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SARCOMAS OSEOS: GUIA PARA LOS PACIENTES

INFORMACION PARA EL PACIENTE BASADA EN LAS DIRECTRICES DE PRACTICA
CLiNIcA ESMO

Esta guia para pacientes ha sido preparada por la Anticancer Fund para ayudar a los pacientes y a sus
familiares a entender mejor la naturaleza de los sarcomas éseos y las opciones de tratamiento
disponibles. Aconsejamos a los pacientes que pregunten a sus médicos qué pruebas o tipos de
tratamientos se requieren para su tipo y estadio de enfermedad. La informacién médica descrita en
este documento se basa en las directrices de la European Society for Medical Oncology (ESMO) para
la gestion de los sarcomas dseos. Esta guia para pacientes ha sido producida en colaboracién con la
ESMO vy se divulga con el permiso de la ESMO. Ha sido escrita por un doctor en medicina y revisada
por dos oncdlogos de la ESMO, incluyendo al principal autor de las directrices de practica clinica para
profesionales. También ha sido revisada por representantes del Grupo de Trabajo de Pacientes de
Cancer de la ESMO.

Mas informacion sobre la Anticancer Fund: www.anticancerfund.org

Mas informacion sobre la Sociedad Europea de Oncologia Médica: www.esmo.org

Para todas aquellas palabras marcadas con un asterisco se facilita una definicion al final del
documento.
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HOJA INFORMATIVA SOBRE LOS SARCOMAS OSEOS

Definicion de sarcomas dseos

* Los sarcomas 6seos son un grupo de tumores malignos* que pueden originarse en cualquier
parte del cuerpo donde se encuentran los huesos, es decir, en el craneo, las extremidades y
cinturas®, la columna vertebral y las costillas. Los tumores malignos contienen células que se
pueden diseminar a otros tejidos y 6rganos y dafarlos.

Diagnéstico

* Desafortunadamente, los sarcomas 6seos* pueden ser asintomaticos durante mucho tiempo y
los sintomas dependen de la parte del cuerpo que se vea afectada. El dolor dseo es el sintoma
mas comunmente referido en el momento del diagndstico. A veces es posible sentir una masa o
hinchazén ubicada profundamente en el hueso implicado y ocasionalmente puede producirse
una fractura/ruptura.

* En las pruebas radiolégicas*, que usan diferentes tipos de energia para crear imagenes del
interior del cuerpo, las imagenes determinan el alcance de un sarcoma déseo y establecen si el
cancer se ha diseminado a otras partes del cuerpo, lo que recibe el nombre de metastasis*.

* Debera obtenerse una pequefia porcion del tumor (biopsia*) para llevar a cabo un examen en el
laboratorio que permita confirmar el diagndstico y conocer mas detalles sobre el tipo de sarcoma
dseo.

Tratamiento
* Los sarcomas* localizados estan confinados en su sitio primario* y no se han diseminado a los
tejidos cercanos ni a otras areas del cuerpo.
o Laextirpacion del tumor por medio de cirugia es el tratamiento estandar
o Radioterapia* (el uso de radiacion para tratar el cancer)
o Quimioterapia* (medicamentos que destruyen y/o limitan el crecimiento de las células
cancerosas).

La radioterapia y la quimioterapia pueden ser aplicadas por separado o de forma conjunta antes y/o
después de la cirugia. A veces pueden usarse para aumentar la probabilidad de curaciéon completa y
reducir el riesgo de que el cancer regrese.

* Los sarcomas Oseos avanzados se han diseminado desde su sitio primario* a otras partes del
cuerpo. Esto se conoce como tumor metastasico o localmente avanzado.

o El tratamiento principal es el uso de quimioterapia* y terapia dirigida* molecularmente. La
eleccion de los medicamentos dependera principalmente de las condiciones clinicas del
paciente y del tipo de sarcoma éseo.

o La radioterapia*, tanto durante la quimioterapia* como después de la misma, podria usarse
para aliviar los sintomas y controlar las metdstasis.

o La cirugia podria usarse para aliviar los sintomas (como el dolor) y podria ser curativa en
algunos casos.
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Seguimiento

* Llas citas del seguimiento incluyen examenes fisicos, andlisis de sangre y exdmenes radioldgicos;
todos estos tipos de pruebas se realizaran periddicamente durante varios afios.

* las investigaciones del seguimiento de los sarcomas éseos dependeran de la localizacién, el
tamano y la agresividad del tumor. La frecuencia del seguimiento dependera del grado de su
sarcoma.
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DEFINICION DE LOS SARCOMAS OSEOS

Los sarcomas dseos son un grupo heterogéneo de tumores malignos* que se originan en los huesos.
Los huesos se componen de tres tipos de tejido: el hueso cortical (la parte exterior rigida y dura del
hueso), el hueso esponjoso (tejido “esponjoso” dentro del hueso que contiene la médula ésea) y el
hueso subcondral (tejido éseo liso de las articulaciones que yace bajo el cartilago articular*). El
periostio, una capa de tejido fibroso, cubre la superficie exterior del hueso. Los cartilagos, un tipo de
tejido conectivo flexible y elastico, rodean el tejido subcondral para formar una almohadilla
alrededor de las articulaciones. El cartilago articular es el tejido que cubre los extremos de los huesos
donde se forman las articulaciones.

Anatomia dsea

Hay diferentes tipos de sarcomas dseos, siendo los mas frecuentes el osteosarcoma* (también
conocido como sarcoma osteogénico), el sarcoma de Ewing, el condrosarcoma, el tumor de células
gigantes del hueso, y el cordoma.

Anatomia ésea

— Cartilago

Vasos sanguineos

Hueso esponjoso , )
en la médula 6sea

(contiene médula roja)

Células madre
sanguineas

= =

Gobulos rojos

®

Glébulos blancos

Hueso
subcondral

Médula amarilla

Anatomia del hueso. El hueso se compone de hueso compacto, hueso esponjoso y médula ésea. El hueso compacto
constituye la capa exterior del hueso. El hueso esponjoso se encuentra principalmente en los extremos de los huesos y
contiene la médula roja. La médula ésea se encuentra en el centro de la mayoria de los huesos y tiene muchos vasos. Hay
dos tipos de médula dsea: la roja y la amarilla. La médula roja contiene las células madre de la sangre que pueden
convertirse en gldbulos rojos*, gldbulos blancos* o plaquetas*. La médula amarilla se compone principalmente de grasa.
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¢SON FRECUENTES LOS SARCOMAS OSEOS?

Los sarcomas 6éseos son tumores poco frecuentes, representando menos del 1% de los tumores
malignos*. Hay varios tipos de sarcomas 6seos. La incidencia de los sarcomas dseos depende del tipo
de sarcoma d&seo. La incidencia se refiere al nimero de casos nuevos diagnosticados en un periodo
de tiempo definido, por lo general 1 afio. Sin embargo, es importante saber que las metdstasis
Oseas* (las lesiones dseas resultantes de la diseminacidn de las células cancerosas desde otros
tumores, como por ejemplo de pulmdn, prdstata, mama, etc., a otra parte del cuerpo) se observan
con mayor frecuencia. Las metastasis dseas no son sarcomas 0seos, a no ser que el tumor primario*
sea un sarcoma o6seo. Esta guia se refiere a los tumores que comenzaron en los huesos como
tumores primarios, no a las metdstasis de otros cdnceres.

El osteosarcoma* es el tipo mas frecuente de tumor primario* de huesos. Se calcula que hay de 2 a 3
nuevos casos por millén de personas cada afio; los adolescentes, de forma particular en la franja de
edad de 15 a 19 aios, son el grupo de edad afectado con mayor frecuencia.

El condrosarcoma es el tipo de sarcoma éseo mas frecuente en la edad adulta, con 2 nuevos casos
por millén de personas diagnosticados cada afio. La edad mds comun de diagndstico es entre los 30 y
los 60 afios.

El sarcoma de Ewing es el tercer sarcoma dseo mas frecuente. Se presenta con mayor frecuencia en
nifios y adolescentes, a quienes se les diagnostica por lo general alrededor de los 15 afios de edad,
pero también se presenta ocasionalmente en adultos. Puede afectar a cualquier hueso, asi como a
los tejidos blandos, pero es mas comun en las extremidades (50%) y en los huesos pélvicos (25%),
aunque las costillas y la columna vertebral también pueden verse afectadas. El osteosarcoma* y el
sarcoma de Ewing son mas frecuentes en los varones que en las mujeres.

El tumor de células gigantes del hueso representa el 5% de todos los tumores dseos primarios*. Se
presenta con mas frecuencia entre los 21 y los 30 afios de edad y es mds frecuente en las mujeres.

El cordoma es un tumor dseo maligno* muy poco frecuente, diagnosticado en una de cada millén de
personas cada afio. Los lugares comunes de origen son el sacro *(50%), la base del craneo* (30%) y la
columna vertebral (20%). Se diagnostica con mas frecuencia en personas de 60 afios de edad. Las
lesiones en la base del craneo*, sin embargo, afectan por lo general a una poblacién mas joven,
apareciendo en la mayoria de los casos alrededor de los 50 afios de edad, pero también se ha
observado en nifios.

Debido a su baja frecuencia y a la necesidad de combinar a menudo diferentes terapias, todos los
pacientes sospechados de tener sarcoma dseo deben ser remitidos a centros especializados en el
tratamiento de este tipo de tumor, en los que desarrollan su labor patdlogos*, radidlogos, cirujanos
ortopédicos*, oncologos de radiaciéon*, oncélogos* y oncélogos pediatricos* especializados.
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¢ QUE CAUSA LOS SARCOMAS OSEOS?

Actualmente no estd claro por qué se producen los sarcomas 6seos. Se han identificado algunos
factores de riesgo*. Un factor de riesgo* aumenta el riesgo de aparicién de cancer, pero no es ni
necesario ni suficiente para causar cancer. Un factor de riesgo no es una causa en si mismo.

Algunas personas con estos factores de riesgo* nunca desarrollaran un sarcoma 6seo y otras
personas sin ninguno de estos factores de riesgo sin embargo pueden desarrollar un sarcoma éseo.
Se han identificado algunos factores de riesgo* del sarcoma dseo y los principales son los siguientes:

- Predisposiciones genéticas*: las afecciones tanto heredadas* como adquiridas* pueden
estar asociadas con la aparicidon del sarcoma dseo.

o Sindrome de Li-Fraumeni: es una afeccion genética heredada* debida a la mutacion*
de un gen supresor de tumores* (p53), esto es, un gen que ayuda a proteger a las
células para que no se vuelvan cancerosas. Los pacientes con este sindrome poco
comun son mas proclives a desarrollar diversos tipos de canceres, incluyendo los
sarcomas 0seos.

o RB hereditario (retinoblastoma): sindrome familiar en el que todas las células del
cuerpo tienen una mutacién* del gen RB1. Los pacientes suelen desarrollar tumores
malignos* de la retina (capa de tejido nervioso en la parte posterior del ojo que
recibe las imagenes y las envia al cerebro a través de los nervios, de manera que las
imagenes puedan ser procesadas) en ambos ojos durante la infancia, y estos nifios
también tienen un mayor riesgo de padecer sarcomas de huesos o de tejidos
blandos*, incluyendo el osteosarcoma*. Un sindrome familiar es una predisposicion
hereditaria a un patrén de diferentes tipos y lugares de tumores.

o Exostosis multiple hereditaria: (también conocida como osteocondromatosis
multiple) es un trastorno musculoesquelético* hereditario* poco frecuente que
ocasiona estatura corta y deformidades. En esta afeccidn, cada osteocondroma tiene
un riesgo muy pequeiio de desarrollarse y convertirse en un sarcoma 6éseo (la
mayoria de las veces un condrosarcoma).

o Otras afecciones hereditarias* poco comunes, como el sindrome de Werner
(trastorno hereditario caracterizado por un envejecimiento rapido que empieza en la
adolescencia), el sindrome de Rothmund Thomson (trastorno hereditario que afecta
a la piel, los huesos, los ojos, la nariz, el cabello, las ufias, los dientes, los testiculos y
los ovarios) y el sindrome de Bloom (trastorno caracterizado por la altura, que es
inferior a la media, una cara estrecha con enrojecimiento y exantema, una voz aguda
y problemas de fertilidad), también se han vinculado a un mayor riesgo de padecer
osteosarcoma*.
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- Enfermedad dsea de Paget: trastorno caracterizado por un crecimiento anormal de las
células dseas nuevas. Los huesos afectados son fragiles y deformes y tienen mas
probabilidades de romperse que los huesos sanos normales. Los sarcomas de hueso
(mayormente osteosarcomas*) se desarrollan en aproximadamente el 1% de las personas
con la enfermedad de Paget, por lo general cuando muchos huesos estan afectados. Afecta
principalmente a personas mayores de 50 afios.

- Radiacidn ionizante*: la exposicion a radiacion ionizante*, como los
rayos X y la radioterapia, puede aumentar el riesgo de aparicién de
sarcomas 0dseos incluso en ausencia de otros factores de riesgo*. Con
poca frecuencia, los sarcomas éseos pueden surgir tras la exposicién a
radiacién administrada para tratar otros canceres y suelen comenzar en
el area del cuerpo que ha sido tratada con radioterapia. El riesgo
aumenta con la dosis del tratamiento y disminuye con la edad. El promedio de tiempo entre
la exposicidn a la radiacidén y el diagndstico de un sarcoma éseo es de unos 10 afos. Sin
embargo, la exposicidn a la radiacidn es una rara causa de aparicidon de sarcomas 6seos.

El riesgo de aparicion del osteosarcoma* es mayor en nifios y adolescentes con Sindrome de Down.
Hay otros factores que se sospecha que estan asociados con un riesgo aumentado de aparicion de los
sarcomas 0seos, pero las pruebas para dichos factores son inconsistentes.
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¢ COMO SE DIAGNOSTICAN LOS SARCOMAS OSEOS?

Los sarcomas 6seos pueden ser asintomdticos durante un largo tiempo, y la
inflamacién (hinchazén y enrojecimiento) sélo estara presente si el tumor ha 4
progresado a través del hueso cortical. Los sintomas dependen del tamafio y la '
localizacién del tumor. El dolor de huesos es el sintoma mas comun: por lo general
comienza con una sensaciéon de dolor en el hueso afectado, dolor que progresa
gradualmente hasta convertirse en un dolor persistente. En algunos casos, el
tumor también puede debilitar los huesos, causando fracturas espontdneas o
fracturas después de una lesion menor o una caida. Pueden estar presentes

problemas de nervios debido a la constriccidn de los nervios ocasionada por el l

tumor. Los sintomas menos comunes pueden incluir fiebre, pérdida de peso inexplicable,
fatiga/cansancio o anemia* (una reduccion del nimero de glébulos rojos en la sangre). Los sarcomas
6seos también pueden detectarse por casualidad durante una investigacion de otros sintomas o
durante una operacion de rutina.

El diagndstico de los sarcomas éseos se basa en los siguientes examenes:

1. Historial médico y examenes clinicos. Su médico empezard con la -
elaboracion de su historial médico completo, preguntandole cudndo = ;?

empezaron los sintomas y cdmo han cambiado con el paso del tiempo, y |y S
. . . . . . . \ " e
ademas comprobard la existencia de factores de riesgo*. Seguidamente, su &> “rlt,
médico realizard un examen fisico completo, incluyendo la zona donde haya ““J .
inflamacién, hinchazén y/o dolor: es importante evaluar el tamafio y espesor de la hinchazén, su
ubicacién y movilidad, y la relacién de la inflamacidn con los huesos afectados. En ocasiones, esta

inflamacién puede ser dolorosa o sensible, pero también puede ser indolora.

2. Examen radioldgico*. Se usa una amplia gama de técnicas de adquisicion de imagenes para
poder ver dentro del cuerpo y determinar el alcance de un sarcoma dseo y establecer la
presencia o ausencia de enfermedad metastasica* distante.

* Rayos X* oseos: Los rayos X 0seos deben ser siempre la primera prueba que se realice, ya
que pueden ayudar a determinar el daifio 6seo causado por el cancer, el nuevo crecimiento
del hueso o una fractura ésea. A menudo los médicos pueden reconocer un tumor éseo
como el osteosarcoma* basandose sélo en los rayos X* realizados al hueso, pero también
podria ser necesario realizar otras pruebas de obtencién de imagenes.

* |[RM: La Imagen por Resonancia Magnética (IRM) usa campos

magnéticos y ondas de radio para crear una serie de imagenes —~ I :
detalladas del tejido del cuerpo. La IRM del hueso afectado, de todos los 'J' E‘

e
tejidos que lo rodean y de las articulaciones adyacentes es la mejor . 3
prueba de imagenes disponible para el diagnéstico de los tumores de las
extremidades (brazos y piernas) y de la pelvis, y es una manera efectiva de evaluar el tamano
y la diseminacidén de cualquier cancer a los huesos o a los tejidos blandos circundantes.
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Exploracién con TC*: La exploracion con Tomografia Computarizada (exploracién con TC*) es
una técnica de rayos X* que produce imagenes detalladas del interior del cuerpo. Es posible
que le soliciten que beba un liquido llamado contraste oral y también puede recibir un
liguido de contraste que se inyecta en las venas. Esto ayuda a que los érganos o los tejidos se
destaquen de forma mas clara y también permite la visualizacién de las calcificaciones
(depdsitos de calcio) o de la destruccion de los huesos. Las tomografias computarizadas*
también pueden realizarse para verificar si el sarcoma dseo se ha diseminado a los pulmones
u otros drganos. Las radiografias de térax* también se pueden realizar para este propésito.
Exploracidon con TEP: La tomografia por emision de positrones (TEP) A
se usa principalmente para averiguar si el sarcoma* se ha diseminado

a otras partes del cuerpo. La prueba de exploracién con TEP usa una NS ’
sustancia que contiene glucosa* que se le inyecta al paciente. Esta .. \‘ X

sustancia radiomarcada* a base de glucosa es absorbida por las \\ /“
células cancerosas, que son menos capaces de eliminarla que los tejidos normales, de
manera que queda “atrapada” en los tejidos cancerosos, haciéndolos visibles. Las
exploraciones con TEP pueden usarse también para examinar el efecto del tratamiento en los
tumores, de manera que la regresion o progresidon del cancer se vea gracias a la sustancia
radiomarcada* a base de glucosa anteriormente mencionada.

Gammagrafia osea: Tipo de exploracion que se realiza utilizando una sustancia
radiomarcada* para averiguar si estan afectados otros huesos. La sustancia radiomarcada*
se desplaza hasta zonas en las que se han producido cambios éseos, que aparecen mas
brillantes, e indica la posible diseminacién del tumor.

Examen histopatoldégico*. El examen histopatolégico*, es decir, el

examen de tejidos en un microscopio, se lleva a cabo sobre una biopsia* o
.7 .. . .7 . ’ 7 ! @

porcion de tejido tras la extirpacion de todo el tumor por cirugia. Sélo la ‘\"P},

evaluacion histopatoldgica del tumor revelard si el tumor es un sarcoma 5

0seo y, en su caso, de qué tipo. También proporcionard el “grado de s L ey ¥
malignidad”, esto es, una clasificacion de la agresividad de las células del , S i ———"
cancer. Los grados se explican con mayor detalle mas tarde en el texto.

Se realiza una biopsia* para obtener una pequefia muestra del tumor, que seguidamente sera
examinada en un microscopio para buscar las células cancerosas. Se pueden usar diferentes tipos
de biopsias: biopsias con aguja y biopsias quirurgicas.

* Biopsia* con aguja fina / con aguja gruesa: las células del tumor son extraidas usando una
aguja. Se inyecta un anestésico local para adormecer la zona antes de tomar la biopsia* y
se pueden tomar varias muestras. El médico puede utilizar técnicas de obtencién de
imagenes tales como la ecografia o la exploracion con TC* para visualizar y guiar la aguja
hacia el lugar adecuado si el tumor estd localizado profundamente dentro del cuerpo.
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* Biopsia* por incisidén / escisidén: bajo anestesia*, se usan unos instrumentos quirdrgicos

para extirpar una porcion de tejido del tumor (“por incisién”), o todo el tumor (“por
escision”).
Cuando se realiza una biopsia* a través de una incision, para asegurarse de que la
ubicacion de la biopsia* es la adecuada y de que las caracteristicas observadas en esa
porcién de tejido son probablemente similares a las caracteristicas de todo el tumor, se
recomienda realizar radiografias* de la ubicacién de la biopsia* y en ocasiones convendra
obtener otra muestra en caso de que se requiera mas material. En los casos de tumores
agresivos, la via de la biopsia* debera considerarse contaminada con el tumor y debera
extirparse completamente junto con la reseccidén de la muestra del tumor para evitar
recidivas locales, incluyendo los posibles canales a través de los cuales se hayan colocado
drenajes. Las vias de la biopsia* deben estar claramente marcadas por medio de una
pequefa incision o un tatuaje de tinta para garantizar que la ubicacién pueda ser
reconocida en el momento del procedimiento definitivo.

4. Analisis de sangre. Los analisis de sangre se realizan para comprobar el estado de salud general
del paciente, y para explorar la funcién del higado, de los rifiones y de las células sanguineas. En
algunos osteosarcomas* pueden detectarse ciertas anormalidades en la sangre, tales como un
incremento de las enzimas fosfatasas alcalinas y de las deshidrogenasas lacticas. Las enzimas son
proteinas que aceleran las reacciones quimicas en el cuerpo.

¢Qué es importante que sepan los pacientes para recibir un diagndstico 6ptimo?

Los pacientes deben ser remitidos a cirujanos ortopédicos expertos para obtener una biopsia*
adecuada. Incluso si una biopsia* sélo estd pensada para ayudar con el diagndstico, es un
procedimiento quirdrgico en si mismo que puede afectar al tratamiento posterior. Una
evaluacion precisa del sitio de la incision de la biopsia* es fundamental; debe planificarse
teniendo en cuenta que podria tener que realizarse otro procedimiento quirdrgico en la misma
zona, para quitar el resto del tumor. Ademas, la hemostasia de la biopsia* debe ser muy precisa
para evitar la formaciéon de hematomas que podrian contener células tumorales y, por lo tanto,
aumentar el riesgo de recidiva. Si una biopsia* no se realiza de la manera apropiada, puede
diseminar el tumor o hacer mas complejo el enfoque quirurgico para su reseccién; en otras
palabras, cuando se planifique la realizacion de una biopsia*, debe tenerse en cuenta la
posibilidad de una posterior reseccién tumoral.
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¢ QUE ES IMPORTANTE SABER PARA OBTENER EL TRATAMIENTO OPTIMO?

Los médicos tendradn que considerar muchos factores relacionados tanto con el paciente como con el
tumor para poder elegir el mejor plan de tratamiento para el paciente.

Informacién importante sobre el paciente.

Bienestar general

Historial médico personal

Antecedentes de cdncer en la familia del paciente

En el caso de las mujeres, el estado de menopausia*, que en algunos casos requerira que se
extraiga una muestra de sangre para medir los niveles de hormonas en la sangre.

Resultados del examen clinico realizado por su médico

Resultados de los analisis de sangre

Informacién importante sobre el tumor

Resultados de la biopsia*

Una muestra del tumor obtenida de una biopsia* se examinard en un laboratorio. Este examen
se denomina histopatologia. La segunda histopatologia* implica el examen de todo el tumor tras
la extirpacidn quirurgica. Es muy importante para confirmar los resultados de la biopsia* y para
proporcionar mas informacion sobre el tumor. Estos deben incluir:

Tipo histolagico

El osteosarcoma*, también conocido como sarcoma osteogénico, es el
tumor o6seo* primario mas comun, y surge generalmente en los huesos
largos de las extremidades, siendo el fémur el lugar de aparicion mdas comun.
Su distintivo es la producciéon de una sustancia llamada matriz extracelular
osteoide maligna en los huesos afectados, que se observa en el laboratorio
cuando se analizan las muestras de hueso en el microscopio. Se conocen
varios tipos de osteosarcomas. El andlisis de muestras de hueso da una idea
del tipo y el prondstico de un caso especifico de osteosarcoma.

El condrosarcoma es el segundo tipo de tumor de hueso mds comun, y se
caracteriza por la presencia de cartilago. Estos tumores surgen
principalmente en el esqueleto axial (partes del esqueleto que no son los
brazos y las piernas), siendo la cintura pélvica* y las costillas los lugares mas
comunes. Se pueden clasificar por su grado tumoral, que puede ir de bajo a
alto: cuanto mayor sea el grado, mayor serd el riesgo de diseminacién del
tumor. Los subtipos histopatolédgicos* incluyen: convencional, mesenquimal,
de células claras y condrosarcoma desdiferenciado.
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= El sarcoma de Ewing es el tercer tumor 6seo primario* mas comun (el
segundo en niflos y adolescentes) y generalmente se caracteriza por la
presencia de una alteracidén genética especifica. Los sitios mas comunes de
aparicion son la pelvis, las costillas y los huesos largos de las extremidades
(brazos y piernas).

= El tumor de células gigantes del hueso surge generalmente en el extremo de
los huesos largos, alrededor de la rodilla. Generalmente se considera un
tumor dseo benigno, aunque con una tendencia a la destruccién del hueso y
frecuentes recidivas locales. Su transformacion en cancer y su diseminacién
a otros drganos es extremadamente rara.

= El cordoma es un tumor poco comun que se origina en las vértebras de la
columna vertebral o en restos del notocordio*, una estructura que forma la
columna vertebral del feto en el Utero. Se caracteriza por una alta tasa de
recidivas locales, pero su diseminacidn metastdsica es poco comun.

= Otros histotipos, tales como el fibrosarcoma, el leiomiosarcoma, etc., se
encuentran con mds frecuencia en los tejidos blandos y son muy poco
comunes como tumores dseos primarios*.

= Otros tumores que pueden surgir en los huesos son el mieloma miltiple, el
linfoma* no de Hodgkin y la metastasis 6sea* de tumores primarios* en
otros lugares, pero como no son tratados como los sarcomas primarios
Oseos*, estos tumores no estan cubiertos en esta guia.

o Grado
= El grado de un tumor indica lo “agresivo” que parece el tumor cuando un
patdlogo* lo analiza bajo un microscopio. El sistema de clasificacion
generalmente distingue cuatro grados de malignidad: grado 1-2 (bajo) y
grado 3-4 (alto). Cuanto menor sea el grado, mejor sera el prondstico*.

o Caracteristicas moleculares: Los médicos pueden pedir informaciéon adicional sobre
las caracteristicas del tumor. Esta informacidn se obtiene gracias al examen de
estructuras (como cromosomas* o genes) y moléculas (como proteinas) de las
células. Estos analisis pueden realizarse para confirmar o aclarar el tipo histoldgico
del sarcoma dseo, o para proporcionar informacion adicional sobre el prondstico* de
la enfermedad o para ayudar a tomar una decisién sobe el tratamiento. Esto es
especialmente importante con respecto al uso de terapias dirigidas*, terapias que
funcionan vinculdndose e inhibiendo la funcién de una proteina o una estructura
especifica de las células que se sabe que estdn involucradas en el crecimiento y la
progresion del cancer.
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e Estadificacion*®

Los médicos usan la estadificacion* para determinar la extensién del tumor en el cuerpo, lo que
resulta un indicador importante del prondstico*. El sistema de estadificacion* mas utilizado para los
sarcomas 6seos es el sistema TNM. La combinacién de T (tamafio del tumor e invasion de tejido
cercano), N (implicacidn de ganglios linfaticos*) y M (metastasis* o diseminacion del tumor a otros
organos del cuerpo) clasificard al tumor dentro de uno de los estadios que se muestran en la
siguiente tabla. Para los sarcomas 6seos, la estadificacion* TNM también tiene en cuenta el grado de
malignidad (G), que es un factor de prondstico muy importante. La carga tumoral y la presencia de
enfermedad distante detectable son los dos principales factores que se toman en consideracién en la
estadificacion* clinica de estas enfermedades.

La determinacién del estadio es fundamental para tomar la decisién correcta acerca de qué
tratamiento usar. Cuanto mas bajo sea el estadio, mejor sera el prondstico*.

La siguiente tabla presenta los diferentes estadios de los sarcomas dseos. Las definiciones son
bastante técnicas, asi que recomendamos encarecidamente a los pacientes que soliciten a sus
médicos explicaciones mas detalladas.

Estadio Definicion

Estadio IA El tumor

- se clasifica de grado 1 o 2 (grado bajo);

- nosupera los 8 cm en su tamafio mds grande;

- no se ha diseminado a ganglios linfdticos * ni a otras partes del cuerpo.

Estadio IB El tumor

- se clasifica de grado 1 o 2 (grado bajo);

- supera los 8 cm en su tamafio mds grande o estd localizado en diferentes partes
del mismo hueso;

- nose ha diseminado a ganglios linfdticos * ni a otras partes del cuerpo.

Estadio IIA El tumor

- se clasifica de grado 3 o 4 (grado alto);

- nosupera los 8 cm en su tamafio mds grande;

- no se ha diseminado a ganglios linfdticos * ni a otras partes del cuerpo.

Estadio 1IB El tumor

- se clasifica de grado 3 o 4 (grado alto);

- supera los 8 cm en su tamafio mds grande;

- no se ha diseminado a ganglios linfdticos * ni a otras partes del cuerpo.

Estadio IlI El tumor

- se clasifica de grado 3 o 4 (grado alto);

- estd localizado en diferentes partes del mismo hueso;

- no se ha diseminado a ganglios linfdticos * ni a otras partes del cuerpo.

Estadio IVA El tumor
- se ha diseminado a los pulmones

Estadio IVB El tumor
- se ha diseminado a los ganglios linfdticos* cercanos o a sitios distantes
distintos de los pulmones.

A pesar de que esta clasificaciéon es aceptada universalmente, los médicos suelen consultar y
planificar el tratamiento tras el diagndstico de la enfermedad localizada y metastdsica.
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¢ CUALES SON LAS OPCIONES DE TRATAMIENTO?

La planificacién del tratamiento requiere la labor conjunta de un equipo
interdisciplinario de profesionales médicos. Esto suele comportar la reunién de S
diferentes especialistas, reunion que recibe el nombre de opinidén multidisciplinaria* ﬁ \
o revision del comité de tumores. En esta reunidn se discutird la planificacion del =\ .« =
tratamiento de acuerdo con la informacidon pertinente anteriormente mencionada. : 1

El tratamiento generalmente combinara terapias que:
¢ afecten al tumor localmente, como cirugia o radioterapia*
¢ afecten a las células tumorales presentes en otros lugares del cuerpo a través de terapia
sistémica, como la quimioterapia*
La eleccién del tratamiento dependerd del tipo y el estadio del tumor y también tendra en
consideracion el riesgo para el paciente.

Plan de tratamiento para enfermedades localizadas

Los sarcomas dseos estdn localizados cuando estdn confinados en su sitio primario* y no se han
extendido a los tejidos cercanos ni a otras regiones del cuerpo. En este estadio, el principal objetivo
terapéutico es extirpar todo el tumor por cirugia siempre que sea posible. La radioterapia* y la
quimioterapia* también pueden usarse para aumentar las posibilidades de cura definitiva o reducir el
riesgo de que el tumor vuelva a aparecer.

El tratamiento para las formas localizadas de sarcomas éseos incluye opciones de terapia enfocadas
a actuar localmente en la region afectada por la enfermedad.

Cirugia

Con mucha frecuencia, la cirugia es el método de tratamiento estandar usado
para el sarcoma 6seo localizado. Dado que los sarcomas dseos son poco comunes,
la cirugia deberia ser realizada por un cirujano que esté especializado en tratar
este tipo de tumor. El objetivo de la mayor parte de la cirugia de sarcomas éseos
es la resecciéon completa sin dejar nada en el organismo (margenes negativos*
microscépicamente), para reducir de este modo el riesgo de recidiva local.

Hoy en dia es raro recurrir a amputaciones de miembros por sarcomas 0seos,
dado que actualmente a menudo es posible eliminar solo el tumor y algunos de los tejidos
circundantes usando un enfoque conservativo, conocido como cirugia “conservadora del miembro”,
y, cuando es posible, con la contribucién de otras modalidades de tratamiento, entre las que se
incluye la quimioterapia*.

La integridad de la reseccion quirdrgica puede definirse por medio de varios términos:
* Reseccidon "R0O" significa la extirpacion completa de todo el tumor segun el analisis de los
margenes* del tejido llevado a cabo por el patélogo* usando un microscopio;
* Reseccion "R1" indica que los margenes* de las partes reseccionadas muestran la presencia
de células tumorales cuando se observan microscépicamente;
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* Reseccion “R2" indica una enfermedad residual macroscopica (lo que significa que una
porcidn de tumor visible a simple vista no pudo ser extirpada mediante cirugia).
Los sarcomas 6seos* pequefios generalmente pueden ser extirpados eficazmente solo con la cirugia
y el curetaje*. La criocirugia* (el uso de frio extremo para destruir tejido anormal) también puede ser
una opcién en algunos casos determinados. Las resecciones de tipo R1 y R2 pueden requerir
tratamiento adicional de cirugia, o bien otra opcidn es tratar el margen* resecado que contiene
células tumorales con radiacion vy, si es posible, con quimioterapia*.

Radioterapia*

En los sarcomas 6seos, la radioterapia* puede usarse antes (neoadyuvante) de la
cirugia (para reducir el tamafo del tumor y permitir que pueda extirparse
completamente) o después (adyuvante) de la cirugia (para acabar con todas las
células tumorales restantes); podra considerarse en caso de que existan margenes
positivos* o en caso de que esté presente una enfermedad macroscépica residual
(esto es, cuando una porcidn del tumor visible a simple vista aun esté presente). En
algunos casos, la radioterapia* puede realizarse en lugar de la cirugia para lograr el
control local de la enfermedad.

A lo largo de los afios, las técnicas de radioterapia* y las maquinas de radioterapia* han mejorado, y
ahora es posible dirigir la radioterapia externa con mayor precisidon. Estas nuevas técnicas aplican
mayores dosis de radiacion al tumor ocasionando menos dafio a los tejidos sanos circundantes. Las
nuevas técnicas de radioterapia*, como la radioterapia* de haz de protones e iones, pueden ser
consideradas para algunos tipos de sarcomas oéseos. La diferencia entre la radioterapia*
convencional y la radioterapia* de haz de protones/iones es que las particulas de alto peso
molecular, como los iones y protones de carbono (los hadrones), liberan casi toda su energia en el
punto al que son dirigidas, y no a lo largo de su recorrido, como los rayos X. Esto causa menos dafio a
los tejidos sanos que rodean al tumor.

Quimioterapia*
La quimioterapia* puede considerarse aisladamente o en combinacién con la
radioterapia*, y puede administrarse antes o después de la cirugia en los
casos de enfermedad localizada. Se considera especialmente en estas 2
situaciones:
* En el caso del tratamiento del osteosarcoma?*, la quimioterapia* tiene |
un papel muy bien establecido en la prevencién de recaidas* locales vy (
&,

“
A

distantes, y por lo general se administra de forma tanto preoperatoria como
posoperatoria por un periodo acumulativo de 6-10 meses.

* En el sarcoma de Ewing, la quimioterapia* generalmente se administra cada
tres semanas, de forma preoperatoria y posoperatoria, durante alrededor de
10-12 meses, con pautas que incluyen al menos 5-6 farmacos diferentes.
Puede ser utilizada en combinacidn con radioterapia*.

La quimioterapia* no se usa de manera rutinaria en el tratamiento de los condrosarcomas
localizados y no es una opcién en el tratamiento del cordoma y el tumor de células gigantes del
hueso.
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Plan de tratamiento para enfermedades avanzadas

Los sarcomas 6seos estdn en estado avanzado cuando se han diseminado desde donde aparecieron a
otras partes del cuerpo. Esto se conoce como fase metastdsica. En este estadio, el objetivo
terapéutico principal es controlar la enfermedad y proporcionar una mejor calidad de vida a los
pacientes mejorando sus sintomas.

La enfermedad avanzada no se trata exactamente de la misma manera en cada ocasidn en pacientes
diferentes. La mejor estrategia de tratamiento requiere una consideracién cuidadosa e individual de
las diferentes opciones por parte un equipo multidisciplinario.

En algunas ocasiones puede considerarse la cirugia en enfermedades metastdsicas para aliviar los
sintomas y puede ser curativa en algunos casos, principalmente cuando las metastasis* pulmonares
son relativamente pocas, son de crecimiento lento, y no estan acompafiadas por metdstasis
localizadas en otros 6rganos distintos de los pulmones.

La radioterapia* también puede administrarse para aliviar los sintomas y controlar las metastasis, de
manera particular en las metastasis dseas.

Sin embargo, el principal enfoque de tratamiento en los casos de enfermedad avanzada es el uso de
la terapia sistémica, que incluye tanto la quimioterapia* como la terapia dirigida* molecularmente
(medicamentos que se dirigen a proteinas o estructuras celulares especificas que se sabe que estan
involucradas en el crecimiento y la progresién del cancer). Cada tipo de medicamento actta de forma
diferente, pero todos ellos alteran la manera en la que las células tumorales crecen, se dividen y se
reparan a si mismas.

Quimioterapia*

La quimioterapia* es el pilar del tratamiento para la enfermedad avanzada, ya que los medicamentos
que se administran entran en el torrente sanguineo y llegan hasta las células tumorales en todo el
cuerpo. Los medicamentos quimioterapéuticos mas cominmente utilizados para el tratamiento de
los sarcomas Oseos son la doxorrubicina* y otras antraciclinas*, la ifosfamida*, el cisplatino*, la
ciclofosfamida*, la gemcitabina*, el docetaxel*, el etopdsido*, el metotrexato*,* el irinotecan*, la
vincristina* y otros alcaloides de la vinca*.

Los medicamentos quimioterapéuticos pueden suministrarse aisladamente o en combinacién entre
ellos y pueden suministrarse de forma ambulatoria* o con el paciente hospitalizado* con ingreso en
el hospital durante unos pocos dias. La quimioterapia* se suministra en ciclos de tratamiento y el
régimen de quimioterapia* suele constar de un niumero de ciclos que se suministran en un periodo
de tiempo establecido: el nimero de ciclos depende del tipo, la ubicacién y el tamano del sarcoma
6seo y de coémo esté respondiendo a los medicamentos.

Terapia dirigida

La terapia dirigida también puede usarse para tratar la enfermedad avanzada. Estas terapias
funcionan vinculdndose a una proteina o a una estructura celular especificas implicadas en el
crecimiento y progresion del tumor. Los efectos secundarios son diferentes a los efectos secundarios
de la quimioterapia* tradicional, y dependen de como afecte el medicamento a su organismo.
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Radioterapia*
La radioterapia* podra considerarse para aliviar sintomas o prevenir complicaciones en pacientes
con enfermedad avanzada, por ejemplo en el caso de metdstasis éseas o dolor.

Cirugia

La cirugia para extirpar las metastasis* puede considerarse en funcidén de su localizaciéon y de la
historia de la enfermedad. Por ejemplo, este seria el caso cuando una metastasis en el pulmdn
apareciera mucho tiempo después del tratamiento inicial y cuando el cirujano considerara que la
metdstasis podria ser completamente extirpada.

Tratamiento segun los tipos de sarcoma 6seo

La gestion de los distintos tipos de sarcoma dseo varia también segun el tipo. Estas diferencias se
explican a continuacion.

Osteosarcoma*

El osteosarcoma* es el tumor éseo primario* mas comun. Estos tumores pueden aparecer en personas de
cualquier edad, pero son mas comunes en nifios y adultos jévenes entre las edades de 10 y 30 afios. Suelen
surgir en los huesos largos de las extremidades, como el fémur, y con frecuencia alrededor de la rodilla. En
los adultos, aparece normalmente en la columna vertebral, las cinturas* y el craneo.

El osteosarcoma* se trata principalmente mediante cirugia y casi todos los pacientes también
recibirdn quimioterapia* para reducir el riesgo de recaida* local y distante. La doxorrubicina*, el
cisplatino*, la ifosfamida* el metotrexato* y el etopdsido* son utilizados en diferentes
combinaciones, antes y/o después de la cirugia durante aproximadamente 6-10 meses. En pacientes
jovenes podria proponerse un tratamiento adicional para reforzar el sistema inmunoldgico, llamado
tratamiento inmunomodulador adyuvante, junto con la mifamurtida, suministrada semanalmente
durante un afio aproximadamente.

No hay ninguna indicacién de radioterapia* en el tratamiento del osteosarcoma®, pero en algunos casos,
cuando no es factible la reseccién completa, puede considerarse el tratamiento estandar de radiacidn o de
nuevas técnicas de radioterapia, como la radioterapia* de haz de protones o de iones de carbono.

Si el osteosarcoma* se ha diseminado al pulmdn, la metastasis pulmonar podria extirparse
quirdrgicamente en determinados casos y la cirugia podria ser curativa.

Sarcoma de Ewing

El sarcoma de Ewing es el tercer tumor 6seo primario* mas comun (el segundo en nifios y adolescentes).
Normalmente se caracteriza por la presencia de un cambio genético especifico en las células, cambio que
provoca que un gen llamado EWS se mueva a una posicion diferente en un cromosoma* diferente - esto activa
al gen y contribuye a que las células se conviertan en células cancerosas. El sarcoma de Ewing puede surgir en
cualquier hueso, siendo los mas comunmente afectados la pelvis, la pared del pecho, y los huesos largos de las
extremidades (el fémur y la tibia). Sin embargo, también puede desarrollarse en los tejidos blandos que rodean
al hueso o la articulacidn, y este tipo de sarcoma de Ewing es conocido como extradseo (término que significa
"fuera del hueso"). Algunos pacientes pueden ser diagnosticados con enfermedad metastasica (principalmente
en los pulmones, los huesos o la médula dsea) en el momento del diagndstico y por lo general son tratados con
el mismo enfoque de tratamiento que los pacientes con enfermedad localizada.
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El sarcoma de Ewing generalmente se trata con una combinacién de quimioterapia*, cirugia y/o
radioterapia*. El tratamiento incluye de 3 a 6 ciclos de quimioterapia* de combinacidn inicial (para
reducir el tumor y hacerlo mas facil de extirpar quirdrgicamente), seguidos de terapia local (cirugia
y/o radioterapia*). La quimioterapia* casi siempre proseguird después de la cirugia o de la
radioterapia*, con otros 6-10 ciclos de tratamiento durante un periodo total de entre 10 y 12 meses.
La radioterapia* puede usarse antes de la cirugia para reducir el tumor, con quimioterapia®*, y para
reducir el riesgo de que el cancer reaparezca tras la cirugia. La cirugia puede resultar dificil si el
sarcoma 0seo se desarrolla en determinados lugares del cuerpo, por ejemplo en la pelvis o en la
columna vertebral. En este caso, la radioterapia* puede utilizarse como tratamiento principal.

Sarcoma 6seo de células fusiformes/pleomérfico de alto grado

Representan entre el 2% y el 5% de los tumores dseos primarios* y algunos factores de riesgo* como
la enfermedad de Paget, la necrosis 6sea* o los antecedentes de irradiacién previa han sido
identificados en la aparicion de estos tipos de sarcomas éseos.

Se tratan de la misma manera que el osteosarcoma*: a menudo el paciente es tratado con
quimioterapia* para reducir el tumor, seguida de cirugia. En algunos casos, también se administra
quimioterapia* después de la cirugia. Puede considerarse la radioterapia* después de la cirugia si
existe la sospecha de que alguna porcién del tumor ha quedado en el organismo, o en lugar de la
cirugia cuando el tumor es inoperable.

Condrosarcoma

El condrosarcoma es un tumor del cartilago y es mas comun en los adultos, apareciendo por lo
general en personas mayores de 50 ainos. Generalmente son tumores de crecimiento lento y se
encuentran mas cominmente en los huesos de la cabeza y el tronco, en la pelvis y en las costillas y
pueden surgir a partir de lesiones dseas benignas (no cancerosas) conocidas como encondromas y
osteocondromas. Pueden ser sarcomas* de bajo a alto grado: cuanto mayor sea el grado, mayor sera
el riesgo de diseminacion del tumor. La mayoria son tumores de bajo grado y no metastatizantes*. La
cirugia es el tratamiento principal, y el curetaje* es apropiado en el tratamiento de los
condrosarcomas convencionales de grado bajo.

Los condrosarcomas en el craneo son dificiles de tratar porque la extirpacion quirdrgica completa del
tumor es dificultosa y los tumores pueden causar efectos secundarios graves. La radioterapia* puede
usarse en su lugar, y puesto que los condrosarcomas son relativamente resistentes a los fotones
(particulas que contienen energia), podria considerarse la administracion de altas dosis o la
aplicacién de nuevas técnicas de radioterapia*, como la radioterapia de haz de protones o iones de
carbono*.

La quimioterapia* y la radioterapia* no se usan de rutina para prevenir el riesgo de recaida* local y
distante. Sin embargo, la quimioterapia* puede ser usada para tratar algunos tipos especiales de
condrosarcoma, como por ejemplo el condrosarcoma desdiferenciado y el mesenquimal, que son
particularmente sensibles a la quimioterapia* y pueden ser tratados como el osteosarcoma* o el
sarcoma de Ewing, respectivamente.
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Tumor de células gigantes del hueso

El tumor de células gigantes (TCG) es un tumor poco frecuente del esqueleto que aparece mas
comunmente en la extremidad de los huesos largos, generalmente alrededor de la rodilla. Aunque
generalmente es considerado un tumor éseo benigno, su comportamiento es agresivo localmente,
con una tendencia a la destruccion del hueso y frecuentes recidivas*. Su transformacién en maligno y
su diseminacién a otros érganos es extremadamente rara.

Los TCG se tratan principalmente con la cirugia, que abarca desde el curetaje* hasta la extirpacién en
bloque (extirpacién de un tumor y de los tejidos circundantes, practicamente sin proteger mucho del
tejido potencialmente sano que lo rodea). Si un TCG se disemina a otros drganos, los mas afectados
suelen ser los pulmones y, en algunos casos, la metastasis pulmonar se puede extirpar
quirdrgicamente. EI TCG que no se puede extirpar con cirugia o que se ha diseminado a otros tejidos
puede ser tratado eficazmente con denosumab*.

Cordoma

Un cordoma es un tipo de tumor poco comun que se desarrolla a partir de restos embrionarios del
notocordio*, que es una estructura que forma la columna vertebral del feto en el Gtero. Se pueden
presentar a cualquier edad, pero afectan principalmente a personas de edades comprendidas entre
los 40 y los 60 afios; en la infancia los cordomas son muy poco comunes. Se pueden encontrar en
cualquier parte de la columna vertebral, mas cominmente en el sacro* (50%), en la base del craneo*
(30%) o en el cuello y en la parte superior e inferior de la espalda (20%). Son de crecimiento lento y
rara vez se diseminan a otras partes del cuerpo. Si se diseminan, los lugares mas comunmente
afectados son los pulmones, el higado, los huesos y la piel. Se caracterizan por una alta tasa de
recidiva* local. La cirugia es el principal tratamiento para esta enfermedad y en muchos casos resulta
muy dificil extirpar el tumor completamente. Otros tipos de tratamiento como la radioterapia*
pueden ser considerados si el tumor se ha diseminado a los tejidos que lo rodean. La radioterapia*
puede administrarse después de la cirugia o aisladamente si la cirugia no es posible o si el tumor
reaparece después del tratamiento inicial y otra cirugia no es posible. La radioterapia* paliativa
(terapia orientada a mejorar la calidad de vida del paciente mas que a curar su enfermedad) también
se usa a veces para aliviar sintomas como el dolor, especialmente en las metdstasis dseas. Existen
nuevos métodos de radiacion, como la terapia con haz de protones, que pueden ser eficaces en el
tratamiento del cordoma. La quimioterapia* no es una opcidn de tratamiento para los cordomas
pero a veces puede administrarse para controlar un tumor que ha reaparecido o que se ha
diseminado a otra parte del cuerpo. La terapia dirigida* con imatinib* puede considerarse en los
casos de cordomas avanzados.

En general, el tratamiento del sarcoma dseo comporta un plan de tratamiento que puede
modificarse dependiendo del subtipo histoldgico especifico y también del estadio de la enfermedad.
Los tratamientos citados tienen sus beneficios, sus riesgos y sus contraindicaciones*. Se recomienda
que los pacientes pregunten a sus médicos sobre los beneficios y riesgos esperados de cada
tratamiento para estar informados acerca de las posibles consecuencias del mismo. En el caso de
algunos tratamientos estan disponibles varias posibilidades y la eleccion debera discutirse en funcidn
del equilibrio entre beneficios y riesgos.
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éPor qué son tan importantes los ensayos clinicos?

El objetivo de los ensayos clinicos* es intentar encontrar nuevos tratamientos para el cancer y
averiguar si los nuevos tratamientos contra el cancer son seguros y eficaces o mejores que el
tratamiento estandar. Los pacientes que participan en un ensayo clinico* pueden recibir el
tratamiento estdndar o estar entre los primeros en recibir nuevas opciones de terapia. Entre los
propositos de los ensayos clinicos* se incluyen probar nuevos modos para evitar que el cancer
reaparezca, reducir los efectos secundarios del tratamiento del cadncer y buscar mejores formas de
prevenir, examinar o diagnosticar un tumor. Los ensayos ayudan a ampliar nuestro conocimiento
sobre el cdncer, mejorar las opciones de tratamiento actuales y desarrollar nuevos tratamientos,
ahora y para pacientes futuros. Le animamos a que pregunte a su médico si hay algun ensayo clinico
en el que usted pudiera inscribirse.
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¢ CUALES SON LOS POSIBLES EFECTOS SECUNDARIOS DE LOS TRATAMIENTOS?

Riesgos y efectos secundarios de la cirugia

Riesgo general de la cirugia

La cirugia menor y las biopsias suelen plantear menos riesgos que la cirugia mayor: dolor, infecciones
en el lugar en el que se ha practicado la biopsia* y reaccion a la anestesia* local son sus posibles
efectos.

Los riesgos en las intervenciones de cirugia mayor son los comunes a todas las intervenciones que se
llevan a cabo bajo anestesia* general. Estas complicaciones son infrecuentes e incluyen trombosis
venosa profunda* (la formacién de un codgulo sanguineo en una vena profunda, en las extremidades
o en la pelvis inferior), problemas cardiacos o respiratorios, sangrado, infeccion o reaccion a la
anestesia*. Los médicos tomaran todas las medidas adecuadas para minimizar cualquier riesgo.
Antes de someterse a una cirugia, usted deberia ser informado de forma clara y exhaustiva por parte
del equipo médico sobre los riesgos posibles.

Reseccion de un tumor en el brazo o la pierna

Después de su operacién puede que le dejen un tubo en la herida para eliminar cualquier fluido que
se acumule en la zona de la operacién; el tubo de drenaje se retirarad una vez que el fluido haya
cesado de drenar. Inmediatamente después de la cirugia, su dolor serd controlado a través de fuertes
analgésicos que le serdn suministrados de forma sistematica.

Amputacion

Las consecuencias de la reseccidn quirdrgica dependen de su magnitud y de si implica la extraccidon
de fragmentos de hueso o de un segmento entero y de los tejidos blandos circundantes. No siempre
es posible conservar toda la extremidad, incluso con una reconstruccién y, en algunas ocasiones
puede ser necesaria la amputacién de una parte de la extremidad.

* Algunas personas experimentan un dolor que procede de la parte amputada del
miembro, conocido como dolor fantasma. El equipo médico intentard tratar esta forma
tan especial de dolor y puede que se requieran varios tipos de tratamiento: los
anticonvulsivos*, los antidepresivos* y los opidceos pueden ayudar a aliviar el dolor
originado por el dafio al nervio o intentar bloquear las sefiales de dolor.

* la rehabilitacion comienza poco después de la cirugia. El objetivo de la rehabilitacion es
ayudar al paciente a regresar al maximo nivel de funcionalidad e independencia posible y
al mismo tiempo mejorar la calidad de vida en general, fisica, emocional y socialmente.
Un fisioterapeuta* le dird como ejercitarse para fortalecer sus musculos del tronco
(torso), asi como de los brazos y las piernas para preparar la parte restante de la
extremidad para el uso de un miembro artificial, Ilamado prétesis.
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Reseccion de un tumor en la columna vertebral, la cintura pélvica* o la pared toracica

Las consecuencias de la reseccion quirdrgica dependeran del alcance y el sitio de la operacidn. La
reseccion de un tumor localizado en las costillas generalmente es seguida por consecuencias
menores o por ninguna consecuencia. La reseccion de un tumor localizado en la columna vertebral o
en la cintura pélvica* puede implicar que se produzca un dafio nervioso y déficits funcionales,
dependiendo del nervio comprometido. La rehabilitacion ayuda a recuperarse de estos déficits y
mejora los resultados funcionales del tratamiento.

Riesgos y efectos secundarios de la radioterapia*®.

Durante la radioterapia*, los efectos secundarios pueden producirse en drganos en los que se haya
aplicado directamente, pero también pueden presentarse en dérganos sanos que se encuentren
proximos a la regién irradiada. Los efectos secundarios pueden ser mdas intensos cuando la
radioterapia* se administre de forma conjunta con la quimioterapia*. La radioterapia* en adicidén a la
cirugia también puede aumentar el riesgo de complicaciones quirdrgicas y puede causar problemas
con respecto a la cicatrizacién de heridas. Durante las Ultimas décadas se han obtenido mejoras
importantes en las técnicas y maquinas de radioterapia* y los efectos secundarios graves son ahora
muy poco comunes.

La mayoria de efectos secundarios de la radioterapia* desaparecen gradualmente una vez que el
ciclo de tratamiento ha finalizado. Para algunas personas, sin embargo, estos efectos secundarios
pueden continuar durante semanas o incluso mas tiempo. El equipo de radioterapia* le
proporcionard apoyo durante este periodo de tratamiento.

Efectos secundarios inmediatos
Dado que la radioterapia* es un tratamiento local, sus efectos secundarios también son locales. Los
efectos secundarios generales de la radioterapia* mas frecuentes son:

- Reacciones cutdneas (enrojecimiento, molestias y/o prurito) después de tres o cuatro
semanas tras la radioterapia* externa, pero dichas reacciones generalmente se calman
de dos a cuatro semanas después de que haya finalizado el tratamiento. Sin embargo, la
zona tratada puede permanecer ligeramente mas pigmentada que la piel circunstante.

- La disfagia o dificultad para deglutir debida a la inflamacién del eséfago es frecuente
durante la radioterapia* dirigida a las zonas del cuello o del térax.

- Nausea y vémitos, diarrea: algunas personas encuentran que su tratamiento les hace
sentir nduseas; esto es mds comun cuando la zona de tratamiento estd cerca del
estdmago o del intestino.

- Cuando se irradia la cabeza se puede producir caida del cabello.

- La fatiga es un efecto secundario comun y puede continuar durante un cierto tiempo
después de que el tratamiento haya terminado.

- Ulceras bocales e inflamacién de las membranas mucosas que revisten la boca
(mucositis* oral): su boca puede presentar heridas o secarse, o puede que note unas
pequefias Ulceras durante este tratamiento. Esto es comun cuando la zona del
tratamiento estd cerca de la cavidad oral. Es muy importante mantener la mucosa* oral
bien hidratada y sus dientes limpios durante el transcurso de todo el tratamiento.
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Efectos secundarios a largo plazo

Es raro desarrollar efectos secundarios graves a largo plazo después de la radioterapia®*. Sin
embargo, los efectos secundarios a largo plazo pueden afectar notablemente a la calidad de vida de
algunos pacientes. Algunos posibles efectos secundarios a largo plazo son:

- cambios en la piel a largo plazo;

- aparicion de linfedema*, una inflamacién que se produce cuando los ganglios* y los
vasos linfaticos son dafiados por la radioterapia*;

- incontinencia intestinal*, incontinencia urinaria*, infertilidad* y menopausia* precoz en
mujeres cuya pelvis ha sido irradiada. Si existe un riesgo de infertilidad tras la
radioterapia*, su médico discutira con usted todas las opciones y le sugerird los servicios
de apoyo disponibles antes de su tratamiento. En el caso de los hombres podria ser
posible almacenar su esperma y en el de las mujeres almacenar sus évulos para un uso
futuro;

- dolor neuropatico (dolor debido a un dafio producido en un nervio) cuando en el campo
irradiado estdn presentes nervios principales.

La radioterapia* estd asociada con un riesgo ligeramente aumentado de desarrollar un segundo
tumor muchos afios después del tratamiento. El tipo y la dosis de la radioterapia* se planificaran
cuidadosamente para reducir este riesgo.

Riesgos y efectos secundarios de la quimioterapia*

Los efectos secundarios de la quimioterapia* son bien conocidos, aunque se han obtenido progresos
en su gestion usando las medidas de apoyo adecuadas. Estos efectos dependeran de los
medicamentos administrados, de las dosis y de los factores individuales. Si un paciente tiene otros
problemas médicos, puede que deban tomarse algunas precauciones y/o que se realice una
adaptacion del tratamiento. Por favor, comunique a su equipo de atencidn médica sus experiencias
anteriores y su historial médico.

En la siguiente lista estdn los efectos secundarios conocidos provocados por uno o varios de los
medicamentos de la quimioterapia actualmente usados para el tratamiento de los sarcomas* dseos.
La naturaleza, frecuencia y gravedad de los efectos secundarios pueden variar en funcién de cada
combinaciéon de medicamentos usada.

Los efectos secundarios generales mas frecuentes de la quimioterapia* son:

- Riesgo de infeccion: la quimioterapia* actua interfiriendo con la capacidad de las células de
crecer o reproducirse y pueden reducir el nimero de glébulos blancos* (que ayudan a luchar
contra las infecciones), una condicidn conocida como leucopenia. Se realizard un analisis de
sangre antes de iniciar la quimioterapia* para comprobar el nimero de glébulos blancos*.

- Sangrado: la quimioterapia* puede reducir el nUmero de plaquetas*, que ayudan a codgular
la sangre. A veces puede necesitarse una transfusion de plaquetas* si su recuento de
plaguetas* es bajo.

- Anemia*: la quimioterapia* puede reducir el nimero de glébulos rojos*, esto puede hacer
que usted se sienta cansado y disneico. Puede que se necesite una transfusién de sangre si
su recuento de glébulos rojos* es bajo.
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- Nausea y vomitos: se pueden usar medicamentos antieméticos* eficaces para evitar o
reducir este efecto secundario.

- Ulceras bocales: su boca puede secarse o resultar dolorida o puede que note pequefias
Ulceras durante este tratamiento. Mantener su boca hidratada y lavar los dientes con
frecuencia puede ayudar a reducir el riesgo de aparicién de mucositis*.

- Caida del cabello: no todos los medicamentos quimioterapéuticos* causan caida del cabello;
el pelo puede perderse por completo o puede solo volverse mas fino. Si su cabello se cae,
casi siempre volverd a crecer tras un periodo de 3-6 meses después de que haya terminado
la quimioterapia*.

- Fatiga: sentirse cansado es un efecto secundario comun de la quimioterapia*.

- Fertilidad: dado que hay un riesgo de infertilidad, su médico le planteard todas las opciones y
los servicios de apoyo disponibles antes de su tratamiento.

Puede producirse una reaccién local en el lugar del acceso venoso para la administraciéon de los
medicamentos en la vena. El tejido local también puede verse daiado si el medicamento se sale de la
vena al tejido circundante. Su equipo de atencién médica le dard mas informacién en caso de que
esté usted recibiendo ese medicamento.

Pueden aparecer efectos secundarios mds especificos dependiendo de los medicamentos de
guimioterapia especificos usados. Durante el transcurso de su enfermedad no se usaran todos los
medicamentos de quimioterapia disponibles. El tipo de terapia que se le administrard dependerd del
tipo de sarcoma dseo y los efectos secundarios dependerdn del medicamento o los medicamentos
especificos usados. Antes de que empiece la quimioterapia,su equipo de atencion sanitaria le
informard sobre los efectos secundarios especificos que podrian esperarse de los medicamentos que
se le suministraran.

- La doxorrubicina* y la epirubicina* pueden causar dafos al musculo del corazén. Por
consiguiente, es importante la evaluacidn de la funcidn cardiaca antes de iniciar la terapia
con estos dos medicamentos; la probabilidad de que se produzcan problemas cardiacos
dependerd de la dosis de estos medicamentos y de la situacién del paciente antes del
tratamiento. Los problemas cardiacos pueden producirse incluso si el paciente no tiene
ningun factor de riesgo*. Estos medicamentos pueden hacer que la piel se vuelva mas
sensible a la luz del sol y causar enrojecimiento en zonas en las que el paciente haya recibido
radioterapia* en el pasado. La orina puede volverse roja o naranja durante unos dias
después del tratamiento. No se trata de sangre, sino que se debe al color de la medicacidn.

- La ifosfamida* puede causar problemas renales en algunos pacientes, provocando la
aparicion de sangre en la orina y dolor en la vejiga. En algunos casos, también puede causar
neurotoxicidad* provocando somnolencia, alucinaciones y confusion.

- Elcisplatino* y el metotrexato* pueden causar dafios a los rifiones. Por lo tanto, se realizaran
analisis de sangre antes y durante el tratamiento para supervisar la funcién renal. Se le
administraran fluidos adicionales por via intravenosa* antes y después de la quimioterapia*
para ayudar a proteger sus riflones. El metotrexato* también puede causar mucositis*. Se le
suministrara un antidoto junto con liquidos después de la infusién para ayudar a proteger las
células normales.
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- Laciclofosfamida* puede causar dafios a la vejiga con la consiguiente irritacidén de vejiga que
puede causar molestias al pasar la orina. El tratamiento puede afectar a las funciones renales
y hepaticas pero generalmente de forma leve y con un regreso a la normalidad tras el
tratamiento. En dosis altas, la ciclofosfamida* puede causar dafios a los pulmones o al
corazoén. El desarrollo de un segundo cancer es un efecto secundario poco comun.

- El etopdsido* puede causar una caida transitoria de la presidon arterial (hipotension
transitoria) y mucositis*.

- Lavincristina* y otros alcaloides de la vinca* pueden causar calambres abdominales y dafio a
los nervios (conocido como neuropatia periférica), caracterizado por hormigueo vy
entumecimiento.

Riesgos y efectos secundarios de la terapia dirigida

El denosumab* y el imatinib* son las Unicas terapias dirigidas* usadas en el tratamiento de los
sarcomas 0seos.

- Los principales efectos secundarios del denosumab* son diarrea, dolor musculoesquelético,
descenso del nivel de fosfatos (hipofosfatemia) y calcio (hipocalcemia) en la sangre. Por
consiguiente, es importante tomar suplementos de calcio y vitamina D durante el
tratamiento. La osteonecrosis* de la mandibula es un efecto secundario poco frecuente del
denosumab*. Un cuidado oral preventivo puede reducir este riesgo. Se recomienda una
evaluacioén dental antes de iniciar el tratamiento.

- El imatinib* puede causar vértigos, diarrea, nausea y vOmitos, calambres musculares,
problemas de sangrado, visién borrosa, edema* (con mayor frecuencia alrededor de los ojos
o en las piernas) y entumecimiento u hormigueo de las manos, pies o labios. El imatinib*
también puede causar neutropenia, reduciendo el nimero de glébulos blancos* que ayudan
a combatir las infecciones.

La mayoria de estos efectos secundarios pueden ser tratados con los farmacos apropiados o con
ajustes de las dosis; por lo tanto es muy importante que usted le comunique a su médico cualquier
molestia que sienta.
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¢ COMO PUEDEN AYUDAR LOS GRUPOS DE APOYO A PACIENTES?

Por Markus Wartenberg de la Sarcoma Patients EuroNet Association (www.sarcoma-patients.eu)

En el dia del diagndstico, tanto para un paciente en la consulta del médico como para un cuidador
que esté ahi para tomar de la mano a un miembro de la familia o dar consuelo a un amigo, un
diagndstico de sarcoma* es una experiencia nueva, imprevista y a veces traumatica. De repente, nos
encontramos con mucho que aprender, comprender y a lo que hacer frente. Afortunadamente, los
pacientes y los cuidadores a menudo no estdn solos. Hay personas en la misma situacidn que nunca
han oido la palabra "sarcoma*" antes y que tienen muchas preguntas que hacer, que estan
esperando los resultados para averiguar qué tipo de sarcoma tienen y las opciones de tratamiento
disponibles. En algunos paises europeos, los pacientes con sarcomas* se han reunido y han fundado
grupos de apoyo y defensa de pacientes. La mayoria de estos grupos son organizaciones sin animo de
lucro, fundadas por pacientes y familiares de pacientes, para los pacientes. Su misién es trabajar de
forma conjunta con destacados expertos en sarcoma¥*, el sector de la investigacion, las compafiias de
seguros de salud, otros grupos de pacientes y otros representantes del sistema sanitario para
optimizar informacidén y situaciones de tratamientos e investigacién para los pacientes con un
sarcoma*, un tumor del estroma gastrointestinal (TEGI)*, un tumor desmoide o un tipo especifico de
cancer 6seo. Las dreas mas importantes sobre las que trabajan son:

* Mejorar el nivel de informacion y competencia de los pacientes (ayudarles a que se ayuden a

si mismos)

* Asegurar el acceso a terapias innovadoras y mejorar la calidad del tratamiento

* Apoyar la investigacion del sarcoma*

* Promocién en el marco politico de la sanidad nacional

Mientras tanto, numerosos estudios muestran que el tratamiento temprano en centros
interdisciplinarios especializados en sarcoma* cambia significativamente los resultados y prondsticos
entre muchos pacientes. Asi pues, las directrices terapéuticas internacionales (ESMO y NCCN) vy las
organizaciones europeas de pacientes de sarcoma* mantienen que el sarcoma* - debido a su rareza -
deberia ser tratado por doctores y centros experimentados.

Desafortunadamente, muchos pacientes que viven durante mucho tiempo con el diagndstico de
"sarcoma *", pasan mucho tiempo siendo tratados en centros no especializados antes de ponerse en
contacto con expertos experimentados en sarcoma*. Estos pacientes podrian haber recibido un
cuidado mejor y mas temprano si hubieran sido remitidos a los centros de tratamiento del sarcoma
apropiados. Esta es la dolorosa realidad: si hubieran sido informados antes de la existencia de
centros expertos en sarcoma*, o si sus médicos les hubieran remitido a estos expertos, su
enfermedad habria sido diagnosticada antes y ellos habrian recibido un tratamiento mejor. Algunos
de estos pacientes tendrian mejores prondsticos hoy.
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Si se sospecha la existencia de un sarcoma*o si éste ha sido diagnosticado, puede ser util contar con
una segunda opinién de otro médico antes de someterse a una cirugia o a un tratamiento exhaustivo
de larga duracién. Ademas, nunca estd de mas buscar veredictos independientes y secundarios,
como los que puede proporcionar un centro experimentado en sarcomas*, si el paciente tiene dudas
razonables sobre el diagndstico inicial y/o no se siente bien asesorado. Una segunda opinidn puede
excluir la posibilidad de que se emitan diagndsticos errdneos, verificar opciones de terapia, vy
posiblemente introducir nuevas/diferentes opciones de tratamiento. Los grupos de apoyo al paciente
de sarcoma* cuentan con mucha experiencia en lo que se refiere al panorama de expertos en
sarcoma* a nivel nacional. Ellos conocen ddnde estan localizados los expertos/centros
experimentados en sarcoma* en un pais y pueden ayudar a los pacientes a encontrar el mejor apoyo
para una segunda opinion, para un subtipo de sarcoma* muy poco comun, para una opcién de
tratamiento especial o un estudio clinico.

Si un paciente quisiera disponer de mayor informacién sobre su situacion, o simplemente necesitara
a alguien con quien hablar, podria resultar extremamente valioso ponerse en contacto con un grupo
nacional de apoyo a pacientes de sarcoma*.

Para disponer de una lista de los grupos de apoyo a pacientes de sarcoma y las organizaciones
benéficas presentes en diferentes paises, visite la pagina del localizador de grupos de la Sarcoma
Patients EuroNet Association en http://www.sarcoma-patients.eu.
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¢ QUE SUCEDE DESPUES DEL TRATAMIENTO?

Seguimiento con los médicos

Independientemente del objetivo de la terapia, usted tendra citas de seguimiento periddicas durante
varios afios. La practica habitual incluird un examen fisico para controlar la apariciéon de signos de
recidiva* del tumor y andlisis de sangre para comprobar sus condiciones generales y los posibles
efectos secundarios del tratamiento. En funcidn de la localizacidn principal* y del tipo de sarcoma*,
su doctor podra solicitarle un examen radioldgico* de esa zona especifica, asi como de otras zonas
en las que el tumor pudiera volver a aparecer. La cita es un momento importante para que usted
hable sobre cualquier nuevo sintoma o cambio que note y para que plantee cualquier pregunta o
problema que pueda tener.

Al principio las citas se concertardn cada pocos meses. Se iran haciendo menos frecuentes
gradualmente y la separacidn entre ellas sera cada vez mas larga porque el riesgo de que el tumor
vuelva a aparecer ird disminuyendo constantemente con el paso del tiempo. Generalmente, en los
sarcomas Oseos de alto riesgo se prevé que la recidiva* aparezca en los dos o tres primeros afos
después del tratamiento; en el caso de los sarcomas* de bajo riesgo la recaida* puede producirse
mas tarde.

El seguimiento de rutina depende tanto del grado del tumor como de su tamafio y su localizacién. La
programacion temporal 6ptima para el seguimiento de rutina se desconoce, pero en cualquier caso
el seguimiento de rutina tras el tratamiento para los sarcomas éseos de grado intermedio o alto sera
mas intensivo que para los sarcomas* de grado bajo.

El regreso a la vida normal

El regreso a la vida normal es uno de los objetivos principales en el
tratamiento de los sarcomas éseos. Le animamos a que le transmita a
su doctor cualquier preocupaciéon, problema o sensaciéon que usted
tenga acerca del regreso a su hogar, al trabajo o a la escuela.
Asegurese de plantear todas estas cuestiones a su equipo de atencién
sanitaria con antelacién para que se pueda organizar toda la ayuda
que pueda precisar. Algunos pacientes pueden encontrar apoyo en los
grupos de antiguos pacientes o en los medios de informacién dirigidos a los pacientes. También
puede resultar muy util el asesoramiento psicoldgico realizado por expertos.

é¢Qué sucede si vuelve a aparecer el tumor?

Los sarcomas déseos pueden volver a aparecer en la misma zona en la que aparecié el tumor inicial.
Esto recibe el nombre de recidiva* local. A los pacientes que presenten una recidiva* local aislada se
les puede ofrecer nuevamente la cirugia para extirpar el tumor, pero es posible que ademas reciban
tratamiento adicional.
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Los sarcomas dseos también pueden reaparecer en érganos y partes del cuerpo distintos de la zona
inicial. Este proceso recibe el nombre de metastasis*. En los casos de sarcoma 6seo, las metastasis
principalmente se producen en los pulmones, en otros huesos distintos del hueso en el que surgié el
tumor primario* y en el higado. Dado que las metastasis, especialmente en una fase temprana en la
que pueden extirparse, podrian no causar ningln sintoma, su doctor prestara una atenciéon especial a
esos puntos durante el seguimiento.

En pacientes que hayan sido tratados previamente con medicamentos sistémicos podrian
considerarse lineas de tratamiento adicionales con quimioterapia* o terapia dirigida.

La radioterapia* podria aplicarse para aliviar sintomas o evitar complicaciones relacionadas con el
tumor.

Es importante que toda recidiva* del tumor sea evaluada por un equipo multidisciplinario de
expertos para seleccionar la modalidad de tratamiento mas apropiada o la combinacidon de
tratamientos mas apropiada.

También puede ocurrir, como un efecto tardio de algunas terapias usadas para tratar los sarcomas
6seos, que aparezca un cancer secundario nuevo. En caso de que se sospeche la presencia de un
cancer secundario, su doctor le prescribird una serie de exdmenes para analizar el tipo de cdncer
secundario y su alcance. Las opciones mas apropiadas para la gestion de este cancer secundario
deberian discutirse dentro de un equipo multidisciplinario responsable de su cuidado, teniendo en
cuenta los tratamientos anteriores aplicados para el sarcoma éseo.
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DEFINICIONES DE TERMINOS MEDICOS

Afeccion adquirida
Se refiere a una afeccidén que no existia en el momento del nacimiento, no hereditaria, pero que se
desarrollé después del nacimiento.

Alcaloides de la vinca

Grupo de alcaloides antimitdticos y antimicrotibulos derivados originalmente de las plantas de la
vinca. Los alcaloides de la vinca se usan en quimioterapia para tratar el cancer. Al actuar sobre la
tubulina impiden que se formen microtubulos, que son estructuras celulares que ayudan a los
cromosomas* a moverse durante la mitosis* y son un componente necesario para la division celular.

Ambulatorio (paciente)
Paciente que visita una estructura de atencién médica para recibir un diagndstico o tratamiento sin
pasar la noche en ella. A veces se le llama paciente de dia.

Anemia

Afeccidn caracterizada por el déficit de glébulos rojos* o hemoglobina, una proteina que contiene
hierro y transporta el oxigeno desde los pulmones a todo el cuerpo; este proceso se ve disminuido en
esta afeccidn. Los sintomas de la anemia incluyen cansancio y dificultad para respirar.

Anestesia

Estado reversible de pérdida de conciencia, inducida artificialmente mediante el empleo de ciertas
sustancias conocidas como anestésicos, en el que el paciente no siente dolor, no tiene reflejos
normales y responde menos al estrés. Puede ser total o parcial y permite que los pacientes puedan
someterse a cirugia o a otros procedimientos invasivos.

Anticonvulsivo
Medicamento u otra sustancia que se usa para prevenir o interrumpir las crisis epilépticas o
convulsiones. También se llama antiepiléptico.

Antidepresivo
Medicamento que se usa para tratar la depresion.

Antraciclinas
Clase de medicamentos antibidticos usados en quimioterapia* para tratar muchos tipos de canceres.

Base del craneo
Parte inferior del craneo donde descansa el cerebro y que al mismo tiempo es la cresta del cuerpo
detras de la nariz y los ojos.
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Biopsia

Extraccion de células o tejidos para que los examine un patélogo*. El patdlogo* estudiara el tejido
bajo un microscopio o llevara a cabo otras pruebas en las células o el tejido. Hay muchos tipos
diferentes de procedimientos de biopsia. Los tipos méas comunes incluyen: (1) biopsia por incisidn, en
la que sdlo se extrae una muestra de tejido; (2) biopsia por escision, en la que se extrae por completo
una masa o un area sospechosa; y (3) biopsia de aguja, en la que se extrae una muestra de tejido o
fluido con una aguja. Cuando se usa una aguja ancha, el procedimiento se llama biopsia central.
Cuando se usa una aguja fina, el procedimiento recibe el nombre de biopsia por aspiracidn con aguja
fina.

Cartilago articular

Tejido suave que cubre los extremos de los huesos donde estos se unen para formar las
articulaciones. El cartilago articular en las articulaciones hace que se muevan con mayor facilidad.
Permite que los huesos se deslicen uno sobre otro con muy poca friccién.

Ciclofosfamida

Medicamento que se usa para tratar muchos tipos de cdncer y que estd en estudio para el
tratamiento de otros tipos de cancer. También se usa para tratar ciertas enfermedades de rifidén
infantiles. La ciclofosfamida se une al ADN de las células y puede destruir células cancerosas. Es un
tipo de alquilante. También se llama CTX.

Cintura
Cualquiera de los dos anillos 6seos mds o menos completos de la parte superior o inferior del tronco,
que sujetan los brazos y las piernas. Son la cintura escapular y la cintura pelviana.

Cirujano ortopédico
Cirujano especializado en el diagndstico y tratamiento de lesiones y enfermedades del sistema
musculoesquelético*. Este sistema incluye huesos, articulaciones, tendones, ligamentos y musculos.

Cisplatino
Medicamento que se usa para tratar muchos tipos de cancer. Contiene el metal platino. Destruye las
células cancerosas al dafiar su ADN e impedir que se multipliquen. El cisplatino es un tipo de agente
alquilante.

Contraindicacion

Afeccion médica o sintoma que impide la administracion de un tratamiento dado o de un
procedimiento al paciente. Las contraindicaciones pueden ser absolutas, lo que significa que el
tratamiento no deberia administrarse nunca a los pacientes con esta afeccidon o sintoma, o relativas,
caso en el que los beneficios pueden superar a los riesgos en algunos pacientes con esta afeccién o
sintoma.

Criocirugia

La criocirugia (también llamada crioterapia) es el uso de frio extremo producido por nitrégeno
liqguido (o gas de argdn) para destruir el tejido anormal. La criocirugia es usada para tratar varios
tipos de cancer y algunas afecciones precancerosas o no cancerosas.
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Cromosoma

Estructura organizada que codifica los genes, que son el cédigo del cuerpo para caracteristicas tales
como el color de pelo o el género. Las células humanas tienen 23 pares de cromosomas (46
cromosomas en total). Las células de la leucemia o del cancer a menudo presentan una anormalidad
cromosdémica, esto es, un cambio en sus cromosomas, como las duplicaciones cromosdémicas o el
anadido de un cromosoma extra (47 cromosomas), o bien tienen una supresiéon cromosémica o la
pérdida de un cromosoma (45 cromosomas). Se produce una inversion cromosémica o genética
cuando no se agregan ni eliminan cromosomas, sino que una parte del cromosoma esta al revés.

Curetaje
Procedimiento médico utilizado para extirpar tejido. Se usa un instrumento llamado cureta para
raspar o sacar el tejido que debe extirparse.

Dactinomicina

La dactinomicina, también conocida genéricamente como actinomicina D, es el miembro mas
importante de las actinomicinas, que son una clase de antibidtico antitumoral polipéptido aislado de
bacterias del suelo del género Streptomyces. Es uno de los medicamentos contra el cancer mas
antiguos y ha sido usado durante muchos afios.

Denosumab

Medicamento que se usa para prevenir o tratar ciertos problemas &éseos. Se usa para prevenir
fracturas y otros problemas éseos causados por tumores sélidos que se diseminaron hasta un hueso.
También se usa para tratar a ciertos pacientes con tumor de hueso de células gigantes que no se
puede extirpar mediante cirugia. Se puede usar para tratar la osteoporosis (disminucion de la masa y
la densidad dseas) en mujeres posmenopausicas que tienen un riesgo alto de que sus huesos se
fracturen. El denosumab también estd en estudio para el tratamiento de otras afecciones y tipos de
cancer. Se une a una proteina* que se llama RANKL, que impide que RANKL se una a otra proteina*
llamada RANK de la superficie de ciertas células éseas, como células cancerosas en el hueso. Esto
puede ayudar a impedir fracturas éseas y la formacidn de células cancerosas.

Docetaxel

Docetaxel pertenece al grupo de medicinas contra el cancer conocidas como taxanos*. Docetaxel
bloguea la capacidad de las células de destruir el "esqueleto" interno que les permite dividirse y
multiplicarse. Con el esqueleto integro las células no pueden dividirse y terminan por morir.
Docetaxel también afecta a las células no cancerosas como las células sanguineas, lo que puede
acarrear efectos secundarios.

Dolor del miembro fantasma
Sensacion de dolor u otras sensaciones desagradables en el lugar de un miembro perdido (fantasma).

Doxorrubicina

Medicamento que se usa para tratar muchos tipos de cdncer y que estd en estudio para el
tratamiento de otros tipos de cdncer. La doxorrubicina se elabora con la bacteria Streptomyces
peucetius. Dafia el ADN y puede destruir células cancerosas. Es un tipo de antibiético antitumoral de
antraciclina*. También se llama clorhidrato de doxorrubicina e hidroxidaunorrubicina.
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Edema
Acumulacion anormal de liquido bajo la piel o en una cavidad del cuerpo.

Ensayo clinico

Estudio de investigacién llevado a cabo con pacientes para evaluar si un nuevo tratamiento es seguro
(seguridad) y si funciona (eficacia). Los ensayos clinicos se realizan para poner a prueba la eficacia de
medicamentos pero también de tratamientos que no se basan en medicamentos, como la
radioterapia* o la cirugia, y combinaciones de diferentes tratamientos.

Epirrubicina

Medicamento usado en combinacién con otros medicamentos para tratar el cancer de mama que se
ha diseminado hacia los ganglios linfaticos*. También se usa y esta en estudio para el tratamiento de
otros tipos de cancer. La epirrubicina es un tipo de antibidtico de antraciclina*. También se llama
clorhidrato de epirrubicina.

Estadificacion
Realizar examenes y pruebas para determinar el grado de diseminacion del cancer dentro del
cuerpo; en particular, si la enfermedad se disemind desde el lugar original hasta otras partes del
cuerpo. Es importante conocer el estadio de la enfermedad para poder planificar el mejor
tratamiento.

Etopdsido

El etopdsido es un medicamento contra el cdncer que dafia directamente las células cancerosas
(citotdxicas) y que pertenece a la clase de medicamentos usados en la quimioterapia* inhibidora de
la topoisomerasa. Las topoisomerasas son proteinas necesarias para el desenrollamiento del ADN
cuando las células copian su ADN. El medicamento etopdsido impide este proceso, lo que significa
que las células cancerosas no se pueden dividir. Se administra por via intravenosa* u oralmente en
forma de cépsula.

Examen (prueba) radiolégica

Prueba en la que se utiliza tecnologia de obtencién de imagenes (como radiografia, ecografia*
tomografia computarizada* y medicina nuclear) para visualizar 6rganos, estructuras y tejidos dentro
del cuerpo, tanto para diagnosticar como para tratar enfermedades.

Exploracién con TC / Exploracién con tomografia computarizada
Forma de radiografia en la que los érganos del cuerpo son escaneados con rayos X* y los resultados
son procesados por una computadora para generar imagenes de partes del cuerpo.

Factor de riesgo

Algo que puede aumentar la probabilidad de padecer una enfermedad. Algunos ejemplos de factores
de riesgo para el cancer son: edad, antecedentes familiares de ciertos canceres, consumo de
productos del tabaco, exposicion a la radiacién u otras sustancias quimicas, infecciones por ciertos
virus o bacterias y ciertos cambios genéticos.

Fibroblasto
Célula del tejido conjuntivo que elabora y segrega proteinas de colageno.
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Fisioterapeuta

Profesional de la salud entrenado para evaluar y tratar a personas con afecciones o lesiones que
limitan su capacidad de moverse y realizar actividades fisicas. Los fisioterapeutas, también llamados
terapeutas fisicos, usan métodos como ejercicio, masaje, compresas calientes, hielo y estimulacién
eléctrica, para ayudar a fortalecer los musculos, aliviar el dolor y mejorar el movimiento. También
ensefian ejercicios para ayudar a prevenir lesiones y pérdida de movimiento.

Ganglio linfatico

Masa redondeada de tejido linfatico rodeada por una cdpsula de tejido conjuntivo. Los ganglios
linfaticos filtran la linfa (el liquido que circula por el sistema linfatico) y almacenan linfocitos (un tipo
de glébulo blanco). Estdan ubicados a lo largo de los vasos linfaticos. También se llama glandula
linfatica.

Gemcitabina

Ingrediente activo de un medicamento que se usa para tratar el cancer de pancreas que esta en
estadio avanzado o que se disemind. También se usa con otros medicamentos para tratar el cancer
de mama que se disemind, el cdncer de ovario en estadio avanzado y el cdncer de pulmdn de células
no pequenas que estd en estadio avanzado o que se disemind. También se usa o esta en estudio para
el tratamiento de otros tipos de cancer. La gemcitabina impide que las células elaboren ADN y puede
destruir células cancerosas. Es un tipo de antimetabolito.

Gen supresor del tumor

Tipo de gen que elabora una proteina que se llama proteina supresora de tumores, la cual ayuda a
controlar el crecimiento celular. Las mutaciones* (cambios en el ADN) en genes supresores de
tumores pueden conducir al cancer. También se llama antioncogén.

Glébulo blanco
Célula del sistema inmunitario que ayuda al cuerpo a combatir infecciones.

Glébulo rojo
El tipo de célula sanguinea mas comun. Es la sustancia que hace que la sangre tenga color rojo. La
funcién principal de estas células es el transporte de oxigeno.

Glucosa
La glucosa es un monosacdrido ampliamente presente en el tejido vegetal y animal. Es la fuente
principal de energia del organismo.

Heredada (condicidn)
En medicina, describe el paso de informacidn genética de padres a través de los genes en el esperma
y en los dvulos. También se llama hereditaria.

Histopatolégico/histopatologia

Examen y estudio de tejido y células usando un microscopio. El tejido obtenido del organismo por
medio de biopsia* o cirugia es colocado en un fijador y transportado al laboratorio. En el laboratorio
es cortado en secciones finas, coloreado con diversos tintes y seguidamente estudiado en un
microscopio.
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Hospitalizado
Paciente cuya atencidn requiere una estancia en un hospital. Es lo contrario a ambulatorio*.

Ifosfamida

Medicamento que se usa con otros medicamentos para tratar el cdncer testicular de células
germinales que no ha respondido a tratamientos previos con otros fdrmacos. También se usa y esta
en estudio para el tratamiento de otros tipos de cdncer. La ifosfamida se une al ADN de las células y
puede destruir las células cancerosas. Es un tipo de alquilante y un tipo de antimetabolito.

Imatinib

El imatinib es un inhibidor de la proteina tirosina cinasa. Esto significa que bloquea la accién de
algunas enzimas especificas conocidas como tirosinas cinasas. Estas enzimas pueden encontrarse en
algunos receptores de la superficie de las células cancerosas, incluidos los receptores que participan
en la estimulacién de las células para que se dividan incontroladamente. Al bloquear estos
receptores, el imatinib ayuda a controlar la divisién celular.

Incontinencia intestinal
Incapacidad de controlar la salida de heces del recto (incontinencia fecal).

Incontinencia vesical
Incapacidad de controlar el flujo de orina de la vejiga (también se llama incontinencia urinaria).

Intravenoso (intravenosamente)
En una vena o adentro de esta. Intravenoso por lo general se refiere a la manera de administrar un
medicamento u otra sustancia a través de una aguja o un tubo introducido en una vena. También se llama IV.

Irinotecan

Medicamento usado para el tratamiento del cancer. El irinotecan impide que el ADN se desenrolle
por inhibicién de la topoisomerasa I. En términos quimicos, es un semisintético analogo del alcaloide
natural camptotecina.

Linfedema

Afeccién por la que se acumula una cantidad extra de linfa en los tejidos y causa hinchazén. Se puede
presentar en un brazo o una pierna si los vasos linfaticos estan blogqueados, dafliados, o se extirparon
mediante cirugia.

Linfoma

Cancer que empieza en las células del sistema inmunitario. Hay dos categorias bdsicas de linfomas.
Una categoria es el linfoma de Hodgkin, que se caracteriza por la presencia de un tipo de célula
llamada célula de Reed-Sternberg. La otra categoria es la de los linfomas no Hodgkin, que incluye un
grupo grande y diverso de canceres de las células del sistema inmunitario. Los linfomas no Hodgkin
pueden dividirse aln mas en canceres que tienen una evolucién o curso indolente (de crecimiento
lento) y en aquellos que tienen una evolucion agresiva (de crecimiento rapido). Estos subtipos se
comportan y responden al tratamiento de distinto modo. Tanto los linfomas de Hodgkin como los no
Hodgkin se pueden presentar en nifios y adultos, y el prondstico* y el tratamiento dependen del
estadio y el tipo de cancer.
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Margen

Contorno o borde del tejido extirpado en la cirugia de cancer. El margen se describe como negativo o
limpio cuando el patdlogo no encuentra células cancerosas en el borde del tejido, lo que sugiere que
todo el cancer ha sido extirpado. El margen se describe como positivo o implicado cuando el
patdlogo encuentra células cancerosas en el borde del tejido, lo que sugiere que no todo el cancer ha
sido extirpado.

Margen negativo

Contorno o borde del tejido extirpado en la cirugia de cancer. El margen se describe como negativo o
limpio cuando el patélogo* no encuentra células cancerosas en el borde del tejido, lo que sugiere
que todo el cdncer ha sido extirpado.

Margen positivo

Contorno o borde del tejido extirpado en la cirugia de cancer. El margen se describe como positivo o
implicado cuando el patdlogo* encuentra células cancerosas en el borde del tejido, lo que sugiere
que no ha sido extirpado todo el cancer.

Medicamento antiemético

Agente que previene o reduce las nauseas y los vdmitos que pueden estar asociados a las terapias
contra el cancer. Los medicamentos antieméticos incluyen a la granisetrona, la metoclopramida y el
ondansetron.

Menopausia

Epoca en la vida de una mujer en la que los ovarios dejan de producir hormonas y se detienen los
periodos menstruales. Por lo general, la menopausia natural se presenta a los 50 afios de edad. Se
dice que una mujer esta en la menopausia cuando no ha tenido su menstruacién durante 12 meses
seguidos. Los sintomas incluyen sofocos, cambios del estado de animo, sudores nocturnos, sequedad
vaginal, problemas para concentrarse y esterilidad.

Metastasis

Diseminaciéon del cdncer de una parte del cuerpo a otra. Un tumor formado por células que se han
diseminado se llama “tumor metastasico” o “metdstasis”. El tumor metastasico contiene células que
son como aquellas del tumor original (primario).

Metotrexato

El metotrexato, también conocido como MTX, es un medicamento antimetabolito y antifolato. Actua
inhibiendo el metabolismo del acido félico, que es importante para que las células produzcan ADN.
Se usa en el tratamiento del cdncer, asi como para la artritis reumatoide y para afecciones severas de
la piel como la psoriasis.

Mitosis

Proceso por el cual una sola célula parental se divide para producir dos nuevas células hijas. Cada
célula hija recibe un conjunto completo de cromosomas* de la célula parental. Este proceso le
permite al cuerpo crecer y reemplazar las células.
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Mucosa oral
Recubrimiento interno hiumedo de la boca. Las glandulas de la mucosa producen el moco (liquido
espeso y resbaloso). También se llama membrana mucosa.

Mucositis

Complicacién producida por algunas terapias contra el cancer en la que el revestimiento del aparato
digestivo se inflama. Se presenta a menudo en forma de llagas en la boca. También se llama
mucositis oral.

Musculoesquelético
Relativo al sistema que mueve el cuerpo y mantiene su forma, compuesto por huesos, musculos,
articulaciones, tendones y ligamentos.

Mutacidn
Cualquier cambio en la secuencia de pares de bases en el ADN que forman un gen. Las mutaciones
en un gen no cambian forzosamente el gen de manera permanente.

Necrosis
Destruccion de tejidos vivos.

Neurotoxicidad
Tendencia de algunos tratamientos a dafiar el sistema nervioso.

Notocordio

Un notocordio es una estructura que forma la columna vertebral del feto en el Gtero. Aparece en los
embriones como una pequeiia varilla flexible formada por una de las tres capas de células de las
células embrionarias. El notocordio tiene muchas funciones de desarrollo y funcionales. Las
funciones mds cominmente citadas son la de ser el sitio de adherencia del musculo, un precursor
vertebral, y un tejido de linea media que proporciona sefiales al tejido circundante durante el
desarrollo.

Oncdlogo especializado en radiacidn

Especialista que usa la radiacién para tratar el cancer. Es diferente del radidlogo* - otro especialista
que lleva a cabo pruebas de imdagenes para diagnosticar y realizar el seguimiento de diferentes
afecciones.

Oncédlogo médico

Médico que se especializa en el diagndstico y tratamiento del cancer mediante quimioterapia*,
terapia con hormonas, terapia bioldgica y terapia dirigida. A menudo, un oncélogo médico es el
proveedor principal de atencidén de la salud de alguien que padece de cancer. Un oncdlogo médico
también brinda cuidados médicos de apoyo y puede coordinar el tratamiento administrado por otros
especialistas.

Oncdlogo pediatra
Médico que se especializa en el tratamiento de nifios con céncer.
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Opinién multidisciplinaria

Enfoque de planificacién del tratamiento en el que varios médicos que son expertos en diferentes
especialidades (disciplinas) examinan y discuten la enfermedad y las opciones de tratamiento de un
paciente. En el tratamiento de cdncer, una opinidon multidisciplinaria puede incluir la de un oncélogo
(que trata el cancer con medicamentos), un oncélogo quirurgico (que trata el cancer con cirugia) y un
radiooncdlogo (que trata el cadncer con radiacion). También se llama revisidén del comité de tumores.

Osteonecrosis
Enfermedad en la que el tejido éseo muere porque el suministro de sangre al hueso esta alterado.

Osteosarcoma

Cancer de hueso que, por lo general, afecta a los huesos largos del brazo o la pierna. Por lo comun,
se presenta en personas jévenes y afecta mas a los hombres que a las mujeres. También se llama
sarcoma osteogénico.

Patdlogo
Médico especializado en histopatélogia*, esto es, el estudio de células y tejidos enfermos con un
microscopio.

Plaqueta

Fragmento pequeiio de célula que juega un papel fundamental en la formacién de coagulos
sanguineos. Los pacientes con un recuento bajo de plaquetas corren el riesgo de padecer hemorragia
severa. Los pacientes con un recuento alto corren el riesgo de padecer trombosis, la formacién de
codgulos de sangre que pueden bloquear los vasos sanguineos y provocar derrames u otras
condiciones graves, y también pueden correr el riesgo de padecer hemorragia grave a causa de la
disfuncidn plaquetaria.

Predisposicidn genética
Aumento heredado del riesgo de padecer una enfermedad. También se llama susceptibilidad
genética.

Prondstico
Resultado probable de la evolucién de una enfermedad; la probabilidad de recuperacién o de que la
enfermedad reaparezca.

Quimioterapia

Tipo de tratamiento contra el cancer que usa medicamentos que destruyen células cancerosas y/o
limitan su crecimiento. Estos medicamentos suelen administrarse al paciente por medio de infusién
lenta dentro de una vena, pero también pueden administrarse oralmente, por infusidén directa en
una extremidad o por infusién al higado, dependiendo de la localizacién del cancer.

Rabdomiosarcoma

Tipo de sarcoma* que generalmente empieza en los musculos que estan adheridos a los huesos y
que ayudan a que el cuerpo se mueva (musculos esqueléticos). La mayoria de los rabdomiosarcomas
se desarrollan en nifios, pero también pueden presentarse en adultos.
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Radiacidn ionizante

Tipo de radiaciéon administrada (o emitida) durante procedimientos con rayos X*, por sustancias
radiactivas, por rayos que entran la atmdsfera terrestre desde el espacio exterior y de otras fuentes.
La radiacién ionizante de dosis altas aumenta la actividad quimica en el interior de las células y puede
conducir a riesgos para la salud, como el cancer.

Radidlogo

Médico que se especializa en el diagndstico de enfermedades y lesiones con el uso de dispositivos de
obtencién de imagenes como los usados para los rayos X*, las exploraciones de TC* o las
exploraciones de IRM* (imagenes por resonancia magnética).

Radiomarcado
Que se ha etiquetado con una sustancia radioactiva. Una vez que se inyecta en el cuerpo, el progreso
de la sustancia puede ser seguido a través del cuerpo con un detector.

Radioterapia
Una terapia en la que la radiacién se usa en el tratamiento del cancer siempre orientada al area
especifica del cancer.

Rayos X
Los rayos X son una forma de radiacidn usada para crear imagenes del interior de los objetos. En
medicina los rayos X se usan comunmente para obtener imdgenes del interior del cuerpo.

Recaida
Retorno de los sintomas y signos de cancer después de un periodo de mejoria.

Recidiva

Cancer que recidivo (volvid), habitualmente después de un periodo durante el cual el cancer o
enfermedad no estaba presente o no se pudo detectar. El cancer puede volver al mismo lugar del
tumor original (primario) o a otra parte del cuerpo. También se llama cancer o enfermedad
recidivante.

Sacro
Hueso grande de forma triangular de la parte inferior de la columna vertebral que forma parte de la
pelvis. Estd compuesto por cinco huesos fundidos de la columna vertebral.

Sarcoma
Cancer de hueso o cartilago, grasa, musculos, vasos sanguineos u otro tejido conjuntivo o de sostén.

Taxano

Tipo de medicamento usado para tratar el cdncer porque impide el crecimiento celular al detener Ia
mitosis* (division celular). Los taxanos interfieren con los microtubulos (estructuras celulares que
ayudan al movimiento de los cromosomas* durante la mitosis*). Un taxano es un tipo de inhibidor
mitdtico y un tipo de antimicrotubulo.
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Terapias dirigidas (molecularmente)

Tipo de tratamiento en el que se usan medicamentos u otras sustancias, como anticuerpos
monoclonales, para identificar y combatir tipos especificos de proteinas o estructuras celulares que
se sabe que estan implicadas en el crecimiento y la progresion del cdncer. La terapia dirigida puede
producir menos efectos secundarios que otros tipos de tratamiento del cancer.

Trombosis venosa profunda
Formacioén de un codgulo sanguineo en una extremidad o en la pelvis inferior. Los sintomas pueden
incluir dolor, hinchazdn, calor y enrojecimiento en la zona afectada. También se llama TVP.

Tumor (6seo) (cancer/sarcoma)/sitio/localizacién primario/a

Término usado para describir el tumor original o primero en el cuerpo. Las células cancerosas de un
cancer primario pueden diseminarse a otras partes del cuerpo y formar tumores nuevos o
secundarios. Esto recibe el nombre de metdstasis. Estos tumores secundarios son el mismo tipo de
cancer que el cancer primario.

Tumor del estroma gastrointestinal (TEGI)
Tipo de tumor que suele comenzar en las células de la pared del aparato digestivo. Puede ser
benigno o maligno.

Tumores malignos
Los tumores malignos, también llamados canceres, estan formados por células transformadas en
malignas que generalmente se dividen rapidamente y tienen una tendencia a diseminarse a otras
partes del cuerpo.

Vincristina

Ingrediente activo de un medicamento que se usa para tratar la leucemia aguda. Se usa en
combinacion con otros medicamentos para tratar la enfermedad de Hodgkin, el linfoma* no
Hodgkin, el rabdomiosarcoma, el neuroblastoma y el tumor de Wilms. La vincristina también se usay
esta en estudio para el tratamiento de otros tipos de cancer. Bloquea el crecimiento de las células al
impedir su multiplicacidn. Es un tipo de alcaloide de la vinca* y un tipo de antimitético.
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y a sus cuidadores a comprender la naturaleza de los distintos
tipos de canceres y evaluar las mejores opciones de tratamiento
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seguimiento y tratamiento de diferentes tipos de canceres.

Estas guias son producidas por la Fundacion Contra el Cancer en
colaboracion estrecha con el Grupo de Trabajo de las Directrices de
la ESMO vy el Grupo de Trabajo de Pacientes de Cancer de la ESMO.

Para mas informacion visite las paginas www.esmo.org
y www.anticancerfund.org
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