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PRESENTACION

Los sarcomas son una extensa familia de tumores mesenquimales que pueden afectar al tejido
blando somatico, el hueso o el tejido visceral.!

Son clasificados como tumores raros por su baja incidencia y es por la misma razén que en muchas
ocasiones su diagndstico y tratamiento son complejos. Estos tumores se pueden presentar en
cualquier parte del cuerpo, siendo las extremidades (55-60%) y el retroperitoneo (15%) las
localizaciones més frecuentes.? Se ha reportado hasta un 40% de diagndsticos incorrectos y
abordajes terapéuticos inadecuados en 1 de cada 4 pacientes.

En aras de optimizar la atencion de las personas con sarcomas se requiere que cada caso sea
sometido a una valoracidn inicial por un equipo multidisciplinario con experiencia en el manejo de
esta patologia.

Es por ello por lo que este documento “Protocolo clinico para el manejo diagndstico y terapéutico
de tumores tipo Sarcoma”, viene a normalizar y estandarizar el abordaje institucional de estos
pacientes, lo cual serd de beneficio para la persona y también para la Caja Costarricense de Seguro
Social.

La Caja Costarricense de Seguro Social requiere de herramientas que faciliten el “proporcionar los
servicios de salud en forma integral al individuo, la familia y la comunidad”. Sobre esta base, el uso
de la evidencia cientifica constituye un insumo fundamental que permite el desarrollo de una gran
cantidad de aplicaciones requeridas para el buen devenir de los servicios de salud.?

Dr. Marino Antonio Ramirez Carranza.
Gerente Médico.



INTRODUCCION

Los cdnceres raros se asocian con una supervivencia deficiente. Los sarcomas son un grupo
heterogéneo de tumores malignos sélidos raros potencialmente mortales que afecta los tejidos
blandos y dseos, que representan el 10% de los tumores raros y alrededor del 2% de los tumores
adultos!??

El tratamiento adecuado de los pacientes con sarcoma se ve obstaculizado por la ausencia de
politicas de derivacién a centros de referencia (RC), diagndstico incorrecto o tardio, incumplimiento
de terapias o las guias de practica clinica (GPC), lo que aumenta el riesgo de recaida y muerte.

Con este documento de normalizacion se pretende sistematizar el proceso de diagndstico y
tratamiento de lesiones sospechosas de sarcoma y realizar el abordaje terapéutico de las personas
con esta lesion a nivel hospitalario, con ello se espera disminuir la variabilidad en las intervenciones
diagndsticas y de tratamiento, optimizando el manejo de esta patologia.

Se promueve la evaluacion de las personas con estas lesiones por equipo multidisciplinario con
experiencia en la evaluacidn de estos tumores. La evidencia indica que los casos que son valorados
y abordados de esta forma obtienen gran beneficio clinico, con mejores resultados quirurgicos,
estéticos, beneficio en funcionalidad de extremidades, disminucidn del riesgo de recidiva del tumor
y mejores sobrevidas.
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ESTRATEGIA METODOLOGICA PARA LA ELABORACION DE ESTE DOCUMENTO

En la CCSS existen propuestas para el desarrollo de documentos para la atencién de las personas
usuarias de los servicios de salud.? Para la elaboracidn de este protocolo se utilizan como base las guias
de practica clinica para el sarcoma de tejidos blandos, viscerales y éseos de SELNET, ESMO vy
EURACAN.*>®7. 8 Ademds, se realizd revisidn bibliografica en Dynamed utilizando los términos:
“Clinical guidelines on sarcomas”.

Este documento pretende responder las siguientes preguntas:
e (Cudl es la evidencia cientifica actualizada en el diagndstico y manejo de sarcomas?
e (Cual es la importancia de orientar y armonizar el manejo terapéutico del paciente con
sarcoma?

El documento se construye en acatamiento a lo normado en el Manual Metodoldgico para la
Construccion de un Protocolo de Atencién Clinica en la DDSS, Cédigo M.GM. DDSS.010813 Versién 02
2021.

ABREVIATURAS
ALK: Cinasa del Linfoma Anaplasico (del inglés: Anaplastic lymphoma kinase)
Cl: Consentimiento informado
EMS: Equipo Multidisciplinario experto en sarcomas
ESS: Sarcoma del estroma endometrial
FNCLCC: (del francés: Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer) Federacion Nacional
Francesa de Centros de Lucha Contra el Cancer
GIST: Tumor del Estroma Gastrointestinal
GCSF: Factor Estimulante de Colonias de Granulocitos
MESNA: Mercapto Etiletano Sulfonato de Sodio
NCCN: (del inglés: National Comprehensive Cancer Network) Alianza internacional de centros lideres
en el manejo contra el cancer
NTRK: (del inglés: Neurotrophic Receptor Tyrosine Kinase) Receptor Neurotroéfico Tirosina Cinasa
OMS: Organizacién Mundial de la Salud
PET: Tomografia por Emision de Positrones
QT: Quimioterapia
RFA: Ablacién por radiofrecuencia
RT: Radioterapia
RM: Resonancia Magnética
RO: Reseccidn radical
R1: Reseccién con margen microscopico comprometido
R2: Cirugia con enfermedad residual macroscépica
SELNET: (de inglés: The Sarcoma European Latin-American Network) Red de Sarcoma Europea-
Latinoamericana)
STB: Sarcomas de Tejido Blando
SV: Sarcoma Visceral
TAC: Tomografia Axial Computarizada
UFS: Unidad Funcional de sarcomas
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REFERENCIAS NORMATIVAS

A continuacion, se describe el marco normativo que fundamenta la elaboracion este documento de
normalizacidn técnica.

Tabla 1. Marco normativo de este documento. CCSS 2022

Numero Referencia Normativa Ao
Normativa Internacional
NA Declaracién Universal de los Derechos Humanos® 1948
NA Convencién Americana sobre Derechos Humanos?® 1969
Leyes, Decretos Y Reglamentos Nacionales
Ley 17 Ley Constitutiva de la Caja Costarricense de Seguro Social! 1943
NA Constitucion Politica de Costa Rica'? 1949
Ley 5935 | Ley General de Salud®® 1973
N2 7082 Reglament(? ?fl Seguro de Salud de la Caja Costarricense de 1996
Seguro Social
Ley de Derechos y Deberes de las Personas Usuarias de los
Ley N° 8239 - o . 2002
°Y Servicios de Salud Publica y Privada®®
Decreto Reglamento de la Ley de derechos y deberes de las personas
Ejecutivo | ysuarias de los servicios de salud publicos y privados'® 2005
N°32612-S
NA Reglamento del Consentimiento Informado en la Prdctica 2012

Asistencial en la Caja Costarricense De Seguro Social*’

Normativas institucionales

NA | Plan Estratégico Institucional2019-202218 2019
NA: sin nUmero
Fuente: Elaboracidon propia

ALCANCE Y CAMPO DE APLICACION

Este protocolo clinico es de caracter obligatorio para todas las unidades hospitalarias institucionales
que brinden atencidn directa a las personas a las que se les diagnostique un sarcoma, para ser utilizado
por el personal médico que forme parte de los equipos multidisciplinarios de tumores y con la
colaboracién técnica de los servicios de apoyo en los establecimientos hospitalarios, segun la
complejidad y funcién de red establecida tomando en cuenta las necesidades de la persona. Quedan
excluidas de la aplicacién de este protocolo las unidades que no cuenten con el personal especializado
para el desarrollo de esta actividad.
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OBIJETIVOS

Objetivo general
e Sistematizar el proceso de evaluacidon diagndstica y abordaje terapéutico de tumores tipo
sarcoma a nivel hospitalario por los equipos multidisciplinarios de tumores, para mejorar los
resultados clinicos de los pacientes con esta patologia.

Objetivos especificos
e Definir intervenciones diagndsticas en casos de lesiones sospechosas de sarcoma.
e Establecer las intervenciones terapéuticas de los diferentes subtipos de sarcomas segln la
evidencia cientifica disponible.
e Instaurar las recomendaciones del seguimiento de los pacientes con diagndstico de sarcoma.

POBLACION DIANA

Este documento de normalizacién técnica se aplicard a las personas atendidas por tumores
musculoesqueléticos, en los establecimientos hospitalarios de la CCSS.

PERSONAL QUE INTERVIENE

Personal médico de nivel hospitalario que forme parte de los equipos multidisciplinarios de tumores y
que interviene en la atencidn de personas con sarcoma, incluye las siguientes especialidades como
minimo: oncologia médica, oncologia quirdrgica, ortopedia, pediatria (si se discuten pacientes
pediatricos), geriatria (en casos de personas adultas mayores), radiologia, medicina paliativa y de
control del dolor, patologia, oncologia radioterapica. Contaran con el apoyo del especialista en fisiatria,
de las disciplinas de enfermeria, trabajo social, psicologia, terapias (fisica, ocupacional, respiratoria
entre otras), nutricion y otros servicios de apoyo segun las necesidades de las personas con sarcoma.

Los funcionarios responsables de velar por el cumplimiento de este protocolo seran los directores de
los establecimientos hospitalarios, de acuerdo con las actividades planteadas dentro de este proceso
de atencion.

CONTENIDO-INTERVENCIONES

En este apartado, se establecen las intervenciones y el procedimiento a seguir por el personal de salud
para la atencién hospitalaria de la persona con sarcoma.

ELEMENTOS ORIENTADORES PARA LA ATENCION
A continuacién, se exponen algunos elementos orientadores para la atencién hospitalaria de las

personas con sarcoma, los cuales guiaran al personal de salud para la implementacién de este
protocolo.
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La atencidn centrada en la persona

Es una caracteristica esencial de la atencidon en salud. Se debe proporcionar una mejor respuesta a las
necesidades en salud de las personas, que pueden ser multidimensionales, con un abordaje integral e
integrado que asegure que sean atendidas con respeto. El enfoque centrado en las personas, por ende,
incluye a individuos, familias y comunidades como sujetos de la atencion®

Abordaje Interdisciplinario

El encuentro y la cooperacién entre dos o mas disciplinas, las que mantienen sus aspectos tedricos o
empiricos respectivos, conservan la especificidad de sus esquemas conceptuales, procedimientos
cientificos y el respeto mutuo de los objetivos y practicas

Principios bioéticos®°

Se debe informar a la persona sobre su diagndstico y posibilidades de tratamiento para que tenga una
participacién en su proceso de atencidon y se respete su autonomia en la toma de decisiones.

Como lo establece el reglamento institucional previamente mencionado en el marco legal de este
documento, los médicos tratantes deberan brindar toda la educacién y orientacién respectiva para la
toma de las decisiones que culminen con un acto quirdrgico, tratamiento de quimioterapia,
radioterapia o bien un tratamiento conservador y este acto se concrete con la firma del consentimiento
informado (Cl) institucional vigente.

El profesional a cargo de la atencién de la persona debe informar al usuario que el Cl podra ser
revocado en cualquier momento sin que ello implique ninguna sancién, medida en su contra o
desatencion de su salud.

INTERVENCIONES

MODULO 1. CONFORMACION DE EQUIPO MULTIDISCIPLINARIO EXPERTO EN SARCOMA (EMS)

e (Cada persona con sospecha de Sarcoma requiere de una valoracién inicial por un equipo
multidisciplinario experto en Sarcomas. Se han demostrado mejores resultados clinicos si las
personas con sarcoma o presunto sarcoma son valoradas y atendidas por un EMS en una
Unidad Funcional de Sarcomas (UFS)21,22

e las Unidades Funcionales de Sarcomas estaran en hospitales designados en la Red de
Prestacion de Servicios de Salud

e Los EMS deben incluir las siguientes especialidades médicas como minimo: oncologia médica,
oncologia quirdrgica, ortopedia, pediatria (si se discuten pacientes pediatricos), geriatria (si
se discuten casos de personas adultas mayores), radiologia, patologia y oncologia
radioterapica. Todos los procedimientos de diagndstico y las decisiones terapéuticas de un
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paciente con sarcoma deben discutirse dentro de un EMS. Estos equipos contaran con la
colaboracién de los servicios de apoyo en los establecimientos hospitalarios, segun las

necesidades de la persona.

e El personal especializado de los EMS de las UFS de los hospitales designados debe capacitar
al personal de salud de Primer y Segundo Nivel en sospecha y deteccidon de sarcomas y su

oportuna referencia.

Figura 1. Manejo de lesion sospechosa de sarcoma de tejido blando

Masa sospechosa de sarcoma de tejido blando
con alguno de los siguientes criterios:
-Lesidén superficial de cualquier tamafio con
crecimiento rapido
-Lesion superficial mayor a 5cm
-Lesién profunda de cualquier tamaio

*Actuales centros con
Unidad Funcional de
Sarcoma

Referencia a Cirugia Oncolégica/Ortopedia (segun area de atraccidn)
Discutir caso en centro con Unidad Funcional de Sarcoma*
Hospital México - Hospital Calderén Guardia - Hospital San Juan de Dios

&

-Estudios de Imagen RM y/o
TAC segun localizacién
-Biopsia guiada con imagen

v

Diagndstico histolégico de
sarcoma de tejido blando

%

Tratamiento segun histologia y
estadio posterior a analisis en
Sesién Multidisciplinaria de
Sarcomas

Fuente: Elaboracidn propia

MODULO 2. SARCOMA DE TEJIDO BLANDO (STB)

2.1 Diagnostico, patologia y biologia molecular STB
e Antes de realizar la cirugia de un sarcoma, se deben tener imagenes radioldgicas y biopsia en

lesiones superficiales mayores a 5 cm y lesiones profundas de cualquier tamafio.

e Labiopsiase debe realizar con aguja gruesa para el diagndstico de sarcomas de tejidos blandos
o lesiones viscerales mayores a 3 cm.
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Un procedimiento adecuado para realizar la biopsia debe incluir: orientacién por imdagenes
para evitar toma de biopsia en un drea sospechosa de necrosis, uso de agujas G14 o G16 con
introductor coaxial, y entre 4 y 6 tomas de biopsia variando el angulo a través de la misma
entrada de piel.

La revisidon de la muestra patolégica debe realizarse en una UFS.

El diagndstico patoldgico debe realizarse de acuerdo con la clasificacidn mas reciente de la
OMS del 2020.%% 24

Los casos deben remitirse a pruebas de patologia molecular siempre que la patologia
convencional (morfologia e inmunohistoquimica) no sea suficiente para un diagndstico
preciso y / o cuando se requiera informacion prondstica o predictiva adicional.

La asignacién del grado histolégico debe basarse en el sistema FNCLCC. El grado debe
establecerse siempre antes del tratamiento basandose en la biopsia por aguja gruesa y los
hallazgos de imagen.®

Cuando se recibe tratamiento neoadyuvante, los hallazgos patolégicos (necrosis, esclerosis,
maduracion, % de células tumorales residuales) deben cuantificarse y reportarse.?®

El porcentaje de componente de células redondas y maduracién adipocitica en caso de
liposarcoma mixoide, debe ser reportado.?®

2.2 Estadiaje y Estratificacion de Riesgo de STB

La estratificacion del riesgo se evalua utilizando herramientas compuestas que pueden variar
segun el sitio primario, la histologia, tamafio del tumor, grado, presencia de metastasis o tumor
localmente avanzado. Los normogramas estdn disponibles para muchas ubicaciones
(extremidades, tronco, retroperitoneo), pero no para todas.?”’

La biopsia de médula ésea no se considera un procedimiento estandar para el sarcoma de
Ewing y el rabdomiosarcoma, pero debe analizarse cada caso en particular.®?

Las indicaciones de imagen para estadificacion son las siguientes:

La resonancia magnética (RM) para la valoracién de tumores primarios de la extremidad, la
pared del tronco y la pelvis.

La tomografia axial computarizada (TAC), para cualquier otro sitio o como una alternativa
de RM.3031
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o Paraevaluar presencia de metdstasis pulmonares se realizard la TAC del torax.

o Se utilizarad la TAC abdominal y pélvica para descartar metastasis en subtipos histolégicos
especiales con alto potencial metastasico (como por ejemplo liposarcoma mixoide, sarcoma
epitelioide, angiosarcoma, leiomiosarcoma, y sarcomas de células pequefias).

o En pacientes con liposarcoma mixoide se recomienda complementar con RM de la columna
vertebral y la pelvis por su posibilidad metastdsica a esta zona.

o La RM cerebral se debe considerar en el sarcoma alveolar de tejidos blandos, el
angiosarcoma y sarcoma de células claras debido a su alto riesgo de la diseminacion al
sistema nervioso central.

o Laexploracion con la Tomografia por Emisidn de Positrones (PET) y / o la gammagrafia dsea
son opcionales y se recomiendan en caso de imagenes y / o situaciones de diagndstico
dudoso o sospecha clinica de afectacidn ésea.

o La TAC con contraste de abdomen, pelvis y torax, es la modalidad preferida para los
sarcomas retroperitoneales e intraabdominales de tejidos blandos y se puede
complementar con RM en caso necesario.

2.3 Manejo de la enfermedad Local del STB

e El manejo de la enfermedad local siempre debe ir precedido de una discusién en un EMS.

e la cirugia es el tratamiento estandar de todos los sarcomas de tejidos blandos en pacientes
adultos. La cirugia debe ser realizada por un cirujano especificamente capacitado en el manejo de
esta enfermedad.®

e El procedimiento quirlrgico estandar es una escision amplia (reseccién en bloque) con margenes
negativos (R0) y un procedimiento con conservacién de la extremidad siempre que sea posible. En
situaciones especiales se debe tener en cuenta la cirugia reconstructiva para facilitar el manejo de
resecciones amplias. Cuando a pesar del tratamiento neoadyuvante, no es posible obtener un
margen adecuado conservando la funcionalidad de una extremidad, la amputacién debe
considerarse y discutirse en un EMS.343>

e lLos ganglios linfaticos con confirmacidon patoldgica o clinicamente positivos deben tratarse
mediante linfadenectomia regional. La diseccion electiva de ganglios linfaticos no es una
indicacidn.

e Cuando la cirugia se realizé fuera de una UFS y se considera que no se logré una cirugia oncoldgica
la reintervencion quirurgica debe llevarse a cabo en una UFS con un EMS.
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En estos casos se debe re-estadiar la enfermedad, previo a la reintervencién quirurgica. Todo el
hematoma postoperatorio se considera contaminacién tumoral y debe incluirse en la nueva
escision quirurgica del lecho tumoral. En el caso de una cirugia con margen tipo R2, la
reintervencidn es obligatoria y se recomienda valorar tratamientos preoperatorios si se considera
qgue no se pueden lograr margenes oncoldgicos adecuados, dependiendo del tipo histoldgico.

No debe utilizarse la radioterapia (RT) o la quimioterapia (QT) como sustituto de una
reintervencién ante una cirugia inadecuada.

Una nueva escisién debe discutirse cuando los margenes oncoldgicos no son satisfactorios incluso
después de las cirugias planificadas. Sin embargo, si no es posible obtener un margen mayor o
mejor, debido a su ubicacién anatdmica, se debe considerar el uso de radioterapia. Las resecciones
tipo R1 pueden ser aceptadas para los tumores lipomatosos atipicos extra compartimentales.

La escisidon quirdrgica amplia es seguida por Radioterapia (RT) como tratamiento estandar
considerando los siguientes factores de riesgo: lesiones de alto grado (G2-3), profundas, tamano
> 5 cm. Se puede hacer una excepcién después de discutir el caso en un EMS considerando el sitio,
las comorbilidades y estado funcional del paciente. La RT puede evitarse en tumores superficiales
de las extremidades y la pared del tronco sin factores de riesgo, previa discusiéon en EMS.36%7

Se acepta de igual manera la RT preoperatoria o postoperatoria, con diferentes perfiles de efectos
secundarios a mediano y largo plazo. Se debe discutir su indicacién en un EMS. 3839

En algunos sitios (por ejemplo, cabeza y cuello), la RT preoperatoria no es la mejor opcién. Al igual
que la cirugia, la RT preoperatoria siempre debe discutirse en un EMS.

El periodo de tiempo entre el final de la RT y la cirugia o la cirugia y el inicio de la RT posoperatoria
debe ser de 4 a 6 semanas, aunque pueden necesitarse intervalos mas largos en condiciones
clinicas como cicatrizacion tardia de la herida.

La QT adyuvante no es un tratamiento estandar. No se recomienda en subtipos histolégicos que
no responden a la quimioterapia (por ejemplo sarcoma alveolar de partes blandas, sarcoma de
células claras, liposarcoma bien diferenciado / desdiferenciado).*

La QT adyuvante no es una terapia estandarizada ya que existen reportes discordantes en cuanto
a su beneficio. Esto se atribuye principalmente a que en algunos estudios no ha existido una buena
seleccidon de pacientes de alto riesgo y al uso inadecuado de la intensidad de la dosis en los
regimenes administrados. Asi, por ejemplo, el estudio de EORTC 62931 tuvo resultados negativos
en cuanto al uso de QT adyuvante, sin embargo, andlisis posteriores donde se tomaron los datos
de ese estudio y se le aplicaron nomogramas validados practicamente lo convirtieron en un
estudio positivo, mostrando un beneficio significativo en la supervivencia libre de enfermedad y
la supervivencia general (SG) en la poblacién de alto riesgo.*+*2
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e En los ensayos aleatorizados que seleccionaron STB de extremidades o paredes del tronco
localizados de alto riesgo, utilizando la intensidad de dosis de los dos farmacos mas activos
(antraciclinas e ifosfamida) mostraron consistentemente una SG de 5 afios por encima 70%.%04344
Un metaanalisis que incorporé estudios comparativos con estos medicamentos encontrd un
beneficio de supervivencia estadisticamente significativo a favor del brazo de quimioterapia. Sin
embargo, este metaanilisis no se basé en estudios individuales.** Por lo tanto, la quimioterapia
adyuvante debe considerarse en pacientes de grupos de alto riesgo después de una discusién en
un EMS.

e La QT perioperatoria, preferiblemente preoperatoria, debe considerarse en el contexto de
pacientes con STB localizado de alto riesgo en las extremidades y la pared del tronco.?%434¢

e Eltamafio >5cm, G3 y localizacién profunda son los criterios que se han utilizado para definir alto
riesgo. Sin embargo, los nomogramas validados podrian definir con mayor precision el riesgo alto
como un riesgo de muerte superior al 40%. “’La combinacién de antraciclina e ifosfamida mas
MESNA con GCSF es el esquema recomendado. En neoadyuvancia el esquema recomendado es
de tres ciclos.*

e Serecomienda lavaloraciéon por el equipo de Rehabilitacién para el abordaje de las complicaciones
funcionales y secuelas de la enfermedad y sus tratamientos.

2.4 Manejo de enfermedad avanzada / metastasica de STB

e la presencia de metadstasis a distancia es un factor de prondstico desfavorable para la sobrevida
global, que actualmente oscila entre los 18 y 20 meses.*® Sin embargo, un grupo de pacientes con
sarcoma avanzado pueden presentar una remision a largo plazo, especialmente aquellos que
alcanzan una respuesta completa y algunos de los que obtienen una respuesta parcial con la
primera linea de tratamiento en el contexto de la enfermedad avanzada.*

e La atencién de apoyo vy la evaluacion de la calidad de vida deben incluirse en el tratamiento En el
abordaje temprano de los pacientes con sarcoma avanzado se deben considerar los cuidados de
apoyo integral y la valoracién de la calidad de vida.*°

e En casos con metdstasis pulmonares metacronicas (intervalo libre de enfermedad > 1 afio), con
numero limitado de lesiones, sin enfermedad extrapulmonar, se debe considerar la cirugia como
tratamiento si es factible la reseccidon completa de todas las lesiones. Eso también podria aplicarse
a la enfermedad oligometastasica localizada en otros sitios (higado, tejidos blandos) después de
la discusién en EMS.%!

e En casos seleccionados, la radioterapia estereotactica también podria recomendarse en este
entorno después de la discusion en EMS.>?

e El tratamiento estdndar con quimioterapia de primera linea se basa en antraciclinas. La
guimioterapia con dosis adecuadas de antraciclinas mds ifosfamida es el tratamiento
recomendado, particularmente en subtipos sensibles a la ifosfamida (sarcoma sinovial, sarcoma
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pleomdrfico indiferenciado) y / o cuando se considera que una respuesta tumoral es
potencialmente ventajosa en pacientes con buen estado funcional.>

e Para el leiomiosarcoma se recomienda el esquema de antraciclina y dacarbazina, en lugar de
antraciclina mas ifosfamida, ya que esta ultima podria ser incluso perjudicial en este subtipo

especifico seglin comparaciones retrospectivas. >#>°

e La combinacion de gemcitabina / docetaxel generalmente no se recomienda como terapia de
primera linea para pacientes con STB avanzado.>®

Figura 2. Algoritmo para terapia sistémica en sarcoma de tejido blando avanzado

Fuente: Adaptado de J.Y. Blay, N. Hindi, J. Bollard, et al. SELNET clinical practice guidelines for soft tissue sarcoma and
GIST, Cancer Treatment Reviews, Volume 102,2022

Mas alla de la primera linea, existen varias opciones de segunda linea (ver cuadro tabla 2)
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Tabla 2. Opciones de segundas lineas de tratamiento de sarcoma de tejidos blandos

Subtipo histolégico

Leiomiosarcoma
Sarcoma pleomorfico indiferenciado
Sarcoma sinovial
Liposarcoma bien
diferenciado/desdiferenciado

Liposarcoma mixoide

Rumor maligno de la vaina nerviosa

-Combinaciones de gemcitabina(*)

Opciones para segunda linea

-Ifosfamida

-Combinaciones de gemcitabina(*)

-Ifosfamida
-Altas dosis de ifosfamida(*)
-Combinaciones de gemcitabina
-Altas dosis de ifosfamida(*)
-Combinaciones de gemcitabina
-Combinaciones de gemcitabina
-Ifosfamida
-Ifosfamida-etopdsido(*)

-Altas dosis de ifosfamida(*)
-Gemcitabina
-Taxanos(*)

Angiosarcoma S
_ -Gemcitabina(*)

(*) Preferida
Fuente: Adaptado de J.Y. Blay, N. Hindi, J. Bollard, et al. SELNET clinical practice guidelines for soft tissue sarcoma
and GIST, Cancer Treatment Reviews, Volume 102,2022

periférica

Respecto a las indicaciones de segundas lineas:

e Laifosfamida en dosis altas (12-14 g / m2 / ciclo, administrada en 6 dias o en 14 dias con GCSF y
MESNA) puede eludir la resistencia tumoral a una dosis moderada de ifosfamida.>”-58>960

e La combinaciéon de dacarbazina y gemcitabina o gemcitabina y docetaxel son opciones en
pacientes tratados previamente con antraciclina, especialmente, pero no de forma exclusiva, en
leiomiosarcoma y sarcoma pleomorfico indiferenciado. 662

e El Paclitaxel semanal es una opcidn activa en el angiosarcoma.®4

e lLa combinacién de propanolol mdas vinblastina también ha mostrado actividad en el
angiosarcoma.®

e lLa gemcitabina ha mostrado actividad al utilizarse como agente Unico tanto para el angiosarcoma
como para el leiomiosarcoma.®® Su uso en monoterapia fue equivalente a la combinacién
gemcitabina / docetaxel en el leiomiosarcoma en un ensayo clinico.’

e Algunas entidades como el sarcoma alveolar, sarcoma de células claras, Pecoma vy
dermatofibrosarcoma protuberans son resistentes al tratamiento con quimioterapia
convencional.%86%70,71
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En caso de valorar la prescripcion de un farmaco que no esta incluido en la LOM (Lista Oficial de
Medicamentos de la CCSS) se debe hacer la solicitud respectiva al Comité Central de
Farmacoterapia.

2.5 Manejo de presentaciones especiales de Sarcomas.

2.5.1 Sarcomas retroperitoneales (SRP)

Los pacientes con sospecha de este tipo de sarcoma deben ser derivados una UFS para la atencién
por EMS. 2

El tratamiento de eleccidn es la cirugia, la cual debe ser una reseccion compartimental o en
bloque.”>7

En la actualidad, no se recomienda RT preoperatoria para los sarcomas retroperitoneales, debido
a los resultados del estudio STRASS.” Sin embargo, en el caso especifico del liposarcoma de bajo
grado el andlisis ad-hoc del estudio STRASS encontrd beneficio en el control local con Ia
administracion de RT preoperatoria.’®’” No obstante, otros analisis retrospectivos no encontraron
beneficio con el tratamiento de radioterapia perioperatoria en liposarcomas retroperitoneales,
incluyendo los de bajo grado.’”®”°. Tampoco se ha documentado beneficio con el uso de la RT
posoperatoria, por lo cual no se recomienda este tratamiento.

2.5.2 Sarcomas uterinos.

Los sarcomas uterinos incluyen varias subentidades (leiomiosarcoma, sarcoma del estroma
endometrial, sarcoma uterino indiferenciado) con una historia natural completamente diferente,
por lo cual se recomiendan exdmenes de patologia y biologia molecular para el adecuado
diagnéstico.

La histerectomia total en bloque es el tratamiento estandar para la enfermedad localizada y debe
evitarse la morcelacién 808!

La RT adyuvante no se recomienda como tratamiento de rutina.®
La quimioterapia adyuvante tampoco se recomienda como tratamiento de rutina, pero se puede
discutir su uso en un EMS en situaciones especificas segun el subtipo histoldgico, la presentacion

clinica o en caso de fragmentacién del tumor.88

Para el sarcoma del estroma endometrial de bajo grado irresecable, se recomienda la terapia
endocrina como los inhibidores de la aromatasa como tratamiento de primera linea .88

2. 5.3 Fibromatosis profunda/ tumor desmoide.

Se puede recomendar una conducta de vigilancia en pacientes con tumores asintomaticos o que
no amenazan la vida, analizados en el EMS.¥’
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La cirugia podria estar indicada para casos seleccionados después de la discusion en EMS.

En pacientes poco sintomaticos o con progresion lenta de la enfermedad, se recomienda
tratamiento sistémico con AINES y tamoxifeno. 8

Antraciclinas y metotrexate con vinblastina/vinorelbina han mostrado eficacia en reportes de
series de pacientes.’%%

La radioterapia es una opcidn en pacientes con enfermedad sintomatica, principalmente para
aquellos que no han respondido al tratamiento sistémico.%>9%°3

Otra opcién de tratamiento para control local de la enfermedad es la crioablacién, con datos de
series pequefias.®*%

En caso de valorar la prescripcion de un farmaco que no esta incluido en la LOM (Lista Oficial de
Medicamentos de la CCSS) se debe hacer la solicitud respectiva al Comité Central de
Farmacoterapia.

2.5.4 Tumor de células gigantes tenosinoviales (TGCT).

La cirugia representa el tratamiento estandar en pacientes con TGCT tanto de tipo localizado como
difuso.%®%’

En pacientes con TGCT de tipo difuso de rodilla, la recaida local después de la cirugia es comun.
Se ha observado que la recurrencia se tiende a reducir al realizarse un abordaje de acceso abierto
en comparacién con la artroscopia, por lo cual la técnica quirdrgica a realizar debe discutirse en
un EMS valorando el riesgo beneficio para el paciente%®

Para los pacientes con enfermedad irresecable, asintomaticos o poco sintomaticos, el seguimiento
es una opcion.

En caso de valorar la prescripcion de un farmaco que no esta incluido en la LOM (Lista Oficial de
Medicamentos de la CCSS) se debe hacer la solicitud respectiva al Comité Central de
Farmacoterapia.

2.5.5 Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP)

La extirpacidon quirdrgica es el pilar del tratamiento de DFSP. Se recomienda la cirugia de Mohs
siempre que sea posible; los tumores grandes pueden requerir una escisién local amplia
(margenes de 3 cm) y reconstruccion. %1%
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e Los DFSP suelen presentar una translocacion que involucra un ligando del receptor del factor de
crecimiento derivado de plaquetas (PDFGR).

e En caso de valorar la prescripcion de un farmaco que no esta incluido en la LOM (Lista Oficial de
Medicamentos de la CCSS) se debe hacer la solicitud respectiva al Comité Central de
Farmacoterapia.

2.6 Seguimiento en STB

e El seguimiento debe incluir un examen fisico, especialmente del sitio del tumor primario para
descartar una recaida local. Los estudios de imagen del sitio local deben ser preferiblemente RM
en tumores primarios pélvicos, de la pared del tronco y de las extremidades y TAC en tumores
primarios abdominales y pulmonares.

e El sitio principal de metdastasis a distancia de STS es el pulmdn por lo cual la TAC de térax es el
estudio indicado.

e En subtipos seleccionados (ver seccidon de estadificacion), también se incluye la tomografia
computarizada abdominal.

e Laconducta de seguimiento recomendada después de la finalizacion del tratamiento es diferente
entre STB de bajo y alto grado. Para STB de alto grado se recomiendan valoraciones cada 3-4
meses durante los primeros 2-3 afios, luego cada 6 meses durante el cuarto y quinto afo, y luego
una vez al afio al menos hasta el décimo afo. Para los pacientes con STB de bajo grado, el
seguimiento se podria realizar cada 6 meses durante 5 afios y luego anualmente.

MODULO 3. GIST (TUMOR DEL ESTROMA GASTROINTESTINAL)

3.1 Incidencia, Diagndstico y patologia / biologia molecular GIST

e Los GIST son tumores raros, con una incidencia estimada de 1-2,8 casos nuevos / 100 000
habitantes / afio en Europa.101, 102, 103

e El GIST es el sarcoma mas frecuente en el tracto gastrointestinal, siendo predominante en
estomago (50-60%), seguido del ileon y yeyuno (20-30%), duodeno (3-5%), recto-ano (2-4,4 %) y
otros sitios (<2%). Los casos de GIST extra-gastrointestinales se han descrito de forma anecdética.
104

e En pacientes con ndédulos sospechosos de GIST esofagogastricos o duodenales < de 2 cm el
abordaje consiste en el seguimiento con ultrasonido endoscdpico. Si ésta no es accesible, se debe
realizar el seguimiento por tomografia computarizada. La excepcidn es el GIST rectal, en el que
siempre se debe considerar la biopsia y tratamiento local, independientemente del tamafio.®
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La biopsia (con microbiopsia transparietal) o escision es el método estandar para los tumores de
tamafio 22 cm. 1®

El recuento mitético (expresado si es posible como el nimero de mitosis por 5 mm?), el tamafio,
el sitio y la ruptura del tumor intraabdominal deben evaluarse e incluirse en el informe patoldgico
para la estratificacién del riesgo.®

La determinacion de la mutacién en el gen KIT y el analisis mutacional del factor de crecimiento
alfa derivado de plaquetas (PDGFRA) siempre deben considerarse especialmente para pacientes
en tratamiento o candidatos a terapia sistémica.0> 10607

3.2 Estadiaje y evaluacion de riesgo en GIST

Se recomienda el ultrasonido endoscépico para la valoracidon inicial de los nddulos
esofagogdastricos y duodenales.

La resonancia magnética se recomienda para GIST de pelvis, recto y para las formas raras de GIST
esofagico.

Se debe realizar la TAC de abdomen y pelvis y una radiografia o TAC de térax. Se recomienda TAC
de térax (ademas de la TAC abdominal) en caso de GIST sindrémico.

El PET puede estar indicado en casos de personas con metastasis de GIST de primario desconocido,
0 imagenes ambiguas por TAC o resonancia.

Debe tenerse en cuenta el peor impacto prondstico de algunos tipos de mutacion (deleciones que
involucran 557 y / 0 558 en el exdén 11 del gen KIT).108

3.3 Manejo de GIST localizado

El tratamiento estandar de los GIST localizados es la escisién quirdrgica completa de la lesion
(reseccion en bloque sin ruptura), sin diseccién de ganglios linfaticos clinicamente negativos.
Siempre que sea posible, se recomienda la cirugia conservadora.

Si un equipo quirdrgico experto planifica la escision laparoscépica, la técnica debe seguir los
principios de una cirugia oncoldgica.10%:110

El imatinib neoadyuvante es el tratamiento estandar para los GIST localmente avanzados en los
gue no se puede evitar la cirugia inicial con secuelas importantes y / o la cirugia RO no es factible.
La recomendacion del tratamiento neoadyuvante varia entre 6 y 12 meses. Se recomienda una
vigilancia estrecha de la respuesta para evitar el retraso de la terapia local. 1 1% 113En caso de
haber utilizado imatinib neoadyuvante se debe utilizar imatinib adyuvante (postoperatorio) para
lograr una duracidn total de tratamiento de 3 afios.
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La terapia adyuvante con imatinib durante 3 afios mejora la supervivencia de los pacientes con un
riesgo significativo de recaida.!***>

e La reseccidon completa es el objetivo recomendado, sin embargo, cuando la cirugia RO implica
secuelas funcionales mayores y el tratamiento médico preoperatorio no es efectivo, se puede
tomar la decisidn con el paciente de aceptar una posible reseccién R1. No hay evidencia que una
reseccién R1 esté asociada con peor prondstico.®

e Encaso de un resultado de reseccidn RO, la reintervencién quiridrgica no se recomienda de rutina.
Un margen quirldrgico positivo no se deberia utilizarse por si mismo para indicar tratamiento
adyuvante.!1®

e Los GIST de tipo silvestre (wild type), GIST mutado en PDGFRA D842V, GIST deficiente en succinato
deshidrogenasa (SDH) y GIST relacionado con neurofibromatosis (NF-1) no han demostrado
experimentar beneficio del tratamiento adyuvante con imatinib. Por tanto, debe evitarse el
imatinib adyuvante en estos contextos.!1”11#

e la ruptura capsular es un factor prondstico adverso importante. Se refiere al derrame en la
cavidad abdominal, reseccion en fragmentos, biopsia incisional (laparoscépica o por laparotomia),
perforacidn gastrointestinal a la cavidad abdominal, infiltracién microscépica transperitoneal de
estructuras vecinas y ascitis hemorragica. Por el contrario, no se consideran rupturas del tumor
otras condiciones como biopsia por aguja, penetracién tumoral peritoneal, laceracion superficial
capsular iatrogénica y margenes microscopicos positivos; la evolucién en estos casos se ha
reportado similar a la reseccion completa intacta. 11120121

e la ruptura capsular coloca al peciente en alto riesgo de recurrencia y por lo tanto se debe
considerar el tratamiento con imatinib.??

e El tratamiento estandar neoadyuvante/adyuvante es con imatinib 400mg/dia VO. En pacientes
con mutacidon del exdn 9 de KIT podria considerarse una dosis de imatinib 800 mg/dia
extrapolandose a estudios en enfermedad avanzada, donde esa dosis es la que ha probado
utilidad, sin embargo, en el contexto de adyuvancia, solo se ha probado de forma prospectiva una
dosis de 400 mg / dia, por tanto, debe discutirse dentro de un EMS y con el paciente, explicando
los pro y contras de prescribir 800 mg /dia.

3.4 Manejo de GIST en enfermedad avanzada / metastasica

e Se recomienda el genotipado del tumor para detectar alteraciones moleculares causantes de la
enfermedad (al menos de KIT y PDGFRA).8,110

e El imatinib, en dosis de 400 mg al dia, es el tratamiento inicial estandar de la enfermedad
metastasica e inoperable localmente avanzada.!?®!?* E| imatinib también es el tratamiento
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estandar para pacientes con enfermedad metastdsica completamente resecada, aunque no se
recomienda la cirugia como un abordaje primario en el contexto metastasico.

e El tratamiento estandar de los pacientes con mutacion del exén 9 de KIT es 800 mg diarios de
imatinib.?

e En el contexto metastasico, el tratamiento con imatinib debe continuarse indefinidamente hasta
la progresion, intolerancia o a solicitud de interrupcidn por parte del paciente.!®

e Deben explorarse reducciones de dosis (es decir, 300 mg o incluso 200 mg / dia) en el contexto de
intolerancia. En caso de interrupcion del imatinib por cualquier causa, se puede considerar la
utilidad del rescate quirudrgico de la enfermedad metastasica residual. La reseccién completa de la
enfermedad residual se ha relacionado con beneficio clinico, aunque esto no se ha demostrado
de forma prospectiva.t?”- 128129

e las técnicas intervencionistas (radiocirugia, ablacion por radiofrecuencia) son opciones en casos
seleccionados para el control de enfermedad metastdsica.!3013!

e En el caso de progresidon tumoral con 400 mg de imatinib, la dosis puede aumentarse a 600-800
mg diarios (con la excepcidn de mutaciones insensibles). 132133

e En el caso de progresién confirmada o intolerancia rara al imatinib, el tratamiento estandar de
segunda linea es sunitinib (50 mg / dia, 4 semanas de tratamiento / 2 semanas de descanso).’** La
dosificacién continua de 37,5 mg/ d es una opcidn, aunque no existe una comparacion prospectiva
formal con la dosificacion intermitente.!3®

e Se puede intentar la reintroduccién de tratamiento con imatinib luego de la progresion con otros
inhibidores de tirosina quinasa.136137.138

e En caso de valorar la prescripcidon de un fdrmaco que no esta incluido en la LOM (Lista Oficial de
Medicamentos de la CCSS) se debe hacer la solicitud respectiva al Comité Central de
Farmacoterapia.

MODULO 4. SARCOMAS OSEOS

4.1 Generalidades de Sarcomas Gseos

e Los sarcomas Gseos constituyen un grupo heterogéneo de neoplasias raras, que representan
aproximadamente el 10% de todos los sarcomas.*®

e El osteosarcoma y el sarcoma de Ewing tienen una mayor incidencia en adolescentes y adultos
jévenes con predominio en hombres.'® 141 Por el contrario, el cordoma y el condrosarcoma son
mas frecuentes en la poblacidon de edad avanzada.'#*143
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e La presentacién del caso en una UFS es obligatoria, antes de tomar la biopsia y del inicio del
tratamiento.1#414

e Los procedimientos de diagndstico son idénticos para todos los sarcomas éseos. (Figura 3)
e Se recomienda discutir estrategias de preservacion de fertilidad en pacientes en edades fértiles y
su tutor legal (en caso de menores de edad), con enfermedad localizada, cuando se considera el

tratamiento sistémico en patologias como el osteosarcoma y el sarcoma de Ewing. ’

Figura 3. Algoritmo diagnodstico de sarcomas 6seos

I Sospecha de cancer primario de hueso en Rayos X I

Referencia a Ortopedia (segun area de atraccién)
Discutir caso en Centro con Unidad Funcional de I *Actuales Centros con Unidad I

Sarcoma* Funcional de Sarcomas

Hospital México-Hospital Calderén Guardia-
Hospital San Juan de Dios

¥

I Realizar imagenes

-RM en sarcoma de extremidad » Opcional: Almacenamiento de
-Tomografia de tronco, cabeza y cuello tejido tumoral congelado

¢

Toma de biopsia para evaluaciéon de histologia y
biologia molecular

y

Clasificacién
Diagndstico histolégico confirmado

Estadiaje: TAC, PET, Biopsia de
Médula Osea (Ewing)
Evaluacioén clinica y biolégica
(depende del histiotipo)

y

Fuente: Adaptado de: Blay J, Palmerini E, Bollard J, et al. SELNET clinical practice guidelines for bone sarcoma. Crit Re
Oncol Hematol. 2022. Doi: 10.16/j.critrevonc.2022. 103685.Epub2022

4.2 Diagndstico y patologia / biologia molecular de sarcomas 6seos.

e Ante la sospecha de un tumor éseo en una radiografia de las extremidades, el estudio de imagen
recomendado para mejor caracterizacion de ésta es la resonancia magnética de todo el
compartimento y las articulaciones cercanas.!**Se recomienda también el estudio de TAC y angio
TAC ya que aportan informacidon importante de ciertos aspectos para el abordaje operatorio.



CAJA COSTARRICENSE DE SEGURO SOCIAL
GERENCIA MEDICA
DIRECCION DE DESARROLLO DE SERVICIOS DE SALUD
AREA DE ATENCION INTEGRAL A LAS PERSONAS

Pagina 26 de 63

FECHA DE EMISION: 2023

PROTOCOLO CLINICO DE ATENCION A PERSONAS CON SOSPECHA DE TUMORES TIPO SARCOMA

CODIGO PAC.GM-DDSS-AAIP-
PNAPAM-24052023

4.3

Se debe realizar una tomografia computarizada en caso de sospecha de sarcoma éseo del tronco,
la cabezay el cuello.” ¥

Se recomienda la biopsia preoperatoria. Se prefiere la biopsia con aguja gruesa a la biopsia
incisional, pero ambas son validas cuando se realiza por un equipo de expertos, con el objetivo de
obtener suficiente material para un diagndstico correcto. Un aspirado con aguja fina
generalmente es inadecuado para hacer un diagnéstico de sarcoma, aunque puede ser Util para
confirmar la recurrencia o metastasis. ”*%

Se recomienda la revisién de la patologia en un centro con UFS, con caracterizacién molecular de
acuerdo con la disponibilidad de recursos. 148

Estadiaje y Evaluacion de Riesgo

La estadificacidn inicial para descartar metdstasis a distancia requiere una TAC de térax, abdomen
y pelvis.}#’

Como alternativa, para la estadificaciéon del osteosarcoma y la Enfermedad de Ewing, la
gammagrafia ésea es adecuada si no se dispone de PET-CT o RM de cuerpo entero para excluir la
afectacién dsea. El estudio PET o la RM de cuerpo entero pueden ser utiles para fines de
estadificacion si estan disponibles, previa discusidon de un EMS. #°

Los factores de prondstico adverso para el osteosarcoma convencional localizado incluyen tamafio
grande del tumor (hay diferentes puntos de corte que se pueden utilizar, por ejemplo, mayor a un
tercio del didmetro total del hueso; o 15 cm; o 150 ml en estudios que consideran el volumen),
sitio del tumor (localizacion axial o localizacidn proximal de una extremidad son de peor
prondstico), fosfatasa alcalina (AP) o lactato deshidrogenasa (LDH) elevadas sobre el basal y edad
avanzada (mayores de 15 afios y en otros estudios principalmente mayores de 40 afios).150151,152

Otro factor prondstico independiente es la respuesta histoldgica deficiente después de la
quimioterapia neoadyuvante (> 10% de células tumorales viables). 1>3

4.4 Manejo del Osteosarcoma de alto grado

El osteosarcoma convencional es siempre de alto grado

La quimioterapia (QT) es un componente clave de la terapia multimodal del osteosarcoma de alto
grado y se asocia con un aumento de la supervivencia libre de enfermedad (del 20% a > 60%) y en
la supervivencia global en comparacién con la cirugia sola. >

El tratamiento debe iniciarse lo antes posible, idealmente dentro de los 15 a 30 dias posteriores a
la toma de la biopsia. El tratamiento sistémico debe ser el mismo en caso de enfermedad
localizada o metastésica (en términos de intensidad y dosis).*>®
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La quimioterapia neoadyuvante se recomienda para el osteosarcoma de grado alto.>% 152

El régimen MAP (doxorrubicina / cisplatino / metotrexate en dosis altas) se usa con mayor
frecuencia en nifios y adultos jévenes.1%6 157, 158,159,160

Las dosis altas de metotrexate son mas dificiles de manejar en adultos > de 40 afios.6%:162

Las combinaciones de doxorrubicina, cisplatino e ifosfamida, pueden usarse como alternativa en
aquellos pacientes con contraindicaciones a dosis altas de metotrexate (> de 8 gr/m?). En
pacientes > de 40 afios el uso con precaucidon de metotrexate a 8 g/m? (menos que la dosis
estdndar de altas dosis 12 g/m?) ha mostrado ser factible y la combinacion de cisplatino,
doxorrubicina e ifosfamida es una opcién.'®3

Por lo general, se recomiendan dos ciclos de MAP como tratamiento neoadyuvante antes de la
cirugia del tumor primario. Es importante programar la cirugia después de la recuperacion
hematoldgica (generalmente 3-4 semanas después del tltimo ciclo) y reprogramar la continuacion
de la quimioterapia adyuvante después de la recuperacion de la herida quirurgica (generalmente
2-3 semanas). 158160164

La reseccidn quirurgica amplia (con margenes negativos) es el tratamiento estandar después del
tratamiento neoadyuvante, con salvamento de la extremidad siempre que sea posible. Si no se
pueden lograr margenes amplios o una funcién adecuada, incluso después de la reconstruccion
Osea y de tejidos blandos, se debe considerar la amputacidn. Siempre se debe proporcionar la
opcion terapéutica oncoldgica curativa. En caso de que el paciente no acepte un procedimiento
de amputacion y previa discusién en un EMS, se valorara el tratamiento con radioterapia +/-
guimioterapia. En la reseccidn quirurgica se debe incluir el trayecto de biopsia con aguja gruesa
preoperatoria.l®®

Los margenes quirurgicos deben reportarse de acuerdo con el sistema de Enneking adoptado por
MSTS (Musculoskeletal Tumor Society)®® o los sistemas RO / R1 y ser anotados en el informe de
patologia. El porcentaje de células tumorales residuales después de la quimioterapia
neoadyuvante es un factor prondstico importante y debe incluirse en el informe.

Se debe administrar quimioterapia postoperatoria utilizando los mismos farmacos prescritos
durante la neoadyuvancia por al menos 2 ciclos. En los pacientes con respuesta deficiente a la
guimioterapia neoadyuvante (grado 1 o grado 2 segun clasificacién de HUVUS), no hay consenso
en cuanto a cambiar el régimen de quimioterapia en el entorno adyuvante.16%167

En caso de cirugia no planificada o inadecuada, se debe considerar la reintervencion. Si el
resultado es una reseccién R1 y no hay opcidn de reintervencion, se debe considerar la RT
adyuvante después de la discusion en el EMS.

Una respuesta macroscopica completa debe ser el objetivo del tratamiento en el osteosarcoma
tanto metastdsico como no metastésico. *’ Para el osteosarcoma metastésico de alto grado, se
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recomienda la reseccién del tumor primario y la reseccién o ablacidon de las metastasis (p. e.
radioterapia estereotdctica) .1%® El osteosarcoma es relativamente resistente a la radiacién por lo
gue se remienda valorar la radioterapia a dosis altas en caso de ser posible.

e Con el fin de controlar los efectos secundarios cardiacos y renales, se debe realizar una
determinacién de la Fraccién de Eyeccidon de Ventriculo lzquierdo (FEVI) y un andlisis del
aclaramiento de creatinina antes de la prescripcion de la quimioterapia sistémica. Las mediciones
de ECG / QTc se pueden realizar durante la terapia.’

e Serecomienda lavaloraciéon por el equipo de Rehabilitacién para el abordaje de las complicaciones
funcionales y secuelas de la enfermedad y sus tratamientos

4.5 Osteosarcoma de bajo grado

* El osteosarcoma de bajo grado incluye el osteosarcoma central de bajo grado, el
osteosarcoma parosteal y el osteosarcoma periostal. La inmunohistoquimica (IHC) y / o la
hibridacion fluorescente in situ (FISH) son utiles para confirmar la amplificacion de MDM2 en
el contexto del osteosarcoma central de bajo grado y el osteosarcoma parosteal. Para los
osteosarcomas de bajo grado, la reseccidn quirurgica amplia sin tratamiento sistémico es el
abordaje estandar. La reseccion marginal es aceptable en casos seleccionados.®®7%172E| yso
de quimioterapia se podria discutir en un EMS en los casos con componente de alto grado.’?

4.6 Osteosarcoma de la mandibula

e El procedimiento habitual para los osteosarcomas de alto grado de la mandibula es
guimioterapia neoadyuvante, reseccién amplia y quimioterapia adyuvante. El osteosarcoma
craneofacial de alto grado debe tratarse de la misma manera que los osteosarcomas de alto
grado en otras localizaciones. La RT de dosis alta se puede usar cuando la cirugia completa (RO)
no es factible, al final de la quimioterapia.l’31747

4.7 Tratamiento de osteosarcoma recurrente

e Para el tratamiento del osteosarcoma recurrente se debe tener en cuenta el momento de la
recurrencia, el nUmero y ubicacidon de las metastasis. El nimero y la bilateralidad de las
metdastasis pulmonares, el patron metastasico y el intervalo libre de enfermedad (mayor o
menor a 2 afios) son factores prondsticos conocidos para el osteosarcoma recurrente. ¢’

e En caso de pacientes con un nimero de metdstasis pulmonares limitadas potencialmente

resecables, debe intentarse la reseccidn quirdrgica completa, con RT estereotdctica como

opcidn para los pacientes no aptos para la cirugia.*®®!’>
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e El papel de la terapia sistémica de segunda linea no esta bien definido. Entre las opciones se
incluyen:
o a) Laifosfamida o ciclofosfamida con etopésido y/o carboplatino.
o b) Altas dosis de ifosfamida. 178
o c)Lacombinacién de gemcitabina y docetaxel. ¥”°

176,177

e En caso de valorar la prescripcién de un farmaco que no estd incluido en la LOM (Lista Oficial
de Medicamentos de la CCSS) se debe hacer la solicitud respectiva al Comité Central de
Farmacoterapia.

Figura 4. Manejo del Osteosarcoma
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Fuente: Adaptado de: Blay J, Palmerini E, Bollard J, et al. SELNET clinical practice guidelines for bone sarcoma. Crit Re
Oncol Hematol. 2022. Doi: 10.16/j.critrevonc.2022. 103685.Epub2022
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MODULO 5. SARCOMA DE EWING
5.1 Diagnostico molecular y estadiaje

e ElSarcoma de Ewing es siempre un tumor de alto grado y se define por fusiones TET-ETS (FET),
gue generalmente involucran el gen EWSR1 en el cromosoma 22, en una translocacién reciproca
t (11; 22) (g24; q12). 180181

e En los Ultimos afios, se han reconocido nuevas entidades de sarcoma de células pequenas y
redondas con translocaciones novedosas y que anteriormente se consideraba que pertenecian a
la familia de los sarcomas de Ewing. Recientemente la nueva clasificacién de sarcomas de la OMS
incorpord un capitulo identificado como sarcomas indiferenciados de células pequefias redondas
de hueso y tejido blando. En esta nueva seccién se encuentran tres subconjuntos de sarcomas de

células redondas diferentes al sarcoma de Ewing:23181:182,183,184

1- Sarcomas de células redondas con fusién del gen EWSR1 y un gen diferente a la familia ETS
2- Sarcomas con reordenamiento de CIC
3- Sarcomas con reordenamiento de BCOR

e La mayoria de los tumores de Ewing o tumores similares a Ewing pueden reconocerse o
sospecharse con tincidn cldsica de hematoxilina y eosina e IHC, pero se deberian realizar las
pruebas moleculares para el diagnéstico confirmatorio y diferencial con otros sarcomas de células
pequefias redondas mencionados anteriormente, 182185186

o Elabordaje del riesgo incluye volumen del tumor primario (<200 mL vs > 200 mL), enfermedad
localizada vs metastasica, metdstasis pulmonares vs extrapulmonares y respuesta a la
quimioterapia de induccidn.87.188189

e La enfermedad metastdsica al momento del diagndstico es el factor predictivo de sobrevida
mads importante.”’

e Un factor prondstico independiente es la respuesta histolégica a la quimioterapia
neoadyuvante. La valoracidn histoldgica luego de quimioterapia neoadyuvante en Sarcoma de
Ewing se valora segun mapa de necrosis con el Sistema de Bolonia (Picci) que es cualitativo
(respuesta completa, residual microscopico o residual macroscépico). Hay autores que definen
como una buena respuesta entre 90-100% de necrosis, fibrosis y calcificacion.9%1%

e La biopsia de médula dsea iliaca no es actualmente un estudio estandar aceptado
universalmente en el sarcoma de Ewing, ya que el porcentaje de compromiso dseo detectado
exclusivamente por este método es extremadamente bajo (<0,5%). Dicho procedimiento se puede
obviar si se cuenta con estudios de imdgenes de cuerpo entero sin enfermedad metastdsica.!919
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5.2 Tratamiento Sarcoma de Ewing.

La estrategia general para el tratamiento del Sarcoma de Ewing incluye quimioterapia
neoadyuvante, luego el tratamiento del tumor primario con reseccion quirdrgica ampliay / o RT,
seguido de quimioterapia adyuvante.

En caso de enfermedad metastasica, ademas de la terapia sistémica, se debe intentar tratar todos
los sitios de metastasis con radioterapia y / o cirugia.

La quimioterapia neoadyuvante estd recomendada para todos los sarcomas de Ewing. El estudio
INT-0091 demostroé beneficio clinico del esquema de quimioterapia VAC/IE alternante (comparado
con VAC sin alternancia con IE) en enfermedad localizada, pero no en enfermedad metastasica.®

Intervalos de aplicacién mas cortos (cada 2 semanas) han demostrado mejoria en sobrevida global
al compararse con los ciclos estandar de aplicacidn cada 3 semanas para el régimen VDC/IE.'*

El esquema de quimioterapia se basa en combinaciones de cinco a seis fdrmacos que incluyen
doxorrubicina (A), ciclofosfamida (C), ifosfamida (1), vincristina (V), dactinomicina (D) y etopdsido
(E). La combinacion de VDC/IE (VAC/IE) alternante, es mas activa que VIDE / VAI segun el Ensayo
EuroEwing 2012 y es el régimen recomendado estandar. 1

Los ensayos actuales utilizan 6-9 ciclos de quimioterapia de induccion, seguidos del tratamiento
local y luego 5-8 ciclos de quimioterapia adyuvante cada 2-3 semanas.

Se recomienda la reseccidén quirdrgica amplia como tratamiento local de la enfermedad. En los
casos de sarcoma de Ewing dseo los cirujanos deben considerar el volumen inicial de la
enfermedad en la planeacidn de la reseccién quirurgica. 197/1%

Se recomienda la radioterapia (45-70 Gy, segun la ubicacidén) como tratamiento adyuvante
después de la cirugia, en particular cuando no es posible la escision completa, los margenes son
positivos, el volumen inicial del componente de la parte blanda no se puede resecar por completo
0 en casos con mala respuesta patoldgica. La RT puede administrarse al tumor primario antes o
después de la cirugiay se recomienda como procedimiento de tratamiento local Unico cuando no
es posible la escisidn quirdrgica. 1719

Los tumores del sacro parecen tener mejor prondstico que en otras localizaciones pélvicas.?°Se
debe considerar la radioterapia adyuvante en los tumores pélvicos no sacros independientemente
de la respuesta a la neoadyuvancia o de los margenes, ya que se ha reportado mejor control local
y sobrevida al comparar con sélo cirugia como abordaje local.?**

Los principios de tratamiento para el sarcoma de Ewing extraesquelético son los mismos que para
el sarcoma de Ewing esquelético.
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El sarcoma de Ewing cutaneo y subcutdneo tiene un prondstico favorable por lo que la duracion
del tratamiento adyuvante se debe discutir individualmente en un EMS.2%

Los casos con enfermedad metastdsica al momento del diagndstico se tratan de la misma manera
qgue los casos con enfermedad localizada, intentando tratar todos los sitios de metdstasis con
radioterapia y / o cirugia. El tratamiento local cuando hay respuesta de la enfermedad
metastasica, se asocia con beneficio clinico.?®

La irradiacion de todo el pulmdn es una opcién para considerar y a discutir en un EMS, para los
pacientes con metdstasis pulmonares.20420

La enfermedad recurrente (local o a distancia) se considera de mal prondstico. El principal factor
prondstico es el tiempo para la recaida (> de 2 afios vs < de 2 afios desde el diagndstico inicial).2%®

Los regimenes de tratamiento para la enfermedad refractaria o recurrente incluye agentes
alquilantes (como ifosfamida y ciclofosfamida) en combinacién con inhibidores de topoisomerasa
(como etopdsido y topotecdn), irinotecan con temozolamida, gemcitabina con docetaxel, altas
dosis de ifosfamida y carboplatino con etopdsido.207,208:209,210,211

El estudio fase II/Ill rEECur evalud los esquemas con docetaxel-gemcitabina vs irinotecan-
temozolamida vs ifosfamida-topotecan vs ifosfamida a altas dosis en la enfermedad
refractaria/recurrente. En relacion con la eficacia se encontrd: docetaxel-gemcitabina <
irinotecan-temozolamida < ciclofosfamida-topotecan < ifosfamida a altas dosis.?1>?13:214

Para dosis altas de ifosfamida se utilizan 2 esquemas: administracion durante 5 dias cada 3
semanas (12 a 15 g / m2) o infusidon durante 14 dias cada 4 semanas mediante bombas
elastoméricas (14 g / m2). 211215

Actualmente, no hay datos claros que apoyen un tratamiento de primera linea diferente para los
sarcomas con reordenamiento de CIC o BCOR que el utilizado para los Sarcomas de Ewing
clasicos.?*®

En caso de valorar la prescripcion de un farmaco que no esta incluido en la LOM (Lista Oficial de
Medicamentos de la CCSS) se debe hacer la solicitud respectiva al Comité Central de
Farmacoterapia.

MODULO 6. OTROS TIPOS DE SARCOMA OSEO

Cualquier diagnéstico de sarcomas dseos indiferenciados de alto grado en una biopsia por aguja
gruesa, debe integrarse en el contexto clinico-radioldgico, con el fin de descartar otras entidades
con componentes indiferenciados.
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6.1 Sarcoma éseo fusocelular/pleomarfico de alto grado

e la estrategia de tratamiento para estos tipos de sarcomas es similar a la del osteosarcoma, con
reseccidn quirdrgica amplia incluyendo cualquier componente de tejido blando y valoracién de
tratamiento sistémico con quimioterapia. Este grupo de tumores es menos sensible a la
guimioterapia y en general se recomiendan los regimenes de quimioterapia basados en
doxorrubicina, ifosfamida y platino. El papel de MTX a altas dosis en estos tumores no esta bien
establecido, asi como tampoco el beneficio de los compuestos de platino.?'7-18

e El tratamiento con radioterapia se puede considerar en los casos con enfermedad no resecable.
La radioterapia adyuvante puede valorarse en lesiones con reseccién quirdrgica R1 o en caso de
recurrencia local que haya sido resecada.

6.2 Condrosarcoma

e La mayoria de los condrosarcomas son de grado 1. Cuando el condrosarcoma grado 1 se localiza
en las extremidades se puede utilizar el término tumor cartilaginoso atipico, mientras que en las
lesiones del tronco, cabeza y cuello se mantiene la nomenclatura de condrosarcoma grado 1.%%

e La mayoria de los condrosarcomas convencionales (bajo y alto grado) son primarios por lo que
provienen de la médula ésea (condrosarcoma central). Un subgrupo puede ser secundario a un
encondroma (condrosarcoma secundario central) o tener origen en la superficie dsea en un
osteocondroma previo (condrosarcoma secundario periférico). Raras veces el condrosarcoma se
origina del periostio (condrosarcoma periostal).”

e La mayoria son solitarios pero pueden ser multiples en el contexto de sindromes que predisponen
a encondromatosis y diversos condrosarcomas.’

e Laevaluacién del grado en el condrosarcoma puede ser dificil y requiere una correlacion estrecha
entre los estudios radiolégicos y el estudio histoldgico. 229 221222

e Eldolor en una lesidn cartilaginosa puede ser un sintoma para sospechar de malignidad. 2%

e El condrosarcoma convencional en ocasiones se puede desdiferenciar y originar un
condrosarcoma desdiferenciado que es de alto grado y muy agresivo. Otros subtipos raros son el
condrosarcoma mesenquimal y condrosarcoma de células claras.?* 223

e Eldiagndstico del condrosarcoma se basa en la morfologia. El estudio de mutaciones de IDH podria
considerarse una opcién cuando se sospecha de diagndstico de condrosarcoma, pero el analisis
molecular no se requiere de forma rutinaria. Cerca del 50% de los condrosarcomas centrales
tienen las mutaciones IDH1 o IDH2.2242%

e Lostumores cartilaginosos atipicos (huesos largos de extremidades) pueden tratarse con curetaje
extendido intralesional (ventana cortical grande, trépano de alta velocidad) con o sin terapia
adyuvante local como fenol, crioterapia y reconstruccién con cemento o injerto dseo. Los
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condrosarcomas pélvicos de grado 1 deben resecarse por completo, pero los margenes pueden
ser intralesionales si la reseccién en bloque no es factible. 22622De forma alternativa, algunos
centros de referencia recomiendan vigilancia activa de las lesiones asintomaticas, lo que requiere
monitoreo clinico y radioldgico estricto.??®

e Para los condrosarcomas periféricos de bajo grado que provienen de osteocondromas se
recomienda reseccion quirurgica, incluyendo el tejido normal circundante de ser posible.”

e Los condrosarcomas de grado 2 y 3 y todos los condrosarcomas de la pelvis o del esqueleto axial,
independientemente del grado, deben extirparse quirdrgicamente con mérgenes amplios. 2%

e En el tratamiento del condrosarcoma de alto grado localmente avanzado, inoperable, se puede
proponer tratamiento con RT, con la técnica a utilizar segun disponibilidad de la misma. 23°

e El condrosarcoma desdiferenciado es una entidad muy agresiva y se recomienda tratar como un
sarcoma 0dseo de alto grado, con quimioterapia adaptada a la edad del paciente. Cuando no se
pueden lograr margenes amplios con salvamento de la extremidad, se debe considerar la
amputaciéon. Las opciones de quimioterapia incluyen cisplatino, doxorrubicina, ifosfamida o
combinaciones de gemcitabina mas docetaxel 231 232,233,234

e Para el condrosarcoma mesenquimal debe considerarse como tratamiento adyuvante o
neoadyuvante un régimen de quimioterapia como el utilizado para el sarcoma tipo Ewing.23> 236

6.3 Tumor 6seo de células gigantes

e El tumor de células gigantes (TCG) de hueso es un tumor localmente agresivo y rara vez produce
metdstasis. La mayoria de los casos presentan mutaciones en el gen H3F3A, 237238

e Las opciones de tratamiento incluyen reseccidén quirldrgica y curetaje extenso intralesional con
terapia adyuvante, como fenol, cemento y crioterapia en casos cuidadosamente seleccionados.
Algunos autores recomiendan con preferencia el curetaje extenso intralesional y la perforacién de
alta velocidad con tratamiento adyuvante local que incluye fenol, alcohol o nitrégeno liquido, y el
relleno de cavidades con injerto dseo y / o polimetilmetacrilato (PMMA).23% 240

e Se debe considerar el denosumab para los TCG irresecables o metastasicos. El papel del
denosumab neoadyuvante se puede considerar para facilitar el procedimiento quirdrgico, en
casos seleccionados y previa discusién en EMS, como por ejemplo tumores con componente
importante de tejido blando. 24142

e Se deben monitorear los efectos secundarios del denosumab, incluida la osteonecrosis de la
mandibula y las fracturas atipicas. Se recomienda la coadministracién de calcio y vitamina D
durante el tratamiento con denosumab. La duracidn del tratamiento estd relacionada con el riesgo
de osteonecrosis de la mandibula. La duracién éptima del tratamiento con denosumab para los
TCG no resecables quirdrgicamente no estd determinada. El denosumab no se ha relacionado con
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transformaciéon maligna. 2**?** Luego de la resolucién de una osteonecrosis de mandibula se
puede valorar la reintroduccidon de tratamiento con denosumab. 24

La funcién de la RT en TCG es limitada debido al riesgo de transformacién maligna.?*®

6.4 Cordoma

El Cordoma es un tumor éseo extremadamente raro con diferenciacidon notocordal. Se presenta
en la columna no sacral (20%), sacro (50%) y base del craneo (30%).”

Se recomienda la realizacion de inmunohistoquimica para brachyury (expresion nuclear) para
confirmar el diagndstico de cordoma tipo convencional.?*247

Los cordomas desdiferenciados son mas agresivos, representan menos del 5% de todos los casos
y la expresidn de brachyury suele perderse en su componente de alto grado.’

El cordoma pobremente diferenciado, se presenta principalmente en edad pediatrica, tiene un
comportamiento agresivo y se caracteriza por marcada positividad de brachyury y pérdida de
SMARCB1.23:247

El tratamiento del tumor primario depende de la localizacién y debe ser discutido por un equipo
multidisciplinario de tumores.¥’

Se recomienda la biopsia preoperatoria. Para los cordomas de la base del crdneo la biopsia
preoperatoria no es obligatoria si la lesién no es de facil acceso o si hay alto riesgo de diseminacidn
con el procedimiento.?’

La reseccion en bloque RO es el tratamiento estandar, cuando es factible.

La cirugia es la primera opcién para los tumores sacros ubicados por debajo del nivel de S4 (nervio
espinal sacro 4). Se pueden considerar enfoques alternativos para los tumores que se originan por
encima de S3 (nervio espinal sacro 3), debido al riesgo de secuelas neuroldgicas relacionadas con
la cirugia. Se debe considerar la RT adyuvante en caso de reseccién R1.724

Las indicaciones para la RT definitiva incluyen enfermedad irresecable, pacientes no candidatos a
una cirugia y riesgo de secuelas neuroldgicas no aceptables por el paciente

Para el cordoma de la base del craneo y del tracto cervical superior, la cirugia (incluyendo una R1)
y luego RT es el tratamiento de eleccién.’

La eleccion del tratamiento para la recaida local puede incluir cirugiay / o RT y / o tratamiento
sistémico.’
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e En caso de valorar la prescripcion de un farmaco que no esta incluido en la LOM (Lista Oficial de
Medicamentos de la CCSS) se debe hacer la solicitud respectiva al Comité Central de
Farmacoterapia

6.5 Seguimiento en sarcomas 6seos

e Elseguimiento de los tumores éseos de alto grado debe incluir un examen fisico del sitio del tumor
y una evaluacién de la funcién y las posibles complicaciones de los tratamientos. Se sugieren
imagenes locales y radiografia / TAC de térax.”’

e Para los tumores de alto grado, se recomienda un seguimiento cada 3-4 meses durante los
primeros 2-3 afios, luego cada 6 meses hasta el quinto afio y luego anualmente hasta el décimo
ano. Para los tumores de bajo grado, se recomiendan valoraciones cada 6 meses durante 2 a 5
anos y luego anualmente. En sarcoma de Ewing, la gammagrafia ésea se puede utilizar ademas de
las imagenes de rayos X, pero debe sopesarse con el riesgo de exposicidn a la radiacion. La PET/CT
o la resonancia magnética de cuerpo entero son otras opciones.’

e la vigilancia de los efectos tardios debe continuarse incluso durante los 10 afios posteriores a
haber completado el tratamiento.”

e Se recomienda realizacién de ecocardiograma cada 2 afios para los pacientes que recibieron
antraciclinas y evaluacién del nivel de creatinina anualmente. %

ASPECTOS BIOETICOS Y DE DERECHOS HUMANOS?
Principios bioéticos involucrados

Los principios Bioéticos y los Derechos Humanos son inherentes a los procesos de atencidn en salud.
Su reconocimiento es base primordial para garantizar la dignidad humana de las personas que son
atendidas en los centros de la Caja Costarricense de Seguro Social. En esa linea la atencién de personas
con sospecha de tumores tipo Sarcoma enmarcada dentro de los servicios de salud que brinda la
Institucidn, debe ser accesible, oportuna, continua y segura, con pertinencia cultural e inclusiva; asi las
cosas, esta atencidn se debe desarrollar de acuerdo con los principios que se detallan en los siguientes
apartados.

1.Principio de Autonomia: Durante el proceso de atencion, se desarrollardn actividades educativas
grupales o individuales dirigidas a las personas usuarias y sus cuidadores/familiares sobre el manejo
de su condicidn, manejo de los medicamentos y cuidados en el hogar, promocién y prevencion

! Este apartado se construye siguiendo las indicaciones emitidas en CCSS (2022). Instruccién de trabajo para
la redaccién de los aspectos Bioéticos y Derechos Humanos en Protocolos de Atencidn Clinica.
Cddigo: IT.GG.CENDEISSS-AB.28.04.2021V3
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primaria, secundaria y terciaria de la salud/enfermedad. La educacidn sera integral, por lo que incluira
aspectos bioldgicos y psicoldgicos relacionados con el procedimiento clinico

La informacidon comprendera elementos relacionados con la planificacidn anticipada de decisiones
clinicas; es decir, (identificar los momentos idoneos para la toma de decisiones entre el profesional y
el paciente), que pueden presentarse durante el proceso de atencién en salud. Entre las personas
usuarias que acudan al Servicio de Oncologia se divulgaran los derechos y deberes que les asisten y los
mecanismos administrativos de reclamacién de estos derechos. Asimismo, se hard de su conocimiento
la existencia de la Junta de Salud como érgano de representacion de las personas usuarias, para
fomentar el principio de participaciéon y democracia sanitaria.

1.1. Establecer el proceso de consentimiento informado segun el Reglamento de Consentimiento
Informado de la CCSS

El profesional en salud a cargo del proceso de Cl, en la consulta de Oncologia, de manera oportuna,
propondra a la persona usuaria el o los procedimientos o intervenciones a realizar, segun el caso, a fin
de que autorice la intervencidn propuesta, firmandose el formulario de Cl general cédigo 4-70-03-
0560, en ese momento o cuando se estime oportuno. En personas menores de edad mayores de 12
afios, el proceso de consentimiento informado incluira ademas el asentimiento informado, y el en caso
de las personas con discapacidad la informacidn que se brinde se ajustard a la condicién de la persona,
con la colaboracién de quien ejerza como “garante”.

En las consultas sucesivas se deberd corroborar la anuencia de la persona usuaria de continuar con la
intervencidn (si aplica al tipo de intervencidn que se realiza), anotando en el expediente de salud dicha
anuencia; asimismo, se debe brindar la informacidn pertinente segln sea la evolucién. En caso de
revocatoria, se deberd completar la seccién del formulario de Cl correspondiente a ese aspecto. El
profesional en salud debe informar al usuario que el Cl podra ser revocado en cualquier momento sin
que ello implique ninguna sancion, medida en su contra o desatencién de su salud. De producirse una
posible “tensién” entre seguir las recomendaciones del profesional de la salud versus los deseos de la
persona usuaria, se puede solicitar la asesoria del Comité de Bioética Clinica (CBC) del centro,
utilizando el formulario ACA-I o el formulario de interconsulta

1.2. Establecer los elementos necesarios para el respeto a la confidencialidad y la privacidad durante
la atencion.

La jefatura del servicio de Oncologia, responsable de efectuar el procedimiento clinico recomendado
por el especialista tratante, mediante recordatorio debera comunicar a los funcionarios del servicio la
prohibicion de compartir informacion y datos sensibles con terceras personas no relacionadas con la
atenciéon de la persona usuaria, asi como de capturar imagenes, fotografias o videos sin el
consentimiento previo de la persona usuaria; en su defecto, estas uUltimas solo se podran realizar con
fines de atencidn clinica, académicos, de investigaciéon biomédica o judiciales.
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2. Beneficencia / no maleficencia

Las acciones dirigidas al resguardo de estos dos principios son: 2.1. Reducir al maximo la variabilidad
de la prestacidn de los servicios de salud. 2.2. Mejorar la calidad de la atencidn en salud. 2.3. Establecer
los procedimientos clinicos a realizar con base en la mejor evidencia cientifica disponible. 2.4.
Identificar beneficios y dafios potenciales de los procedimientos clinicos (balance beneficio/riesgo).
2.5. Adaptarse a las costumbres socioculturales y condiciones de vulnerabilidad de grupos
poblacionales especificos. 2.6. Establecer procesos de evaluacidn y critica sobre resultados del PAC.

2.1 Reducir al maximo la variabilidad de la prestacion de los servicios de salud

La jefatura de servicio de oncologia deberd divulgar el PAC entre el personal a su cargo, de acuerdo
con la estrategia institucionalmente definida para ese propdsito. Serd también el responsable de que
el personal a su cargo reciba la capacitacion referente a dicho protocolo. Asimismo, debera
implementar los mecanismos de control y seguimiento de la aplicacidn del protocolo conforme a los
instrumentos definidos en este PAC y analizar junto con el equipo de trabajo los indicadores de
cumplimiento establecidos en este documento.

2.2 Mejorar la calidad de la atencidn en salud

El PAC identifica el/los procedimientos(s) que contribuyen a dar tratamiento, rehabilitar o brindar
cuidados paliativos), orientando, estandarizando, resolviendo los problemas de variabilidad y
disminuyendo los riesgos, a fin de mejorar la calidad de la atencién en salud que se brinda a las
personas usuarias.

2.3 Establecer los procedimientos clinicos a realizar con base en la mejor evidencia cientifica
disponible.

Se recomienda el procedimiento clinico, con base en la evidencia cientifica disponible, segun se indicé
en el apartado de Metodologia de este documento

2.4 Identificar beneficios y dafios potenciales de los procedimientos clinicos (balance
beneficio/riesgo)

Se le explicara al paciente los beneficios del tratamiento o procedimiento clinico que se va a utilizar y
los principales riesgos que se pueden presentar.

2.5 Adaptarse a las costumbres socioculturales y condiciones de vulnerabilidad de grupos
poblacionales especificos

Este protocolo esta centrado en la persona, con enfoque de derechos, por lo que las intervenciones
deben adaptarse a las costumbres socioculturales y condiciones de vulnerabilidad de grupos
poblacionales especificos, en la medida de lo posible
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2.6 Establecer procesos de evaluacion y critica sobre resultados del PAC

Periddicamente, cada 4 afios, el equipo redactor sometera a los usuarios(as) del PAC a una encuesta
de opinidn, con el fin de establecer posibles puntos de mejora o de actualizacién del documento. En
cualguier momento, los usuarios(as) del PAC podran dirigir recomendaciones, criticas o propuestas de
actualizaciéon al PAC, a los correos electrénicos: najime22@gmail.com; njimeneb@ccss.sa.cr;
badilla.ronald@yahoo.com; ribadilla@ccss.sa.cr; con el fin de mantener el analisis continuo sobre su
aplicacién.

Segun el contexto clinico del paciente, el profesional a cargo gozara de “libertad de accién”, de forma
tal que podra establecer otras medidas o intervenciones de manera justificada que no se contemplen
en el PAC. Sin embargo, debera comunicarlas oportunamente a la jefatura inmediata y al responsable
del seguimiento del PAC (Ronald Ignacio Badilla Gonzélez, Natalia Jimenez Brenes) para que analice la
pertinencia de actualizar el documento.

3. Justicia

3.1 Contribuir a guiar decisiones al asignar recursos

Las intervenciones incluidas en este documento han sido seleccionadas tomando en cuenta la
evidencia disponible.

La priorizacidon de las personas usuarias para recibir uno u otro procedimiento incluido en este
documento estara determinada por los criterios clinicos anotadas en cada mddulo.

3.2 Incorporar consideraciones de equidad al emitir indicaciones.

El equipo desarrollador en conjunto con la Coordinacidn Técnica del Cancer debe llevar un control de
los indicadores con lo que se evaluara el impacto de este PAC. Si uno de estos indicadores oscila sin
justificacidn ética, se debera informar a la Gerencia Médica con el propdsito de establecer medidas
correctivas

3.3 Reconocer poblaciones vulnerables y proponer recomendaciones

En el caso de los centros que no poseen los recursos necesarios para efectuar el/los procedimientos
clinicos requeridos para atender la condicion del paciente, este se debera referir/derivar al centro
correspondiente en la Red de Servicios de Salud, segun lo establecido en este PAC.

DECLARACION DE INTERESES

Los autores de este documento declaran que no ha existido ningun tipo de conflicto de interés en su
realizacion. Que no poseen relacién directa con fines comerciales con la industria sanitaria en dicho
tema, no han recibido dinero procedente de la investigacién o promocién de dicho tema. Ademas,
declaran no haber recibido ninguna directriz de parte del solicitante o pagador (CCSS) para variar
técnicamente los resultados presentados en este documento. Cada colaborador llend su respectivo
formulario de declaraciéon de intereses, el cual fue analizado por el equipo técnico elaborador.
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HERRAMIENTAS DE APLICABILIDAD

e Consentimiento informado

e Evolucion, indicaciones y tratamiento

e Nota operatoria

e Requisitos preoperatorios

e Referencia contrarreferencia. Se utilizara el formulario oficial de la institucion
Si bien se mencionan los formularios fisicos, la informacién se registra en el Sistema Integrado de
Expediente en Salud en EDUS.
Las atenciones en salud deben completarse con su respectivo cddigo CIE 10. Esta codificacién no
excluye el agregar otros cddigos dependiendo de la condicidon particular

VALIDACION

Se realiza un proceso de validacidén en que se les envié el documento a los especialistas (anotados en
la contraportada como validadores) y una plantilla para que realizaran sus comentarios.
Ademas se realizo una validacidn por el método Delphi.

CONTACTO PARA CONSULTAS

e Dra Natalia Jimenez Brenes. Medica especialista en oncologia médica. Hospital San Vicente de
Paul. njimeneb@ccss.sa.cr

e DrRonald Badilla Gonzales. Médico especialista en oncologia médica. Hospital Dr. Rafael Angel
Calderon Guardia ribadilla@ccss.sa.cr

e Area de Bioética, CENDEISSS. Teléfono 2519-3044; correo electrénico: bioetica@ccss.sa.cr
Horario de trabajo: de lunes a jueves de 7:00 am a 4:00 pm y viernes de 7:00 am a 3:00 pm

e El contacto de los Comités de Bioética Clinica de los distintos centros de salud se encuentra
disponible en la direccidn electrénica: https://www.cendeisss.sa.cr/wp/index.php/comites-
de-bioetica-clinica-cbc

MONITOREO Y AUDITORIA DE PROTOCOLO DE ATENCION
Criterios.

e Que los casos de sarcoma sean discutidos en un equipo multidisciplinario de sarcomas.

® Registro del caso discutido y del plan de manejo terapéutico.
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ANEXOS

Anexo 1. Aval de Gerencia Médica

et TR CAJA COSTARRICENSE DE SEGURO SOCIAL
g 2\ Gerencia Midi
Iﬂ E rencia ica
| | Telifono: Directo 2539-0021 - 25300000 ext. 7600 / 8253
l"‘\,_hn----_._,-f’ll Cormeo electninico: coincossfieoess. sa.of
GM-9226-2023
28 de junio de 2023
Dochor

José Miguel Angulo Castro, Jefe
Area de Artenci:')n Integral a Las Personas
DIRECCION DESARROLLO DE SERVICIOS DE SALUD - UP2904

Estimado sefior:

ASUNTO: AVAL PROTOCOLO CLINICO DE ATENCION A PERSONAS CON
SOSPECHA DE TUMORES TIPO SARCOMA.

Reciba un cordial saludo. En atencitn a lo requendo mediante oficio DDSS-AMIP-OS5TS5-
2023, me permito comunicare que este Despacho avala el protocolo clinico de atencion a
personas con sospecha de tumcres tipo sarcoma.

Se le solicita realizar las acciones para la socializacion de dicho documento técnico con las
dependencias institucionales pertinentes para su puesta en practica.

Atentaments,
GEREMCIA MEDICA

MARING RAMIREZ CARRAMZA
(FIRMA).
Fecha: O3/07/2023 02:43:-10 PM

Dr. Marino Ramirez Carranza
Gerente a.i
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Anexo 2. Sistema de Clasificacion de la Federacion Francesa del Grupo de Sarcoma (FNCLCC)

GRADO HISTOLOGICO
Suma de la puntuacién de diferenciacidn mas la puntuacién del recuento mitdtico mas la puntuacién
de necrosis tumoral con un rango de puntuacién de 2 a 8.

Grado 1 (G1) - puntuacion total 2-3
Grado 2 (G2) - puntuacion total 4-5
Grado 3 (G3) - puntuacién total 6-8
DIFERENCIACION TUMORAL

1: Sarcomas que se asemejan mucho al tejido mesenquimatoso normal del adulto y son
potencialmente dificiles de distinguir del tumor benigno homdlogo (por ejemplo, liposarcoma bien
diferenciado, leiomiosarcoma bien diferenciado)

2: Sarcomas para los que la tipificacion histolégica es segura (por ejemplo, liposarcoma mixoide,
leiomiosarcoma convencional y tumor maligno convencional de la vaina del nervio periférico)

3: Sarcomas embrionarios e indiferenciados, sarcomas sinoviales o sarcomas de tipo incierto, que
incluyen liposarcoma mixoide de alto grado, liposarcoma pleomorfico, leiomiosarcoma pleomarfico
/ pobremente diferenciado, tumor de la vaina del nervio maligno poco diferenciado y sarcoma
pleomoérfico indiferenciado

RECUENTO MITOTICO

(por campo de alta potencia (HPF) (1 HPF = 0,1734 mm?2)
1 - 0-9 mitosis / 10 HPF

2 - 10-19 mitosis / 10 HPF

3 -> 19 mitosis / 10 HPF

NECROSIS TUMORAL

0 - sin necrosis

1 - <50% de necrosis tumoral
2 - 2 50% de necrosis tumoral



CAJA COSTARRICENSE DE SEGURO SOCIAL

GERENCIA MEDICA Pagina 43 de 63

DIRECCION DE DESARROLLO DE SERVICIOS DE SALUD
AREA DE ATENCION INTEGRAL A LAS PERSONAS

FECHA DE EMISION: 2023

CODIGO PAC.GM-DDSS-AAIP-

PROTOCOLO CLINICO DE ATENCION A PERSONAS CON SOSPECHA DE TUMORES TIPO SARCOMA PNAPAM-24052023

Anexo 3. Clasificacion de Huvos

Sistema utilizado para calificar el efecto de la quimioterapia preoperatoria (Clasificacion de Huvos)
Describe cuatro grados segun la necrosis observada:

Grado 1: Necrosis menor del 50%

Grado 2: Necrosis mayor del 50% y menor del 90%
Grado 3: Necrosis mayor del 90%

Grado 4: Necrosis del 100%
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