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This handbook is published by the Association of Pediatric Hematology/Oncology Nurses (APHON) for
educational purposes only. The material has been developed by sources believed to be reliable. The material
is not intended to represent the only acceptable or safe treatment of rhabdomyosarcoma and soft tissue
sarcoma. Under certain circumstances or conditions, additional or different treatment may be required. As
new research and clinical experience expand the sources of information available concerning the treatment of
rhabdomyosarcoma and soft tissue sarcoma, adjustments in treatment and drug therapy may be required.

APHON makes no warranty, guarantee, or other representation, express or implied, concerning the validity or
sufficiency of the treatments or related information contained in this handbook.

APHON Handbooks for Patients and Families have been developed by healthcare providers who have been
educated and currently practice primarily in the United States. APHON acknowledges that treatments and
practices presented in this handbook, which are commonly or widely recognized as standard in the United
States, may differ from those in other countries. APHON encourages users to defer to their governing body’s
preferred treatment and practice methods and healthcare providers’ advice.

APHON provides this handbook for educational use. Users may copy and distribute this material in unadapted
form only, for noncommercial use, and with attribution given to APHON.
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WHAT ARE RHABDOMYOSARCOMA AND SOFT TISSUE SARCOMA?

Rhabdomyosarcoma, also called rhabdo, is a cancer that develops from muscle cells (rhabdomyoblasts). It can
arise from muscles in many different areas of the body, most commonly the head and neck, arms, legs, bladder,
prostate gland, and vagina. Other, less common sites are the chest, abdomen, and genital and anal area.

Rhabdomyosarcoma accounts for more than half of all soft tissue sarcomas diagnosed in children, making
it the most common soft tissue tumor in children. The type of rhabdomyosarcoma is determined by
looking at a piece of the tumor under the microscope. The most common types are embryonal and alveolar
rhabdomyosarcoma.

The term soft tissue sarcoma is generally used to refer to a cancer that arises from soft tissue other than
muscle, such as connective tissue, fibrous tissue, blood vessels, nerves, and joint membrane tissue. Soft
tissues connect, support, and surround other body parts and organs. Soft tissue sarcoma is rare in infants and
children.

WHAT ARE SOME OF THE SIGNS AND SYMPTOMS OF
RHABDOMYOSARCOMA AND SOFT TISSUE SARCOMA?

The signs and symptoms of rhabdomyosarcoma and soft tissue sarcoma depend on the location of the tumor
and its effect on the surrounding organs and tissue. For example, if the tumor is located in the head or neck,
there may be swelling around the eye (proptosis), facial nerve weakness, ear drainage, headache, facial pain,

a lump in the neck, or signs of sinusitis. If the tumor is located in the arm or leg, there may be a tender or
enlarged area in or around the muscle. Tumors in the bladder may cause bloody urine (hematuria) or difficulty
urinating. Paratesticular tumors usually cause painless enlargement of the scrotum or groin area. Vaginal
tumors may cause vaginal discharge or bleeding.

WHAT CAUSES RHABDOMYOSARCOMA AND
SOFT TISSUE SARCOMA?

At this time, it is not known what causes pediatric rhabdomyosarcoma
and soft tissue sarcoma. We do know, however, that the tumors are not
contagious and cannot be caught from another person. No behaviors or
lifestyle habits, including those of the child’s mother during pregnancy,
have been associated with the development of these tumors. The
cancer is not caused by the presence or absence of something (such as
vegetables or vitamins) in the child’s diet.

IS RHABDOMYOSARCOMA OR SOFT TISSUE SARCOMA INHERITED?

Sometimes, but rarely, rhabdomyosarcoma is associated with a syndrome that has been passed down through
a family (an inherited familial syndrome) such as Li-Fraumeni syndrome, neurofibromatosis type I, Beckwith-
Wiedemann syndrome, cardiofaciocutaneous syndrome, and Costello syndrome. If a familial syndromeis a
suspected cause of your child’s cancer, your child will be referred to a genetic specialist for further evaluation
that may include bloodwork.
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WHO GETS RHABDOMYOSARCOMA OR SOFT TISSUE SARCOMA?

Rhabdomyosarcoma accounts for approximately 4% of all childhood cancers diagnosed before the age of

15 years. Approximately 350 cases of rhabdomyosarcoma are diagnosed each year in the United States. The
majority of children are younger than 9 years of age at the time of diagnosis. Tumors of the bladder and vagina
occur more often in infants and young children; tumors of the trunk, arms, and legs are more likely to affect
older children and adolescents. Rhabdomyosarcoma is slightly more common in boys than girls.

Soft tissue sarcoma is rare in children, accounting for 3% of all childhood cancers, but it can occur at any age. It
may be associated with other hereditary conditions or with radiation exposure.

WHAT TESTS AND PROCEDURES WILL MY CHILD NEED?

A number of tests and procedures may be used to diagnose rhabdomyosarcoma or soft tissue sarcoma and to
determine the extent of your child’s disease.

TUMOR BIOPSY

A tumor biopsy is the removal of a small amount of tissue to be looked at under a microscope. This test is
needed to confirm the diagnosis and decide what the best treatment is. The biopsy most often is performed
by a surgeon who removes an enlarged lymph node or a small part of a tumor. In some medical centers, the
biopsy is done in the radiology department, where a needle is guided into the lymph node or tumor to obtain
the biopsy sample (fine needle aspiration biopsy).In other cases, a surgical incision is made. Patients are
often sedated for biopsies; your child’s comfort and anxiety level will always be considered in planning this
procedure.

CYTOGENETIC TESTING

Cytogenetic testing may be another important part of the diagnostic process. Your healthcare team may ask
your permission to perform cytogenetic testing on the tumor sample collected during biopsy. Cytogenetic
testing includes evaluation of the genes or chromosomes that make up a tumor cell to seek out specific genetic
abnormalities, including PAX3-FOXO1 and PAX7-FOXO1 gene fusions, to help determine the most effective
treatment decisions and identify whether there are specific medications to target the tumor. Research is
ongoing to improve rhabdomyosarcoma classification through molecular testing.

BONE MARROW ASPIRATION AND BIOPSY

A bone marrow aspirate and biopsy is a procedure done to remove a small sample of bone marrow, which is
the factory that makes our blood cells. This test is done to determine if any cancer cells have spread to the
bone marrow. A needle is inserted into the marrow inside the bone. Some of the bone marrow (the biopsy)
and the fluid in the bone marrow (the aspirate) are collected. It is usually necessary to obtain bone marrow
samples from both hip bones. Patients undergoing bone marrow aspirations and biopsies may experience
pain, so children often are sedated for this procedure. If your child is uncomfortable after the test, a mild pain
medication such as acetaminophen (Tylenol®) may be given.
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BLOOD TESTS 2

Blood tests help diagnose medical problems and monitor for il .
side effects of treatment. A specially trained nurse or technician “?M N » /\
uses a needle to collect blood from a vein. The blood samples ¥, = v '
are collected in tubes that are sent to a laboratory to be closely 1
examined. In some cases, a finger prick may give enough blood for i P e, S
a test. These tests are usually done at the time of diagnosis to rule & P

out other diseases and serve as a baseline for your child. Blood N E ‘ s iﬂ
tests are used throughout treatment to monitor for possible side . . y
effects and your child’s response to treatment.

COMPLETE BLOOD COUNT

Blood is made up of plasma (the liquid part of the blood) and cells floating in the plasma. There are three types
of blood cells: white blood cells, red blood cells, and platelets. The white blood cells fight infection as part of
the body’s immune system. The red blood cells carry oxygen throughout the body. The platelets stop bleeding
by rushing to the site of an injury to form a clot.

A complete blood count, or CBC, is a blood test that measures the amount and health of these three types of
cells. The CBCis useful in diagnosing blood disorders. It also is used to diagnose cancers of the blood system,
such as leukemia. Your child’s CBC results may change with each test because of other things going on in the
body, such as infections or nutritional problems, or in response to medications like chemotherapy.

BLOOD CHEMISTRY
A blood chemistry test measures the balance of fluid, electrolytes, and blood sugar. These measurements can
provide information about the health and function of the kidneys and liver and about the body’s metabolism;
they can also help diagnose certain diseases, such as diabetes. They can indicate how a disease is responding
to treatment and monitor for possible side effects.
Blood chemistry tests may be done to:

« Measure creatinine and blood urea nitrogen (BUN) to monitor changes in kidney function

« Detect changes in liver function by measuring bilirubin

+ Measure erythrocyte sedimentation rate (ESR) and levels of C-reactive protein (CRP), which are

sometimes elevated by certain cancers

BLOOD CULTURE

Blood may be drawn for a blood culture if there is a suspected bacterial infection in your child’s blood.
Laboratory staff observes the blood over time to see if bacteria grow. The blood culture can confirm a bacterial
infection and give important information about the type of bacteria involved to help the medical team
determine how to treat it.

LUMBAR PUNCTURE

A lumbar puncture is a procedure done to obtain a small sample of cerebral spinal fluid (CSF), which is the fluid
that surrounds and protects our brain and spinal cord. CSF is made continually by our bodies, so the small
amount removed is quickly replaced. This test is done to determine if any cancer cells have spread to the brain
or spinal cord or if there is an infection in the central nervous system.

In a lumbar puncture, also referred to as a spinal tap, a needle is inserted into the back between the spaces of
the spinal bones (vertebrae) to obtain a sample of CSF. The needle enters the spinal column below the spinal
cord to avoid injuring the cord. This test can be uncomfortable, so some children are sedated to help them lie
still. If a bone marrow biopsy is ordered or due at the same time as the lumbar puncture, these procedures will
be done together to limit your child’s exposure to sedation.
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MRI (magnetic resonance imaging) uses radio waves and magnetic fields instead of X rays to create very
detailed pictures of parts of the body. A computer translates the pattern of radio waves into images. MRI
images are so clear that they are sometimes more useful than X rays or CT scans. This is true for areas of the
brain and spinal cord, blood vessels, bones, and some organs of the body. Certain tumors are regularly checked
by MRI during and after treatment to determine how effective the treatment is or if a relapse has occurred.

For an MRI, the patient lies on a table that is rolled into a machine. The machine surrounds them on all sides,
like a tube. The MRI is painless, but the machine makes loud noises. Your child may use ear plugs or a headset
during the MRI. They must be able to lie completely still, and some children require sedation to do this. The MRI
usually takes 1-2 hours. Often, a dye is injected into a vein to improve the MRI images. Because they use strong
magnets, MRI machines cannot have metal objects inside them. Before an MR, your child will be asked to
remove all metal objects such as jewelry and clothes with metal snaps or zippers. An MRI does not expose your
child to any form of radiation.

CT SCAN

A CT (computerized or computed tomography) scan is a computer-assisted X ray that creates detailed pictures
of internal organs and tumors. It used to be called a CAT (computerized axial tomography) scan. The CT
machine is a doughnut-shaped X-ray camera that moves around a table that the patient lies on. Every second,
the camera moves a very small distance around the patient while taking an X ray. A computer puts these X
rays together to help the doctors see a cross-sectional, 3-D image from all angles. CT scans are very useful

in diagnosing and following the stage and location of cancer. CT scans are very useful in diagnosing tumors,
infections, blood clots, and areas of abnormal bleeding. Some tumors are regularly checked by CT scan during
and after treatment to see how effective the treatment has been and if a relapse has occurred.

CT scans are painless, but the patient must lie still during the scan. Some children require sedation to help
them lie still. If your child’s belly is being scanned, they may be asked to drink a dye that allows organs to be
seen more clearly. Some patients may be given a small amount of dye through an intravenous (IV) line, which
puts the dye into their veins. The dye can cause a warm, flushing feeling. Generally, there are no side effects
from either type of dye; however, allergic reactions are possible. Because there is some radiation exposure with
this test, your child’s healthcare team will try to minimize how often it is done.

BONE SCAN

A bone scan is used to look for abnormalities in bones. It can be helpful in diagnosing primary bone tumors,
cancers that have spread to bones, and infections in the bone. A small amount of radioactive dye (isotope) is
given through an IV line and travels around the body. This isotope is picked up by tumor cells, which allows
the tumor’s location in the body to be seen. Pictures are taken about 2-3 hours after the injection. The test is
painless, but some children require sedation to lie still for the scan. The radioactive isotope leaves the body in
the urine over 2-3 days. There is very little radiation exposure from a bone scan.

PET SCAN

A PET (positron emission tomography) scan can tell the medical team a lot about how cells of the body are
working. It shows the chemical and functional changes within the body. Because functional changes take place
before physical changes, PET scans can help diagnose cancer early. A PET scan is very helpful in diagnosing
specific cancers, especially lymphomas and some solid tumors. In addition, often it can determine if enlarged
lymph nodes contain cancer cells and can provide information about the stage or extent of the cancer. A PET
scan is also helpful when determining the effectiveness of treatment or if a relapse has occurred, and it may be
able to detect relapse before an MRI or CT can.

A glucose solution (a type of sugar solution) that contains a slightly radioactive substance is given through

the child’s IV line. The child must wait, usually 30-60 minutes, for the solution to travel throughout the body.
Certain cells absorb the glucose solution more than others, and they light up in pictures taken during the PET
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scan. The body eventually gets rid of the glucose solution naturally, and no special precautions are needed.
The PET scan machine is a table surrounded by a doughnut-shaped camera that is moved up and down around
the body.

A PET scan is painless, but the test may take a while and the child must be able to lie still; some children may
require sedation. Some food and medications may interfere with PET scan results so your child will be given
special diet instructions before the day of the scan.

X RAY

An X ray is a simple procedure that uses low levels of radiation to create pictures of the tissues, organs, and
bones inside the body.

Standard X rays, which might be called plain films, are taken of areas that might be affected by your child’s
condition. Children have to be still for a moment to have X rays taken, but X rays don’t cause pain. To minimize
exposure to radiation, a special gown or vest will shield parts of your child’s body that aren’t being imaged, and
you may be asked to step out of the room or wear similar protection when the X ray is taken.

CHEST X RAY

Chest X rays have many uses. For instance, they can be used to look for enlarged lymph nodes inside the chest
or lungs, to diagnose infections or spread of disease in the lungs, or to check the placement of tubes that were
putin for treatment.

ULTRASOUND

Ultrasound is a technique that uses the echoes from high-frequency sound waves to produce a picture of
internal organs or tumors. It has many uses, including finding tumors in the belly, checking the health of the
kidneys and bladder, and measuring the size of some organs (like the liver, gall bladder, and spleen). A type of
ultrasound that looks at the way blood flows and the condition of the blood vessels, Doppler, can be used to
diagnose clots in blood vessels.

An ultrasound is a painless test that does not use radiation. The child lies on a table for a short time, and a clear
jelly is smeared on the area being examined. (The jelly wipes off easily after the test.) A small, round handle

is moved around on the jelly to get a clear picture of the tissue or organ being examined. Depending on the
location of the ultrasound, the child may not be allowed to eat or drink for several hours or may need to have a
full bladder before the test.

WHAT IS STAGING?

Staging is the process of determining the location of the tumor and amount of tumor present at diagnosis.
Staging for rhabdomyosarcoma and soft tissue sarcoma is based on the location of the tumor, the size of

the tumor, whether the tumor has spread from the primary site, and the type of tumor cell. If your child has
surgery, the amount of tumor remaining after the surgery will be a factor in staging. The method of treatment
proposed for your child will depend upon the stage of the disease at the time of diagnosis.

Types of Rhabdomyosarcoma:
« Embryonal: most common type, more common in younger children
« Alveolar: second most common type, more common in adolescents

« Other: spindle cell/sclerosing, pleomorphic/anaplastic, and mixed type are uncommon, and seen in
less than 2% of cases in children

The staging of rhabdomyosarcoma is done in three parts. A stage, clinical group, and risk group will be
assigned to your child’s rhabdomyosarcoma, as explained below. Your doctor can discuss the staging system
for your child’s soft tissue sarcoma.
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near the sex organs or bladder (not
including the bladder or prostate)
and may have spread to lymph
nodes near the tumor but has not
spread to other areas of the body.

Stage II: The tumor is located

in only one area (a location not
included in Stage 1), is smaller than
2 inches (5 centimeters) across,
and may have spread to lymph
nodes near the tumor but not to
other areas of the body.

Stage IlI: The tumor is located

in only one area (a location not
included in Stage 1), is larger than 2
inches (5 centimeters) across, and
may have spread to lymph nodes
near the tumor but not to other
areas of the body.

Stage IV: The cancer has spread
from the primary site and is found
in more than one other place in the
body at the time of diagnosis.

no lymph nodes were involved.

Clinical Group II: The tumor and
lymph nodes involved have been
removed; there may be a very
small amount of disease only seen
with a microscope (microscopic
disease) left after surgery.

Clinical Group IlI: The tumor was
only partially removed.

Clinical Group IV: The cancer has
spread from the primary site and
is found in more than one other
place in the body at the time of
diagnosis.

STAGE OF CLINICAL GROUP RISK GROUP
RHABDOSARCOMA

Stage I: The tumoris locatedina | Clinical Group I: The tumor is Low

“favorable” site such as the eye, confined to one area and has been | Medium

head, neck, biliary tract or liver, or | completely removed with surgery; High

Risk group assignment is determined
by a combination of your child’s
rhabdomyosarcoma stage, clinical
group, and cytogenetic testing
results.

HOW ARE RHABDOMYOSARCOMA AND SOFT TISSUE SARCOMA

TREATED?

Three types of treatment are commonly used to treat rhabdomyosarcoma and soft tissue sarcoma: surgery,
chemotherapy, and radiation. The type chosen depends upon the type of tumor and the extent of the
disease. Often, a combination of all three treatments is used, especially for rhabdomyosarcoma. The order of
treatments depends on the disease’s signs and symptoms in your child. Surgery and radiation may be part of
the initial therapy or may be delayed so that chemotherapy can shrink the tumor. Your child’s doctor will talk
with you about the best treatment for your child, and decisions about treatment will be made by your family

and the doctor.

SURGERY

Generally, the goal of surgery is to remove the entire tumor; this is called a total resection. Removing as much
of the tumor as possible often can be done at the time of diagnosis. For some soft tissue sarcomas, surgery may
be the only treatment required. Chemotherapy or radiation treatments may be given first to shrink very large
tumors or tumors where surgical resection is not recommended due to potential impairment of body function
or body image. Shrinking the tumor first can minimize the risk of surgical injury. A “second-look” surgery

may be done after your child has undergone some treatment. This type of surgery can determine your child’s
response to the treatment received so far and help the healthcare team plan any additional therapy.




VENOUS ACCESS DEVICE
Avenous access device (VAD), sometimes called a central venous catheter or central line, is a temporary or
long-term intravenous (IV) tube that can be used for the duration of your child’s therapy (keep in mind that
“therapy” may be used interchangeably with “treatment”). It is placed in a large vein in the chest or the arm.
These long, flexible catheters empty into or near the heart, allowing necessary treatments to be given within
seconds. They can be used to administer medications, fluids, chemotherapy, blood products, and nutritional
support as needed and to draw blood for testing. A surgery is performed to insert the VAD, and your child will
be sedated or given general anesthesia for the procedure. It will be placed either before chemotherapy begins
or within the first month of treatment. Not all children will need a VAD. This will be determined by you and your
child’s healthcare team. The VAD will be removed when it is no longer needed.
There are different types of VADs, such as

« animplanted port inserted under the skin near the collarbone

« atunneled central venous catheter (Broviac® or Hickman) that has a tube

« aPICC (peripherally inserted central catheter) line, a central line inserted through a vein in the arm

Your child’s healthcare team will discuss each type with you and help you choose the best VAD for your child’s
treatment. Each type of VAD requires slightly different care. A port requires almost no care at home because the
port and catheter are under the skin, but a special needle is inserted through the skin into the port each time it
is used. This is called “accessing the port.” Tubing can be attached to the needle if needed to give medication
or IV fluids or to draw samples for testing. External VADs (such as a Broviac, Hickman, or PICC line) requires
routine changes to the dressing (which covers the exit site of the line and keeps it in place to prevent infection)
and to care for the skin around the tube. These external lines must be routinely flushed with a solution to keep
them working properly. You will be taught how to care for the device at home.

CHEMOTHERAPY

Chemotherapy is a treatment of medicines that help kill cancer cells, shrink tumors, and prevent tumors from
spreading. Several chemotherapy medications are effective in treating rhabdomyosarcoma and soft tissue
sarcoma, but no single chemotherapy medicine can control this disease by itself. As a result, chemotherapy
medications are usually given in combinations, through a vein. Treatment usually lasts several days and often
is given in the hospital. Your child may receive some chemotherapy medicines that can be given in a clinic or at
home. When chemotherapy is needed, close monitoring of the child is a priority. Your child’s healthcare team
will explain the possible side effects of the specific chemotherapy treatment recommended for your child.

RADIATION

Radiation therapy is a special kind of X-ray treatment used in rhabdomyosarcoma and some soft tissue
sarcomas. Radiation treatment is very precise and is given in strictly measured amounts by radiation therapy
experts. If radiation is necessary for your child, the radiation oncologist will discuss with you exactly how the
radiation will be given and how long the treatments will last. In general, children experience few side effects
while they are receiving radiation therapy. Some children become more tired than usual or have decreased
appetites. There can be delayed side effects, depending on which areas of the body are treated. The radiation
oncologist will discuss possible side effects with you in detail. You may also choose to read the Radiation
Therapy Handbook for Patients and Families, which is available on the APHON website.

HOW LONG WILL MY CHILD'S THERAPY LAST?

The length of treatment, or therapy, depends upon the type and stage of your child’s tumor at the time of
diagnosis. Usually the treatment is given over several months, and it could last as long as a year. Follow-up
blood tests and check-ups between chemotherapy treatments are usually done in the clinic or doctor’s office
instead of at the hospital.
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HOW DO | LEARN ABOUT CLINICAL TRIALS?

Most of the advances in the treatment of childhood cancer have been made
through a process known as clinical trials. In clinical trials, the best known
(standard) treatment for a particular cancer is compared with a new
(experimental) treatment that is believed to be at least as good as, and
possibly better than, the standard treatment. Clinical trials allow doctors -
to determine whether promising new treatments are safe and effective. A

clinical trial may or may not be offered to your child as a treatment -

option. You should ask your doctor about potential clinical trial ; i
options if you are interested in your child participating in a clinical I I
trial. Participation in clinical trials is voluntary. On one hand, "
because clinical trials involve research into new treatment v
plans, all risks cannot be known ahead of time, and unknown -
side effects may occur. On the other hand, children who

participate in clinical trials can be among the first to benefit from new treatment approaches. Before making
a decision about your child’s participation in a clinical trial, you should discuss the potential and benefits with
your child’s healthcare team.

Learn more about clinical trials from the free booklet “Taking Part in Cancer Treatment Research Studies”
from the National Cancer Institute. Get the booklet and useful information about childhood cancer at
. You also can find information on

L L i

clinical trials at

HOW CAN | WORK WITH MY CHILD'S HEALTHCARE TEAM?

The care of your child requires a team approach. You are a key
player on your child’s healthcare team. You know your child ey
better than anyone else, and your input is important. Other Q '

members of your child’s healthcare team include doctors, nurses, '-\'ji_ ' -

pharmacists, and social workers.

Always communicate openly with the members of your child’s \ \
\ W

healthcare team. If there is anything you are not sure about, ask '

the team. Write down your questions as you think of them, so g}

you’ll remember to ask them during your next meeting with your ,‘
child’s healthcare team.

\

Important questions you may want to ask:

+ What stage is the disease and what does that mean?

« What treatment choices are available?

« What treatment do you recommend and why?

« What are the risks or side effects during the treatment ?

« What are the risks and side effects after the treatment?

» What are my child’s chances for survival?

« What are the chances that the disease or condition will recur?


http://cancer.gov/publications/patient-education/cancer-treatment-research-studies
http://cancer.gov/publications/patient-education/cancer-treatment-research-studies
http://cancer.gov/about-cancer/treatment/clinical-trials
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Use this space to write down additional questions.

ARE MY FEELINGS NORMAL, AND WHAT CAN | DO ABOUT THEM?

Hearing that your child has cancer is shocking and overwhelming. Many parents say, “I didn’t remember
anything after the words, ‘Your child has cancer.” Parents often feel numb and have a hard time believing the
diagnosis. It is important to know this is normal and expected. Most families have difficulty processing all of
the information the healthcare team is providing in the beginning. However, over time, information will be
repeated and absorbed.

Many families feel somehow responsible for their child’s disease. Feelings of guilt are also common because
they could not protect their child from illness or because of the amount of time it took to diagnose the child.
This disease is not caused by anything that you did or did not do. The cause of childhood cancer is not known.
It often takes time for the cancer diagnosis to be made because symptoms are often the same as those of many
childhood illnesses.

Feelings of sadness, anger, and helplessness about your child’s diagnosis also are common. These feelings

are normal. Each member of the family may express these emotions in different ways and at different times.
Talking honestly with each other about these feelings, emotions, and reactions will help everyone in the family.
Keep in mind there is no right or wrong way to feel. Each member of the family needs the chance to express
their feelings when they are ready and in their own way.

Talking to friends, family, and members of the healthcare team can be difficult at times—however, sharing
your feelings can help you cope. Your child will benefit from family and friends showing their care through
communication and support.

HOW CAN | HELP MY CHILD?

Children often think that something they did caused their cancer.
You can help your child by reinforcing that this is not the case.
Make sure your child understands that your feelings of anger
and sadness are directed at the cancer, not at them. This

will help you keep a close relationship with your child. Your
child will need to share their feelings with someone that

they trust, and they may choose someone other than a
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parent to avoid upsetting the parent, which is OK. Don’t be afraid to ask your child about their feelings—it may be
what your child is waiting for.

Keep in mind that your child is still a child first in spite of the disease. As children go through treatment, they still
have all the needs of a growing child. All children need love, attention, the opportunity to learn and try new skills,
and limits. Do not avoid talking to your child about therapy. Use explanations that your child will understand.
Children tolerate treatment better if they understand it and are allowed to help make decisions about their care,
when appropriate. The things children can imagine on their own are often more frightening that what is actually
happening.

As a parent you may find it difficult to watch your child go through treatment. Your child may sometimes seem
sicker during treatment than before treatment. Your feelings about what your child is going through must be
balanced with the knowledge that treatment provides the chance of curing the disease and making it possible for
your child to live a full and meaningful life. It’s difficult to accept how cancer and treatment change your child, but
most of these changes, like hair loss, are temporary. Despite outward changes, your child is still the same person
on the inside. Most healthcare centers have a psychosocial team that can support you and your child through
their diagnosis and treatment.

IS MY CHILD'S DIET IMPORTANT DURING TREATMENT?

Yes, your child’s diet is important. Research has shown that well-
nourished children tolerate treatment better and experience fewer
treatment delays.

Nausea and vomiting can be a distressing side effect of treatment, and

your child’s healthcare team will prescribe medications to help prevent

and treat these side effects. Your child may have difficulty eating normal

meals during treatment. Foods that are appealing to your child will

be tolerated better. Offer foods that are high in calories, protein, and
carbohydrates. Small frequent meals are often better tolerated than

three larger meals. When possible, choose more nutritious foods. Your

child’s nurse or dietitian can help you put together a list of possible food choices.

If steroid medications, such as prednisone or dexamethasone (Decadron®) , are part of the treatment, your
child’s appetite will likely be increased. These medicines may make your child feel constantly hungry and
crave unusual foods. Your child may want one particular food constantly. Try to keep healthy snacks on hand.
Steroids may cause your child to gain weight and develop a round face and puffy appearance, but these side
effects are temporary.

It is important to offer your child fluids to drink frequently throughout the day so that dehydration is avoided.
Signs of dehydration include decreased urine output, dizziness, and a dry mouth.

Multivitamins, herbs, and other supplements should be avoided unless approved by your child’s healthcare
team because they can interact with your child’s treatment. Please ask your healthcare team if you are
considering having your child take any of these types of supplements.

A dietitian may be member of your child’s healthcare team. Dietitians are trained in the calorie and nutritional
needs of children. The dietitian can provide you with information regarding your child’s dietary needs and give
you ideas about how to meet these needs during treatment. Your child’s healthcare team will monitor your
child’s nutritional status, height, and weight during and after treatment to try to prevent problems. When a
concern about nutrition arises, your child’s healthcare team will discuss with you the ways to manage and
improve your child’s nutrition.

10
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CAN MY CHILD ATTEND SCHOOL DURING TREATMENT?

Your child’s ability to go to school during therapy will
depend on the intensity of the treatment and your child’s
response to the treatment. There may be extended periods
when your child is unable to go to school because of
hospitalizations or treatments. However, it is important
that your child keep up with schoolwork, even during
these times. Federal laws protect children with disabilities
orillnesses to ensure that they receive the same education
as their peers. Talk with your child’s healthcare team and
school staff about these laws. Then work with them in
arranging for a tutor or finding other ways to help your
child stay on track with schoolwork.

Discuss with the healthcare team your child’s ability to attend school. Some children are able to attend school
between hospitalizations or treatments. Many hospitals and clinics have resources such as educational liaisons
to assist in coordinating school services and educating teachers and classmates to prepare them for your
child’s return to school.

WHAT IS MY CHILD'S PROGNOSIS?

Prognosis is a word that doctors use to describe what they believe the outcome will be for a patient, including
their chances of recovery. Your child’s cancer prognosis is as unique as he or she is. There are many factors that
affect survival outcomes. A child’s age at diagnosis, the extent of disease, genetic factors, infections, nutrition,
delays in the timing of treatment, and how well your child’s body can tolerate chemotherapy and radiation all
play an important role in the child’s long-term outcome. Because general statements about survival rates are
just numbers, please talk to your medical team about your child’s individual prognosis and plan of care.

ONLINE RESOURCES

CureSearch: www.curesearch.org

National Cancer Institute’s Childhood Rhabdomyosarcoma Treatment (PDQ®)-Patient Version:
https://www.cancer.gov/types/soft-tissue-sarcoma/patient/rhabdomyosarcoma-treatment-pdq

National Cancer Institute’s Childhood Soft Tissue Sarcoma Treatment (PDQ®)-Patient Version:
https://www.cancer.gov/types/soft-tissue-sarcoma/patient/child-soft-tissue-treatment-pdq

National Cancer Institute’s Taking Part in Cancer Treatment Research Studies:
cancer.gov/publications/patient-education/cancer-treatment-research-studies

National Cancer Institute’s Clinical Trials Information for Patients and Caregivers:
cancer.gov/about-cancer/treatment/clinical-trials
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La Association of Paediatric Hematology/Oncology Nurses (APHON) publica este manual Unicamente con fines
educativos. El material ha sido desarrollado por fuentes consideradas confiables. El material no pretende
representar el Unico tratamiento aceptable o seguro del Rabdomiosarcoma y del sarcoma de tejido blando.
Bajo ciertas circunstancias o condiciones, se puede requerir un tratamiento adicional o diferente. A medida
que las nuevas investigaciones y la experiencia clinica amplien las fuentes de informacién disponibles sobre
el tratamiento del Rabdomiosarcoma y del sarcoma de tejido blando, es posible que se requieran ajustes en el
tratamiento y la farmacoterapia.

APHON no ofrece ninguna garantia, seguridad u otra representacion, expresa o implicita, con respecto a la
validez o suficiencia de los tratamientos o la informacion relacionada contenida en este manual.

Los manuales APHON para pacientes y familiares han sido desarrollados por proveedores de atencion médica
con formacion y que actualmente ejercen en los Estados Unidos, principalmente. APHON reconoce que

los tratamientos y practicas presentados en este manual, cominmente o ampliamente reconocidos como
estandar en los Estados Unidos, pueden diferir de los de otros paises. APHON alienta a los usuarios a referirse
a los métodos de tratamiento y practicas preferidos de su organismo rector y al consejo de proveedores de
atenciéon médica.

APHON proporciona este manual Unicamente para uso educativo. Los usuarios pueden copiar y distribuir este
material sélo en su forma no adaptada, para uso no comercial y con atribucién otorgada a APHON.
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¢QUE SON EL RABDOMIOSARCOMA Y EL SARCOMA DE TEJIDOS
BLANDOS?

El rabdomiosarcoma, también llamado rabdo, es un cancer que se desarrolla a partir de las células musculares
(rabdomioblastos). Puede presentarse en los misculos de diferentes partes del cuerpo, mas cominmente en
la cabezay el cuello, brazos, piernas, vejiga, glandula prostatica y vagina. Otros sitios menos comunes son el
torax, el abdomen y el drea genital y anal.

El rabdomiosarcoma representa mas de la mitad de todos los sarcomas de tejidos blandos diagnosticados en
nifos, lo que lo convierte en el tumor de tejidos blandos mas comdn en los nifios. El tipo de rabdomiosarcoma
se determina observando una parte del tumor bajo el microscopio. Los tipos mas comunes son el
rabdomiosarcoma embrionario y el alveolar.

El Sarcoma de tejidos blandos se refiere a un cancer que surge de tejidos blandos que no son musculos,
como el tejido conectivo, tejido fibroso, vasos sanguineos, nervios y tejido de membrana articular. Los tejidos
blandos conectan, sostienen y rodean otras partes y 6rganos del cuerpo. Este sarcoma es raro en bebésy
nifos.

¢(CUALES SON ALGUNOS SIGNOS Y SINTOMAS DEL
RABDOMIOSARCOMA Y DEL SARCOMA DE TEJIDOS BLANDOS?

Los signos y sintomas del rabdomiosarcoma y del sarcoma de tejidos blandos dependen de la ubicacién del
tumory su efecto sobre los érganos y tejidos circundantes. Por ejemplo, si el tumor estd en la cabeza o el
cuello, puede haber hinchazon alrededor del ojo (proptosis), debilidad del nervio facial, oido con secreciones,
dolor de cabeza, dolor facial, un bulto en el cuello o signos de sinusitis. Si esta ubicado en el brazo o la pierna,
puede haber un area sensible o agrandada en o alrededor del muisculo. Con los tumores en la vejiga hay sangre
en la orina (hematuria) o dificultad para orinar. Los tumores paratesticulares causan agrandamiento indoloro
del escroto o del area de la ingle y los vaginales causan flujo o sangrado
vaginal.

¢{QUE CAUSA EL RABDOMIOSARCOMA Y EL
SARCOMA DE TEJIDOS BLANDOS?

Por el momento, no se conocen las causas del rabdomiosarcoma ni el
sarcoma de tejidos blandos pediatricos. Sin embargo, sabemos que

los tumores no son contagiosos, o sea que no pueden pasarse de una
persona a otra. No se han asociado comportamientos ni habitos de vida,
incluidos los de la madre durante el embarazo, con el desarrollo de estos
tumores. El cancer no es causado por la presencia o ausencia de algo (como vegetales o vitaminas) en la dieta
de los nifios.

¢EL RABDOMIOSARCOMAY EL SARCOMA DE TEJIDOS BLANDOS
SON HEREDITARIOS?

A veces, pero muy rara vez, el rabdomiosarcoma se asocia con un sindrome que se ha transmitido de padres
a hijos (un sindrome familiar hereditario), como el sindrome de Li-Fraumeni, la neurofibromatosis tipo I, el
sindrome de Beckwith-Wiedemann, el sindrome cardiofaciocutaneo y el sindrome de Costello. Si se sospecha
que un sindrome familiar es la causa del cancer, se enviara a tu hijo(a) a un especialista en genética para una
evaluacién adicional que puede incluir analisis de sangre.
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¢QUIEN CONTRAE RABDOMIOSARCOMA O SARCOMA DE TEJIDOS
BLANDOS?

El rabdomiosarcoma representa alrededor del 4% de todos los canceres infantiles diagnosticados antes de los
15 afios. Unos 350 casos de rabdomiosarcoma se diagnostican cada afio en los Estados Unidos. La mayoria

de los nifios tienen menos de 9 afios en el momento del diagnostico. Los tumores de vejiga y vagina ocurren
con mas frecuencia en bebés y nifios pequefios; es mas probable que los tumores de tronco, brazos y piernas
afecten a nifos mayores y adolescentes. El rabdomiosarcoma es un poco mas comdn en nifios que en nifas.

El sarcoma de tejidos blandos es raro en nifios y representa el 3% de todos los canceres infantiles, pero puede
ocurrir a cualquier edad. Puede asociarse con otras condiciones hereditarias o con la exposicién a la radiacién.

¢QUE PRUEBAS Y PROCEDIMIENTOS NECESITARA MI HIJO(A)?

Se pueden usar varias pruebas y procedimientos para diagnosticar rabdomiosarcoma o sarcoma de tejidos
blandos y para determinar el alcance de la enfermedad de tu hijo(a).

BIOPSIA TUMORAL

La biopsia de una tumor es la extirpacion de una pequeiia parte de tejido para observarla con un microscopio.
Esta prueba es necesaria para confirmar el diagnéstico y decidir cual es el mejor tratamiento. La biopsia
generalmente la realiza un cirujano que extirpa un ganglio linfatico agrandado o una pequefia parte de un
tumor. En algunos centros médicos, se realiza en el departamento de radiologia, donde se guia una aguja
hacia el ganglio linfatico o el tumor para obtener la muestra de la biopsia (biopsia por aspiracion con aguja
fina). En otros casos, se realiza una incision quirlrgica. Los pacientes son sedados para las biopsias; el nivel de
comodidad y ansiedad de tu hijo(a) siempre se tomara en cuenta al planificar este procedimiento.

PRUEBAS CITOGENETICAS

Las pruebas citogenéticas son parte importante del proceso de diagndstico. Con tu permiso, el equipo de
atencion médica realizara pruebas citogenéticas en la muestra del tumor obtenida durante la biopsia. Estas
pruebas incluyen la evaluacion de los genes o cromosomas que componen una célula tumoral para buscar
anomalias genéticas especificas, incluida la fusidn de los genes PAX3-FOXO1 y PAX7-FOXO01, para determinar
el tratamiento mas efectivo e identificar si hay medicamentos especificos para atacar el tumor. Se estan
realizando investigaciones para mejorar la clasificacién del rabdomiosarcoma mediante pruebas moleculares.

ASPIRACION Y BIOPSIA DE MEDULA OSEA

La aspiracion y biopsia de médula ésea es un procedimiento que se realiza para extraer una pequefia muestra
de médula 6sea, que es la que produce las células sanguineas. Esta prueba se realiza para determinar si alguna
célula cancerosa se ha propagado a la médula ésea. Se inserta una aguja en la médula dentro del hueso y

se recolecta parte de la médula dsea (la biopsia) y del liquido de la médula 6sea (el aspirado). En general, se
obtienen muestras de médula ésea de ambos huesos de la cadera. Los pacientes pueden experimentar dolor
durante el procedimiento, por lo que los nifios son sedados. Si tu hijo(a) se siente incomodo/a después de la
prueba, se le puede administrar un analgésico suave, como acetaminofén (Tylenol®).
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ANALISIS DE SANGRE s

Los analisis de sangre ayudan a diagnosticar problemas médicos 'y a s .

controlar los efectos secundarios del tratamiento. Una enfermera o “.?M A - m
técnico capacitado usa una aguja para extraer sangre de una vena. { > v '
Las muestras se recolectan en tubosy se envian a un laboratorio para 1 4
ser examinadas. A veces, un pinchazo en el dedo da suficiente sangre i f
para la prueba. Las pruebas se realizan en el momento del diagnéstico & ~

para descartar otras enfermedades y servir como referencia. Los ‘C ‘ L iﬁ
analisis de sangre se usan durante todo el tratamiento para controlar L \“ . 5

los posibles efectos secundarios y la respuesta al tratamiento. A

HEMOGRAMA COMPLETO (CBC)

La sangre se compone de plasma (la parte liquida de la sangre) y de células que flotan en el plasma. Hay tres
tipos de globulos: glébulos blancos, globulos rojos y plaquetas. Los glébulos blancos combaten las infecciones
como parte del sistema inmunoldgico del cuerpo. Los glébulos rojos transportan oxigeno por todo el cuerpo.
Las plaquetas detienen el sangrado al ir al sitio de una lesién para formar un coagulo.

Un conteo sanguineo completo, o CBC, es un analisis de sangre que mide la cantidad y la salud de estos tres
tipos de células. Es util en el diagnéstico de trastornos de la sangre, asi como en el de canceres del sistema
sanguineo, como la leucemia. Los resultados de tu hijo(a) pueden cambiar cada vez debido a otras causas,
como infecciones o problemas nutricionales, o a una respuesta a medicamentos como la quimioterapia.

QUIMICA SANGUINEA
Una prueba de quimica sanguinea mide el equilibrio de liquidos, electrolitos y aztcar en la sangre. Estas
mediciones dan informacion sobre la salud y el funcionamiento de los riflones y el higado y sobre el
metabolismo del cuerpo. También ayudan a diagnosticar ciertas enfermedades, como la diabetes. Indican
cdmo responde una enfermedad al tratamiento y monitorean los posibles efectos secundarios.
Los analisis de quimica sanguinea se hacen para:
« Medir la creatininay el nitrogeno ureico en sangre (BUN) para controlar los cambios en la funcién renal
« Detectar cambios en la funcion hepatica midiendo la bilirrubina
+ Medir la tasa de sedimentacion de eritrocitos (ESR) y los niveles de proteina C reactiva (CRP), que a
veces son elevados por ciertos tipos de cancer

HEMOCULTIVO

Se extrae sangre para un hemocultivo si se sospecha que hay una infeccién bacteriana en la sangre de tu
hijo(a). El personal del laboratorio observa la sangre por un tiempo para ver si crecen bacterias. El hemocultivo
puede confirmar una infeccién bacteriana y dar informacién importante sobre el tipo de bacteria involucrada
para ayudar al equipo médico a determinar cdmo tratarla.

PUNCION LUMBAR

La puncion lumbar se usa para obtener una muestra de liquido cefalorraquideo (CSF), que es el liquido que
rodea y protege nuestro cerebro y nuestra médula espinal. El cuerpo produce continuamente CSF, por lo que la
cantidad obtenida se reemplaza rapidamente. Esta prueba sirve para saber si alguna célula cancerosa pasé al
cerebro o a la médula espinal o si hay una infeccién en el sistema nervioso central.

En la puncion lumbar, también conocida como puncién espinal, se inserta una aguja en la espalda, entre

los espacios de los huesos de la columna (vértebras) para obtener una muestra de CSF. La aguja entra en la
columna vertebral por debajo de la médula espinal para evitar lesionar la médula. Esto puede ser incémodo,
por lo que se seda a los nifios para que estén tranquilos. Si se debe hacer una biopsia de médula ésea, ésta se
hara al mismo tiempo que la puncion lumbar, para limitar la exposicion de tu hijo(a) a la sedacion.



RESONANCIA MAGNETICA (MRI)

La MRI usa ondas de radio y campos magnéticos en lugar de rayos X para crear imagenes detalladas de partes
del cuerpo. Una computadora traduce el patrén de ondas de radio en imagenes tan claras que a veces son mas
utiles que las de los rayos X o de las de CT, especialmente para las areas del cerebro y la médula espinal, los
vasos sanguineos, los huesos y algunos érganos del cuerpo. Ciertos tumores se revisan regularmente durante y
después del tratamiento para determinar cuan efectivo es el tratamiento y si se ha producido una recaida.

Para una MR, el paciente se acuesta sobre una mesa, y una maquina en forma de tubo se desliza rodeandolo
por todos lados. El procedimiento es indoloro, pero la maquina hace ruidos fuertes. Tu hijo(a) puede

usar tapones para los oidos o auriculares durante la prueba. Algunos nifios requieren sedacién para estar
completamente quietos. La MRI suele tomar de 1 a 2 horas. A veces, se inyecta un tinte en una vena para
mejorar las imagenes. Como se usan potentes imanes, no puede haber objetos metalicos en el interior de la
maquina, por lo que se le pedira a tu hijo(a) que se quite todos los objetos metalicos, como joyeria y ropa con
broches o cremalleras de metal. La MRI no expone a tu hijo(a) a ninguna forma de radiacion.

TOMOGRAFiA COMPUTARIZADA (CT)

La tomografia computarizada (CT) es una radiografia asistida por computadora que crea imagenes de los
organos internos y los tumores. Solia llamarse exploracion CAT (tomografia axial computarizada). La maquina
de CT es una camara de rayos X con forma de dona que se mueve lentamente alrededor de una mesa en la

que se acuesta el paciente. Cada segundo, la cdmara avanza alrededor del paciente tomando una radiografia.
Estos rayos X se juntan para formar una imagen 3D transversal desde todos los dngulos. La CT es muy Util para
diagnosticar y seguir el estadio y la ubicacion del cancer, asi como para diagnosticar tumores, infecciones,
coagulos de sangre y areas de sangrado anormal. Algunos tumores se examinan periodicamente mediante una
CT durante y después del tratamiento para ver qué tan efectivo ha sido y si ha ocurrido una recaida.

La tomografia computarizada es indolora, pero el paciente debe permanecer quieto durante la exploracién.
Algunos nifios requieren sedacién para permanecer quietos. Si se escanea el vientre de tu hijo(a), debera
beber un tinte que permite ver los 6rganos con mayor claridad. Algunos pacientes reciben el tinte a través

de una linea intravenosa (IV) que va directamente a las venas. El tinte puede causar una sensacion de calory
enrojecimiento, pero, en general, no hay efectos secundarios con ninguno de los dos tipos de tinte; aunque las
reacciones alérgicas son posibles. Se minimizara la frecuencia de la prueba por la exposicién a la radiacion.

GAMMAGRAFIA OSEA

Se usa para buscar anomalias en los huesos. Diagnostica tumores 6seos primarios, cdnceres que se han
propagado a los huesos o infecciones dseas. Se da una pequefia cantidad de tinte radiactivo (isétopo) via
intravenosa, que viaja por todo el cuerpo. El isétopo es recogido por las células tumorales, sefialando la
ubicacion del tumor. Las imagenes se toman alrededor de 2 a 3 horas después de la inyeccidn. La prueba es
indolora, pero algunos nifios son sedados durante la exploracién para que no se muevan. El isétopo radiactivo
sale por la orina durante 2 a 3 dias. Hay muy poca exposicion a la radiaciéon en una gammagrafia ésea.

PRUEBA PET (TOMOGRAFIA POR EMISION DE POSITRONES)

Una PET le dice mucho al equipo médico sobre como funcionan las células del cuerpo, mostrando los cambios
quimicos y funcionales dentro del él. Ya que los cambios funcionales se dan antes que los fisicos, las pruebas
PET ayudan a diagnosticar el cAncer de manera temprana. La PET ayuda a diagnosticar canceres especificos,
especialmente linfomas y algunos tumores sélidos. Ademas, puede determinar si los ganglios linfaticos
agrandados contienen células cancerosas y proporcionar informacion sobre el estadio o la extensiéon del
cancer. También ayuda a determinar la eficacia del tratamiento o si se ha producido una recaida, detectandola
antes de que se pueda realizar una MRl o una CT.

Para la PET, se administra por via intravenosa una solucion de glucosa (un tipo de solucién de azlcar) con una
sustancia ligeramente radiactiva. Se debe esperar, generalmente de 30 a 60 minutos, para que la solucién se
desplace por todo el cuerpo. Algunas células absorben la solucién de glucosa mas que otras y se iluminan en
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las imagenes tomadas durante la prueba PET. Con el tiempo, el cuerpo se deshace de la solucién de glucosa

de forma natural y no se necesitan precauciones especiales. La maquina de PET es una mesa rodeada por una
camara en forma de dona que se mueve arriba y abajo alrededor del cuerpo.

La PET esindolora, pero puede tardar un poco y algunos nifios requieren ser sedados para permanecer quietos.
Hay alimentos y medicamentos que pueden interferir con los resultados de la PET, por lo que tu hijo(a) recibira
instrucciones dietéticas antes del dia de la exploracién.

RAYOS X

Es un procedimiento simple que utiliza bajos niveles de radiacién para crear imagenes de los tejidos, érganos y
huesos dentro del cuerpo.

Se usan rayos X estandar, llamados también placas simples, de las areas que pudieran estar afectadas. Los nifios
deben permanecer quietos por un momento para que se tomen los rayos X, pero éstos no causan dolor. Para que
la exposicion a la radiacién sea menor, una bata o chaleco especial protegera las partes del cuerpo que no estan

siendo analizadas, y es posible que te pidan que salgas de la habitacién o que uses una proteccion similar.

RADIOGRAFIA DE TORAX

Las radiografias de torax tienen muchos usos. Por ejemplo, se pueden usar para buscar ganglios linfaticos
agrandados dentro del térax o los pulmones; para diagnosticar infecciones o propagacién de enfermedades en
los pulmones; o para verificar la ubicacion de los tubos que se colocaron para el tratamiento .

ULTRASONIDO O ECOGRAFIA

La ecografia es una técnica que utiliza ecos de ondas sonoras de alta frecuencia para producir una imagen

de érganos internos o tumores. Tiene muchos usos, entre ellos encontrar tumores en el vientre, controlar la
salud de los riflones y la vejiga y medir el tamaiio de algunos érganos (como el higado, la vesicula biliar y el
bazo). El Doppler es un tipo de ultrasonido que analiza la forma en que fluye la sangre y el estado de los vasos
sanguineos, se usa para diagnosticar codgulos en los vasos sanguineos.

La ecografia es una prueba indolora que no utiliza radiacién. El paciente se acuesta en una mesa por un corto
tiempoy se le unta un gel transparente en el drea que se estd examinando. (El gel se limpia facilmente después
de la prueba). Se mueve una manija pequefia y redonda sobre el gel para obtener una imagen clara del tejido u
organo que se esta examinando. Segun la ubicacién de la ecografia, es posible que no se le permita a tu hijo(a)
comer ni beber durante varias horas o que deba tener la vejiga llena antes de la prueba.

¢{QUE ES LA ESTADIFICACION?

La estadificacién es el proceso que determina la ubicacién y la cantidad de tumor presente en el momento del
diagnostico. La estadificacion del rabdomiosarcoma y del sarcoma de tejidos blandos se basa en la ubicacién
del tumor, su tamaiio, si se ha propagado desde el sitio primario y el tipo de célula tumoral. Si tu hijo(a) se
somete a una cirugia, la cantidad de tumor que quede después de la cirugia sera un factor en la estadificacion.
El método de tratamiento propuesto dependera del estadio de la enfermedad en el momento del diagnéstico.
Tipos de rabdomiosarcoma:

+ Tipos de rabdomiosarcoma:

« Embrionario: es el tipo mas comun. Es el mas comdn en nifios mas pequefios

o Alveolar: segundo tipo mas comun. Es mas comuln en adolescentes

« Otros: las células fusiformes/esclerosantes, pleomérficas/anaplasicas y de tipo mixto son poco

frecuentes y se observan en menos del 2% de los casos en nifios.

La estadificacién del rabdomiosarcoma se realiza en tres partes. Se asignara un estadio, un grupo clinicoy

un grupo de riesgo al rabdomiosarcoma de tu hijo(a), como se explica a continuacién. El médico analizara el
sistema de estadificacion del sarcoma de tejido blando de tu hijo(a).
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ESTADIO DEL
RABDOMIOSARCOMA

GRUPO CLINICO

GRUPO DE RIESGO

Estadio I: el tumor esta en un

sitio “favorable” como el ojo, la
cabeza, el cuello, las vias biliares

o el higado, o cerca de los 6rganos
sexuales o la vejiga (sin incluir

la vejiga o la prostata). Sise ha
propagado a los ganglios linfaticos
cercanos al tumor no lo ha hecho a
otras areas del cuerpo.

Estadio II: el tumor esta en una
sola area (no incluida en Estadio 1),
mide menos de 2 pulgadas (5 cm.)
de ancho y si se ha diseminado a
los ganglios linfaticos cercanos al
tumor, pero no a otras areas del
cuerpo.

Estadio Ill: el tumor estd en una
sola area (no incluida en Estadio
1), mide mas de 2 pulgadas (5 cm.
de ancho y si se ha diseminado a
los ganglios linfaticos cercanos al
tumor, no lo ha hecho a otras areas
del cuerpo.

Estadio IV: el cancer se diseminé
desde el sitio primario y estd en
mas de un lugar del cuerpo en el
momento del diagnostico.

Grupo clinico I: el tumor estd
confinado a un reay se ha
extirpado por completo con
cirugia; no hay ganglios linfaticos
afectados.

Grupo clinico II: se extirparon

el tumory los ganglios linfaticos
involucrados;quedé una cantidad
muy pequefa de enfermedad que
s6lo se ve con un microscopio
(enfermedad microscopica)
después de la cirugia.

Grupo Clinico IllI: El tumor fue
extirpado so6lo parcialmente.

Grupo clinico IV: el cancer se
diseminé desde el sitio primario y
estd en mas de un lugar del cuerpo
en el momento del diagndstico.

Bajo

Medio

Alto

La asignacion del grupo de riesgo se
determina por la combinacion del
estadio del rabdomiosarcoma, el
grupo clinico y los resultados de las
pruebas citogenéticas.

¢COMO SE TRATAN EL RABDOMIOSARCOMA Y EL SARCOMA DE

TEJIDOS BLANDOS?

Generalmente se usan tres tipos de tratamiento para tratar el rabdomiosarcoma y el sarcoma de tejidos
blandos: cirugia, quimioterapiay radiacién. El tipo elegido depende del tipo de tumory la extensién

de la enfermedad. A menudo se usa una combinacién de los tres tratamientos, especialmente para el
rabdomiosarcoma. El orden de los tratamientos depende de los signos y sintomas de la enfermedad. La cirugia
y la radiacién pueden ser parte de la terapia inicial o pueden retrasarse para que la quimioterapia reduzca el
tamano del tumor. El médico de tu hijo(a) hablara contigo sobre el mejor tratamiento, y tanto la familia como

el médico decidiran, sobre éste.

CIRUGIA

La meta de la cirugia es remover todo el tumor; esto se llama extirpacion total. A menudo, se puede remover la
mayor cantidad posible de tumor en el momento del diagnéstico. Para algunos sarcomas de tejidos blandos,
la cirugia es el Gnico tratamiento requerido. La quimioterapia o radiacién se pueden dar primero para reducir
los tumores muy grandes o los tumores en los que no se recomienda la extirpacién quirdrgica por el posible
deterioro de la funcién corporal o la imagen corporal. Reducir el tumor primero minimiza el riesgo de lesion
quirdrgica. Se puede realizar una cirugia de “revision” después de que tu hijo(a) se haya sometido a algin
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tratamiento. Este tipo de cirugia determina la respuesta al tratamiento recibido hasta el momento y ayuda al
equipo de atencion médica a planificar cualquier terapia adicional.

DISPOSITIVO DE ACCESO VENOSO (VAD)

El dispositivo de acceso venoso (VAD), a veces llamado catéter venoso central o linea central, es un tubo
intravenoso (IV) temporal o de largo plazo que se usa durante la terapia de tu hijo(a) y que se coloca en

una vena grande del pecho o del brazo. (Ten en cuenta que “terapia” se puede usar indistintamente como
“tratamiento”). Estos catéteres largos y flexibles desembocan dentro o cerca del corazén, lo que permite
administrar tratamientos en segundos. Se usa para administrar medicamentos, liquidos, quimioterapia,
hemoderivados, apoyo nutricional y para extraer sangre para analisis. El VAD se inserta mediate una cirugia
durante la cual el paciente estara sedado o bajo anestesia general. El VAD se coloca antes de la quimioterapia

o durante el primer mes de tratamiento. No todos los nifios necesitaran un VAD. Esto lo determinaran entre tdy
el equipo de atencién médica de tu hijo(a). El VAD se retirarad cuando ya no sea necesario.

Existen diferentes tipos de VAD:

« un puerto implantado que se inserta bajo la piel cerca de la clavicula;

« un catéter venoso central tunelizado (Broviac® o Hickman) con un tubo;

« unavia PICC (catéter central de insercién periférica), que se inserta a través de una vena en el brazo.

El equipo de atencion médica analizara cada tipo y te ayudara a elegir el mejor VAD para el tratamiento. Cada
tipo de VAD requiere un cuidado diferente. Un puerto casi no requiere cuidado en el hogar porque el puerto y el
catéter estan bajo la piel, pero se debe insertar una aguja especial a través de la piel en el puerto cada vez que
se usa; esto se llama “acceder al puerto”. Se puede conectar un tubo a la aguja para administrar medicamentos
o liquidos intravenosos o para extraer muestras para analisis. Los VAD externos (como un catater Broviac,
Hickman o una via PICC) requieren cambios rutinarios del vendaje (que cubre el sitio de salida de la viay

lo mantiene en su lugar para prevenir infecciones) y cuidados de la piel alrededor de la sonda. Estos deben
lavarse periodicamente con una solucion para que funcionen bien. Te ensefiaran a cuidar el dispositivo en
casa.

QUIMIOTERAPIA

La quimioterapia es un tratamiento con medicamentos que eliminan las células cancerosas, reducen los
tumores y evitan que las células cancerosas se propaguen. Hay varios medicamentos de quimioterapia

que pueden tratar el rabdomiosarcomay el sarcoma de tejidos blandos, pero ninguno puede, por si solo,
controlar estas enfermedades. Por esto, se dan combinados por las venas. Cada ciclo de tratamiento dura
varios dias y puede recibirse en el hospital. Tu hijo(a) puede recibir algunos medicamentos de quimioterapia
para administrar en una clinica o en casa. Con la quimioterapia, la vigilancia estrecha es una prioridad. Se te
explicaran los posibles efectos secundarios del tratamiento de quimioterapia especifico recomendado.

RADIACION

La radioterapia es un tipo especial de tratamiento con rayos X que se usa en el rabdomiosarcomay algunos
sarcomas de tejidos blandos. El tratamiento de radiacién es muy preciso y los expertos en radioterapia

lo administran en cantidades estrictamente medidas. Si la radiacion es necesaria, el oncélogo radidlogo
discutira contigo como se administrara la radiacion y cuanto duraran los tratamientos. En general, los nifios
experimentan pocos efectos secundarios mientras reciben radioterapia. Algunos nifios se cansan mas de lo
normal o tienen menos apetito. Puede haber efectos secundarios retardados, segln las areas del cuerpo que
se traten. El oncologo radidlogo te explicara los posibles efectos secundarios. También puedes leer el Manual
de radioterapia para pacientes y familiares, que esta disponible en el sitio web de APHON .
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:CUANTO DURARA LA TERAPIA DE MI HIJO(A)?

La duracion del tratamiento, o terapia, depende del tipo y el estadio del
tumor en el momento del diagnostico. Por lo general, el tratamiento se da
por varios meses o hasta un afio. Los analisis de sangre de seguimiento

y los controles entre los tratamientos de quimioterapia generalmente se \ -

realizan en la clinica o en el consultorio médico en lugar de en el hospital. -

¢COMO ME ENTERO DE LOS ENSAYOS \ £ | K
CLINICOS? !

La mayoria de los avances en el tratamiento del cancer infantil
se han hecho a través de un proceso conocido como ensayos
clinicos. En los ensayos clinicos, el tratamiento mas conocido V rahisss
(estandar) para un cancer en particular se compara con un

nuevo tratamiento (experimental) que se cree que es al menos tan bueno como el tratamiento estandary
posiblemente mejor que éste. Estos permiten a los médicos determinar si los nuevos tratamientos son seguros
y efectivos. Se le puede, o no, ofrecer un ensayo clinico a tu hijo(a) como opcién de tratamiento. Pregunta a

su médico sobre las posibles opciones de ensayos clinicos si estas interesado en que tu hijo(a) participe en
uno. La participacion en los ensayos clinicos es voluntaria. Por un lado, ya que los ensayos clinicos involucran
la investigacion de nuevos planes de tratamiento, no se conocen todos los riesgos con anticipacién y puede
haber efectos secundarios desconocidos. Por el otro, los nifios que participan pueden estar entre los primeros
en beneficiarse de nuevos enfoques de tratamiento. Antes de tomar una decision sobre su participacion en un
ensayo clinico, informate sobre el potencial y los beneficios con el equipo de atencion médica.

Hay mas informacién sobre los ensayos clinicos en el folleto gratuito “Taking Part in Cancer Treatment
Research Studies” del Instituto Nacional del Cancer. Obtén el folleto con informacién util sobre el cancer

infantil en . También
puedes encontrar informacioén sobre ensayos clinicos en

¢COMO PUEDO COOPERAR CON EL EQUIPO DE ATENCION MEDICA DE MI
HIJO(A)?

El cuidado de tu hijo(a) requiere de un enfoque de equipo y tu

tienes un papel clave. Conoces a tu hijo(a) mejor que nadiey tu %\

opinion es importante. Otros miembros del equipo de atencién Q

médica son médicos, enfermeras, farmacéuticos y trabajadores "\j*_ : N
W

sociales.

Comunicate siempre abiertamente con los miembros del equipo | \\
de atencién médica de tu hijo(a). Si hay algo que no te queda \ by |
claro, pregunta al equipo. Escribe tus preguntas a medida que e? 2 // . g;;:
piensas en ellas, para que las recuerdes durante la siguiente ;‘ ;

reunion con el equipo de atencion médica.

He aqui algunas preguntas que tal vez quieras hacer:

« ;En qué estadio se encuentra la enfermedad y qué significa eso?

+ iQué opciones de tratamiento estan disponibles?

« (Qué tratamiento recomiendan y por qué?

« ¢Cuales son los riesgos o efectos secundarios durante el tratamiento?


http://cancer.gov/publications/patient-education/cancer-treatment-research-studies
http://cancer.gov/about-cancer/treatment/clinical-trials
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+ ;Cudles son los riesgos y efectos secundarios después del tratamiento?

«+ ;Cuales son las posibilidades de supervivencia de mi hijo(a)?

« ¢Cuales son las posibilidades de que la enfermedad o condicién se repita?
Usa este espacio para escribir preguntas adicionales.

¢ES NORMAL LO QUE SIENTO Y QUE PUEDO HACER AL RESPECTO?

Saber que tu hijo(a) tiene cancer es algo impactante y abrumador. Muchos padres dicen: “No recordé nada
después de las palabras ‘Su hijo tiene cancer’”; se sienten aturdidos y les cuesta creer el diagnodstico. Es
importante saber que esto es normal y esperado. La mayoria de las familias tienen dificultades para procesar
toda la informacion que el equipo de atencién médica proporciona al principio. Sin embargo, con el tiempo, la
informacion se repetira y se procesara mejor.

Muchas familias se sienten responsables de la enfermedad de su hijo(a). Los sen-timientos de culpa también
son comunes porque no pudieron proteger a su hijo(a) de la enfermedad o por el tiempo que tardaron en
diagnosticarlo. Esta enfermedad no es causada por nada que tu hayas hecho o dejado de hacer. Se desconoce
la causa del cancer infantil. A menudo lleva tiempo hacer el diagnéstico de cancer porque los sintomas suelen
ser los mismos que los de muchas enfermedades in-fantiles

Los sentimientos de tristeza, enojo e impotencia por el diagnostico de tu hijo(a) también son comunesy
normales. Cada miembro de la familia puede expresar estas emociones de diferentes manerasy en diferentes
momentos. Hablar honestamente sobre estos sentimientos,

emociones y reacciones ayudard a todos en la familia. Ten en cuenta

que no hay una manera correcta o incorrecta de sentirse. Cada
miembro de la familia necesita la oportunidad de expresar
sus sentimientos cuando esté listo y a su manera.

Aveces, hablar con amigos, familiares y miembros
del equipo de atenciéon médica puede ser dificil;
sin embargo, compartir tus sentimientos puede
ayudarlo a sobre-llevar la situacion. Tu hijo(a) se
beneficiard de que la familia y los amigos muestren
su preocupacion a través de la comunicaciony el
apoyo.
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¢COMO PUEDO AYUDAR A MI HIJO(A)?

A menudo los nifios piensan que algo que hicieron fue lo que causé su cancer. Puedes ayudar a tu hijo(a)
reforzédndole que esto no es asi. AsegUrate de que tu hijo(a) comprenda que tus sentimientos de ira y tristeza
estan dirigidos al cancer, no a él o ella. Esto les ayudard a mantener una relacion cercana. Tu hijo(a) necesitara
compartir sus sentimientos con alguien en quien confie, y puede elegir a alguien que no sea uno de los padres
por no quere preocuparlos, eso esta bien. No temas preguntarle a tu hijo(a) sobre sus sentimientos; es posible
que eso sea los estd esperando.

Ten en cuenta que tu hijo(a) sigue siendo una criatura a pesar de la enfermedad. Mientras tu hijo(a) pasa por el
tratamiento, recuerda que sus necesidades son las de todos los nifios en crecimiento. Los nifios necesitan amor,
atencion, la oportunidad de aprendery probar nuevas habilidades y limites. No evites hablar con tu hijo(a) sobre
la terapia; usa palabras que entienda. Los nifios toleran mejor el tratamiento si lo entienden y si se les permite
ayudar a tomar decisiones sobre su cuidado, cuando esto sea posible. Las cosas que los nifios pueden imaginar
por si mismos a menudo son mas aterradoras que lo que realmente esta sucediendo.

Como padres, puede que les resulte dificil ver a su hijo(a) pasar por el tratamiento. A veces, su hijo(a) puede
parecer mas enfermo durante el tratamiento que antes de empezarlo. Sus sentimientos acerca de lo que esta
pasando deben equilibrarse al saber que el tratamiento ofrece la posibilidad de curar la enfermedad y hacer
posible que viva una vida plena y significativa. Es dificil aceptar los cambios que trae el cadncer y el tratamiento,
pero la mayoria de estos cambios, como la caida del cabello, son temporales. A pesar de los cambios externos,
su hijo(a) sigue siendo la misma persona por dentro. La mayoria de los centros de salud cuentan con un equipo
psicosocial que puede apoyarlos, a ustedes y a su hijo(a), durante la enfermedad.

¢ES IMPORTANTE LA DIETA DE MI HIJO(A) DURANTE EL
TRATAMIENTO?

Si, la dieta de tu hijo(a) es importante. Las investigaciones han
demostrado que los nifios bien alimentados toleran mejor el tratamiento
y experimentan menos retrasos en el tratamiento.

Las nduseas y los vémitos son efectos secundarios del tratamiento,

y el equipo de atencion médica recetard medicamentos para ayudar

a prevenir y tratar estos efectos secundarios. Tu hijo(a) puede tener
dificultad para comer comidas normales durante el tratamiento. Los
alimentos que le son mas atractivos seran mejor tolerados. Ofrécele
alimentos ricos en calorias, proteinas y carbohidratos. Las comidas
pequefas y frecuentes se toleran mejor que tres comidas mas grandes.
De ser posible, elige alimentos mas nutritivos. La enfermera o dietista puede ayudarte a armar una lista de
posibles alimentos.

Si tu hijo(a) toma esteroides, como prednisona o dexametasona (Decadron®), su apetito puede aumentar.

Estos medicamentos hacen que tenga hambre constantemente y antojos de alimentos inusuales. Tu hijo(a)
puede querer un alimento en particular constantemente. Trata de tener refrigerios saludables a la mano. Los
esteroides hacen que aumente de peso y tenga una cara redonda y una apariencia hinchada, pero estos efectos
secundarios son temporales.

Es importante que beba muchos liquidos durante el dia para evitar la deshidratacién. Los signos de
deshidratacion incluyen disminucion de la produccién de orina, mareos y sequedad en la boca.

Se deben evitar las multivitaminas, las hierbas y otros suplementos, a menos que lo apruebe el equipo de
atencion médica, ya que pueden interferir con el tratamiento de tu hijo(a). Pregunta si tienes pensado usar
alguno de estos suplementos.

El equipo de atencion médica puede incluir un dietista. Los dietistas estan capacitados en las necesidades
caldricas y nutricionales de los nifios. Puede darte informacion sobre las necesidades dietéticas de tu hijo(a) e
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ideas sobre como satisfacer estas necesidades durante el tratamiento. El equipo de atencién médica controlara
el estado nutricional, la altura y el peso de tu hijo(a) durante y después del tratamiento para prevenir
problemas. Cuando surja una duda sobre algin problema nutricional, el equipo de atencién médica hablara
contigo sobre cémo controlar y mejorar la nutricién de tu hijo(a).

¢PUEDE MI HIJO(A) IR A LA ESCUELA DURANTE EL TRATAMIENTO?

La capacidad de tu hijo(a) para ir a la escuela durante la
terapia dependera de la intensidad del tratamiento y de
su respuesta a éste. Habra periodos prolongados en los
que no pueda ir a la escuela debido a hospitalizaciones o
tratamientos. Sin embargo, es importante que tu hijo(a)
se mantenga al dia con el trabajo escolar, incluso durante
esos periodos. Las leyes federales protegen a los nifios
con discapacidades o enfermedades para garantizar que
reciban la misma educacion que sus companeros. Habla
con el equipo de atenciéon médicay con el personal de

la escuela sobre estas leyes y trata de conseguir un tutor o
encontrar formas para que tu hijo(a) se mantenga al dia con el
trabajo escolar.

Habla con el equipo de atencién médica sobre la capacidad de tu hijo(a) para asistir a la escuela. Algunos
nifios pueden ir a la escuela entre hospitalizaciones o tratamientos. Muchos hospitales y clinicas tienen
recursos, como enlaces educativos, para ayudar a coordinar los servicios escolares e instruir a los maestros y
compaferos de clase para prepararlos para el regreso de tu hijo(a) a la escuela.

¢:CUAL ES EL PRONOSTICO DE MI HIJO(A)?

Prondstico es una palabra que usan los médicos para describir lo que creen que sera el resultado para un
paciente, incluidas sus posibilidades de recuperacién. El pronoéstico del cancer de tu hijo(a) es tan Unico
como él o ella. Hay muchos factores que afectan los resultados de supervivencia. La edad en el momento del
diagnéstico, el alcance de la enfermedad, los factores genéticos, las infecciones, la nutricién, los retrasos en
el momento del tratamiento y qué tan bien el cuerpo tolera la quimioterapiay la radiacion, son elementos
importantes en el resultado a largo plazo. Ya que las tasas de supervivencia son s6lo nimeros, habla con el
equipo médico sobre el prondstico individual y el plan de atencion de tu hijo(a).

RECURSOS EN LIiNEA

CureSearch: www.curesearch.org

National Cancer Institute’s Childhood Rhabdomyosarcoma Treatment (PDQ®)-Patient Version:
https://www.cancer.gov/types/soft-tissue-sarcoma/patient/rhabdomyosarcoma-treatment-pdq

National Cancer Institute’s Childhood Soft Tissue Sarcoma Treatment (PDQ®)-Patient Version:
https://www.cancer.gov/types/soft-tissue-sarcoma/patient/child-soft-tissue-treatment-pdq

National Cancer Institute’s Taking Part in Cancer Treatment Research Studies:
cancer.gov/publications/patient-education/cancer-treatment-research-studies

National Cancer Institute’s Clinical Trials Information for Patients and Caregivers:
cancer.gov/about-cancer/treatment/clinical-trials
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