¢, COmo se va a monitorear mi
condicion?

Un control o examen regular de los pacientes de
GIST es muy importante. Las guias para moni-
torear siguen los mismos principios desarrollados
para adultos. Este monitoreo es realizado por un
examen fisico y por técnicas médicas de imagen
como el CT y el PET scan. Tipicamente, CT scans
de seguimiento se realizan cada tres meses. Exame-
nes de sangre son necesarios para monitorear el
estado general de la salud del paciente que recibe
Gleevec o cualquier otra droga, aunque no miden
directamente la respuesta del tumor.

Como el GIST pediatrico afecta disproporcional-
mente a nifias, es importante conversar con el
médico sobre al balance apropiado entre un moni-
toreo frecuente y la necesidad de prevenir efectos
colaterales de largo alcance como la infertilidad.
La diferencia entre la eficacia del monitoreo de
varias técnicas de imagen (CT scan, PET scan y
MRI-Resonancia Magnética) y la confiabilidad del
diagnostico de cada uno de estos procedimientos
debe también ser discutido.

¢,Cuales con algunas diferencias en-

tre el GIST Pediatrico y el Adulto?
Pediatrico
e Afecta mas al género femenino que al masculino

e Ocurre principalmente en el estdmago como
nodulos multiples.

e Puede tener un curso natural menos rapido que
el GIST de adultos.

e | arespuesta al tratamiento con Gleevec esta
menos definido.

e No se lo conoce tanto como el GIST de adultos.

e Rara vez tiene la tipica mutacion del gen KIT/
PDGFRA que es comUn en adultos.
Adultos

e Afecta a hombres y a mujeres casi de igual
manera.

e Se lo conoce mejor.
e Tiene un curso natural mas agresivo.

e Tratamiento con Gleevec es generalmente mas
efectivo.

GIST y Gleevec son considerados por muchos como un
modelo innovativo de terapia dirigida contra el cancer.
Con una alta participacion de pacientes en pruebas
clinicas, y un gran interés de parte de muchas com-
pafiias farmaceuticas en terapias dirigidas contra el
cancer, se continda logrando un progreso rapido en el
tratamiento de GIST de adultos. EI GIST pediéatrico
tiene diferencias significativas con el GIST de adultos,
y es necesaria mucha mas investigacion. A pesar que el
GIST peditrico es muy raro, existe un considerable
interés y deseo para comprenderlo.

Investigacion de Resistencia del Life

Raft Group

El Life Raft group ha creado un plan de investigacion
de resistencia estratégico que nos permitird dirigir fon-
dos a aquellas prioridades investigativas con mayores
perspectivas de proporcionarnos nueva informacion y
tratamientos a la brevedad posible. Hemos creado una
estructura de apoyo que hace a cada investigador re-
sponsable de mostrar resultados concretos, re-dirige
recursos cuando un proyecto se agota, y suplementa
nueva investigacion ahi donde se presenta una necesi-
dad. También hemos creado dos bancos separados de
tejidos (uno para GIST pediatrico y otro para GIST
adulto) para proveer a los investigadores de las her-
ramientas que requieren para realizar su trabajo.

Pacientes con GIST pediétrico y sus hermanas se
reunieron en NYC. Con el tema “ESPERANZA,” ellas
crearon obras de arte de las batas de cirugia.

Con esto crearon una vitrina, “SOSTENIENDOTE,”
para un evento en noviembre del 2005.
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El Life Raft Group

El LRG es una organizacion internacional de
pacientes para apoyar a personas con GIST y
a los miembros de su familia. La misién del
Life Raft Group es asegurar la sobreviviencia
de pacientes con GIST con una buena cali-
dad de vida. Para alcanzar su mision, el Life
Raft Group dedica sus esfuezos a: Informa-
cién y Apoyo, Monitoreo de los Tratamienos,
Investigaciéon, Consulta y Asistencia a los pa-
cientes, y Promocion.

Contactenos

The Life Raft Group
40 Galesi Drive, Suite 19
Wayne, NJ 07470
Phone: 973-837-9092
Fax: 973-837-9095
www.liferaftgroup.org
E-mail: liferaft@liferaftgroup.org
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Asegurando que ningun nifio tenga
gue enfrentar GIST en soledad

Este folleto le informaré lo bésico acerca del
GIST y su tratamiento. La intencion del
mismo es responder a algunas de sus pregun-
tas acerca de esta enfermedad, pero no reem-
plaza la guia ni el cuidado de su médico.
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¢Qué es GIST Pediatrico?

GIST es el nombre abreviado de Tumor del Es-
troma Gastrointestinal, un tipo de sarcoma. Sar-
coma es un cancer del tejido conectivo, musculo o
huesos. El GIST es poco comuin y muchos médicos
pueden no haber visto nunca antes a un paciente
con GIST. El GIST Pediétrico es ain mas raro. El
GIST ha sido reconocido como una patologia dis-
tintasolo hace poco afios. Hasta entonces, el GIST
era casi siempre clasificado incorrectamente.

Existen importantes diferencias entre el GIST
pediatrico y GIST en adultos. En una histdrica re-
unién internacional de GIST pediéatrico, organizada
por el Life Raft Group en noviembre 12 de 2004 en
Montreal, Canada, mas de 20 expertos acordaron
en una definicion amplia de trabajo: GIST
pediatrico incluird a todo paciente con GIST cuya
enfermedad aparece antes de la edad de 18
(algunos pacientes presentan esto muchos afios
después durante la edad adulta como enfermedad
recurrente). Mientras que los tumores de la mayor
parte de los adultos demuestran una mutacion en el
oncogen c-KIT y responden a Gleevec, los tumores
de la mayor parte de los pacientes pediatricos no
tienen la mutacion (esta es llamada “wild-type
KIT”) y la respuesta a Gleevec no es tan frecuente.
(Un oncogen es un gen que causa que una célula
normal se vuelva una célula cancerigena).

¢Como se diagnostica el GIST?

Usualmente, un médico primero sospecha GIST
sobre la base de los sintomas que presenta el pa-
ciente, como anemia o dolor abdominal. GIST tam-
bién puede ser descubierto durante cirugias de
emergencia por perforaciones que pueden oca-
sionar infecciones o hemorragias internas. Otra
posibilidad es que el GIST puede ulcerar y oca-
sionar sangre en las deposiciones, vomitos de san-
gre o anemia. GIST no se puede diagnosticar por
un examen de sangre.

Pruebas especializadas permiten al pat6logo iden-
tificar células de GIST en una muestra de tejido

Aparte de su
médico gen-
eral o de su
pediatra,
usted podria
ser atendido

por un espe-
cialista ciru-  Elequipo multidisciplinario en Memorial Sloan-
jan oy Kettering Cancer Center

oncélogo. Los radidlogos pueden ayudar con el di-
agnostico y resultado del tratamiento. Su medico
podria referirlo a un centro especializado de cancer
para mayores consultas. Muchos pacientes encuen-
tran que una fuerte red de apoyo de la familiay de
amigos ayuda a manejar mejor esta condicion.

¢Cual es la prediccion para el GIST
Pediatrico?

El GIST pediétrico es una
enfermedad mortal. Sin em-
bargo, existen muchos so-
brevivientes de GIST
pediatrico. EI GIST
pediatrico normalmente se
comporta de una manera
maés indolente (de lento cre-
cimiento) que el GIST en
adultos.

Recurrencia y Metastasis

Como la mayoria de los tumores de cancer, GIST
puede hacer metastasis —puede extenderse del lugar
original (primario) a otros lugares en el cuerpo, espe-
cialmente al higado y al peritoneo, que es la membrana
que cubre el abdomen. Estos tumores secundarios son
metastasis de GIST (“mets™). (Notar que cuando el
GIST se extiende al higado, estos tumores secundarios
son tumores GIST, NO cancer del higado). Estos tu-

mors cancerigenos no hacen metastasis siempre. En
adultos, el riesgo de metastasis de un GIST primario
puede ser estimado por un pat6logo; sin embargo, no
esa claro cuan precisos son estos métodos para estimar
el riesgo del GIST peditrico. Recurrencia y metéstasis
son comunes en GIST, por lo que una continua obser-
vacion médica es esencial.

¢Voy a necesitar cirugia?

Una cirugia es normalmente requerida para remover el
tumor primario de GIST. El objetivo es remover el
tumor y lograr margenes claros en la reseccion. La
naturaleza de la cirugia dependera del tamafio y la lo-
calizacion del tumor GIST.
Como el GIST pediétrico
es usualmente de cre-
cimiento mas lento, pero
parece que recurre, seria
aconsejable que consulte
con su cirujano acerca de
los pros y contras de
cirugia inmediata versus
cirugia a ser realizada pos-
teriormente.

¢(Puede el GIST Pediatrico ser

tratado con drogas?

El avance mas importante en el tratamiento de GIST
de adultos ha sido el desarrollo de nuevas drogas alta-
mente eficientes. Gleevec es la primera droga apro-
bada (en 2002) especificamente para tratar GIST. Aun-
que los datos son aun limitados, Gleevec puede ser
menos efectivo para nifios debido a que el GIST
pediatrico no tiene normalmente la mutuacion a la que
apunta Gleevec a nivel molecular.

Nuevas drogas se estan probando para algunos pa-
cientes con pediatric GIST. Es muy temprano aln para
saber cuén bien funcionaran estas drogas o cuéles
seran los efectos colaterales en nifios.

tumoral. (Un patdlogo es un profesional que diag-
nostica lesiones a través de pruebas de laboratorio,
como el examen de células bajo el microscopio).
La patologia es siempre critica para hacer un di-
agnostico de GIST. Casi todos los GISTs son posi-
tivos en la prueba “KIT” (una prueba inmunohis-
toquimica, también conocida como “tefiido mar-
ron”, para identificar una sobre-expresién de la
proteina KIT). Esta prueba determina si las células
cancerosas producen una proteina llamada KIT.

¢Colmo me enfermé con GIST?

No entendemos porqué algunos nifios adquieren
GIST. GIST ataca a jovenes, viejos, ricos Yy po-
bres. EI GIST pediatrico afecta disproporcional-
mente mas a las nifias. Algunas veces el GIST esta
en la familia, pero en la mayor parte de los casos
no. No se conocen motivos ambientales, ocupa-
cionales o de estilo de vida que causen el GIST. En
adultos, GIST resulta cuando algunas mutaciones
ocurren en ciertos genes y en ciertas células, pero
no sabemos por qué suceden estas mutaciones. Las
mutaciones que comunmente ocurren en GIST de
adultos no ocurren usualmente en GIST pediétrico.
Se desconocen las mutaciones que pueden causar
GIST pediétrico.

¢Es el GIST lo mismo que “cancer

al estbmago”?

No. Los tumores de GIST pueden comenzar en
cualquier parte del tracto gastro intestinal, in-
cluyendo el es6fago,
estdmago, colon, y recto.
Mayormente comienza en
el estbmago, pero es difer-
ente al tipo de tumor a los
que los médicos se refieren
casi siempre como cancer
clasico de estomago, que
se desarrolla en células
glandulares y no en tejido
conectivo. GIST es muy
diferente de los canceres
comunes de mama, pulmén, estémago, y colon
(carcinomas). Casi siempre, mas de un tumor se
encontrara ya sea al comienzo o en una etapa mas
avanzada.




