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TUMOR DESMOIDE O FIBROMATOSIS

CARACTERISTICAS:

— Tumorraro, localmente agresivo, afecta mayoritariamente a jovenes entre 20-30 anos.

— Mutacionenelgen APCy en el gen de la B-catenina (CTNNBT1)

— Localizacion: pared abdominal, mesenterio y zonas neurovasculares de las extremidades.

— Asintomaticos o presentar dolor, deformidad, hinchazon, obstruccion intestinal o perforacion

OPCIONES TERAPEUTICAS:

= Extirpacion del tumor

— Quimioterapia adyuvante como metotrexato y vinblastina, metotrexato, vinorelbinay ciclofosfamida
— Tamoxifeno

= Inhibidores de la tirosin quinasa: sorafenib o pazopanib




ANTECEDENTES

Nina de 2 anos sin alergias medicamentosas conocidas
RNT que no precis¢ reanimacion, embarazo controlado y vacunacion reglada

Derivada a nuestro centro - Estudio tumoracion en maxilar izquierdo y region
lateral de la nariz



PRUEBAS DE VALORACION OBJETIVAS

DIAGNOSTICO

Fibroma desmoide de localizacion maxilar izquierda con resultado positivo
para variante CTNNBI




EVOLUCION CLINICA

Diferentes opciones de tratamiento:
- Actitud conservadora

- Quimioterapia(Metotrexatoy Vinblastina)
- Tratamiento dirigido = Sorafenib

RM 3 meses después de la primera - Aumento de 11,62% del tumor



EVOLUCION CLINICA

Solicitud ala CRFT = Sorafenib 150 mg cada 24 horas (258 mg/m2/dia) como tratamiento fuera
de ficha técnica.

Indicaciones Sorafenib FT:

- Carcinoma hepatoceclular
- Carcinomaavanzado de células renales en los que ha fracasado la terapia previa con

interferon-alfa o interleukina-2
- Carcinoma diferenciado de tiroides en progresion, localmente avanzado o metastasico,

resistente al tratamiento con yodo radiactivo




EVOLUCION CLINICA

Seguimiento con RM cada 3 meses

_:> 3 meses = reduccién del volumen tumoral en un 28,8%

:> B meses = reduccion del volumen tumoral en un 44,3%

Hasta el momento la paciente continua en tratamiento con sorafenib con
buenarespuesta al tratamiento y sin RAM conocidas.



CONTRIBUCION DEL FARMACEUTICO

Elaboracion de informe para la utilizacion de Sorafenib FFT para su aprobacién por la CRFT.

Revision bibliografica de la literatura publicada en relacion con formulaciones alternativas de
sorafenib para uso en ninosy dispersién de comprimidos de medicamentos peligrosos.

Acondicionamiento de la dosis de 150 mg de Sorafenib mediante fraccionamiento de
comprimidos en CFLV en el servicio de farmacia(Grupo 1NIOSH, medicamento antineoplasico)
ya que la Unica presentacion comercializada son comprimidos de 200 mg.




Jduosnuep Jouiny vd-HIN

d-HIN

NIH Public Access
éz.égb Author Manuscript

Published in final edited form as:
Pediatr Blood Cancer. 2013 October ; 60(10): 1642—1646. doi:10.1002/pbe. 24619,

Alternative Formulations of Sorafenib for Use in Children
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Conclusions—Sorafenib is not stable in an oral suspension prepared from commercially
available tablets, but compounded capsules in smaller-dosage forms that can be sprinkled on food
or cut tablets are alternatives for administration to children who need smaller doses based on body
surface area or cannot swallow tablets.



MANIPULACION DE MEDICAMENTOS PELIGROSOS NO ESTERILES

Cabina de seguridad biclégica Clase |
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DIS ersion de comprlmldos de medicamentos
pellgrosos como forma segura de administracion
en unidades de hospitalizacion
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ALONsO Pérez L, Gomis MuNoOz P, FErRRARI PIQUERO M
Hospital Universitario 12 de Octubre. Servicio de Farmacia Madrid (Espana)

comprimidos de medicamentos

Este trabajo se presento parualmenle en formato poster con el titulo de * ‘Disgregacion de
celebré en Madrid en 2017

peligrosos” en el Congreso Nacional de Farmacia Hospitalaria que se




CONTRIBUCION DEL FARMACEUTICO

- Dispensacion de sorafenib desde la Unidad de Pacientes Externos.

- Educacidénala madre de la paciente sobre la manipulacién de medicamentos peligrososy la
técnica de dispersion para su administracion.
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