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INTRODUCCION

EL SARCOMA DE EWING ES DE LOS TUMORES MALIGNOS PRIMARIOS
DE HUESO MAS FRECUENTES, OCURRE GENERALMENTE EN LA SEGUNDA DE-
CADA DE LA VIDA Y OCUPA EL SEGUNDO LUGAR EN FRECUENCIA DESPUES
DEL OSTEOSARCOMA.

Es DIFICIL DIFERENCIARLO DE OTROS TUMORES OSEOS MALIGNOS,
POR LO QUE SE REQUIERE UNA HISTORIA CLINICA COMPLETA, ESTUDIOS
RADIOGRAFICOS E HISTOPATOLOGICOS PARA ESTABLECER EL DIAGNGSTI-
co.

SE HAN ENSAYADO DIFERENTES METODOS DE TRATAMIENTO; LA CL
RUGIA RADICAL POR SI SOLA NO HA OFRECIDO HASTA EL MOMENTO BUE-
NOS RESULTADOS, YA QUE ADEMAS DE SER MUTILANTE LOS PACIENTES -
EVOLUCIONAN CON METASTASIS Y LA MORTALIDAD ES ELEVADA Y A COR-
TO PLAZO CUANDO SON TRATADOS SOLO CON CIRUGIA,

A FINALES DE LA DECADA DE LOS 60 Y PRINCIPIOS DE LOS 70,
SE INICIO LA COMBINACION DE RADIOTERAPIA A DOSIS ELEVADAS Y --
QUIMIOTERAPIA, HABIENDO SUPRIMIDO LA CIRUGIA RADICAL, CON LO -
CUAL SE OBSERVO QUE LA SUPERVIVENCIA DE ESTOS PACIENTES MEJORO
EN FORMA CONSIDERABLE, MEJORANDO EL EFECTO PSICOLOGICO QUE IM-
PLICABA LA CIRUGIA MUTILANTE.

EL OBJETIVO DE ESTE TRABAJO, ES REALIZAR UNA REVISIOGN EIL
BLIOGRAFICA Y PRESENTAR UN CASO DE SARCOMA DE EWING, MANEJADO
POR LA CLINICA DE ONcOLOGIA PEDIATRICA DEL CENTRO HOSPITALARIO
20 DE NOVIEMBRE; EL PACIENTE FUE MANEJADO EXCLUSIVAMENTE CON -
RADIOTERAPIA Y QUIMIOTERAPIA; Y HASTA LA FECHA EL PACIENTE SE
ENCUENTRA LIBRE DE ENFERMEDAD, HABIENDO RECIBIDO HASTA EL MO--
MENTO 2 ANOS DE QUIMIOTERAPIA, CON UNA SOBREVIDA DE 4 ANOS.



GENERALIDADES

HISTORIA

EL SARCOMA DE EWING FUE DESCRITO POR PRIMERA VEZ POR ~--
JAMES EWING EN EL ANO DE 1921, LA DESCRIPCION FUE DE UN TUMOR
OSE0 MALIGNO, QUE ERA DIFERENTE AL SARCOMA OSTEOGENICO. PERO -
ENCONTRO QUE DICHO TUMOR ESTABA COMPUESTO DE CELULAS REDONDAS
EN CONTRASTE CON EL SARCOMA OSTEOGENICO QUE ESTA COMPUESTO DE
CELULAS GRANDES FUSIFORMES.

EWING OBSERVG QUE ESTE TUMOR DE CELULAS PEQUENAS TENDIA
A ORIGINARSE DE MANERA DIFUSA EN LA PARTE MEDIA DE LA DIAFISIS
DE LOS HUESOS LARGOS; PERO RESPETANDO "LOS EXTREMOS”, LO CUAL
LO HIZO CREER QUE EL TUMOR SE PODRIA ORIGINAR EN EL ENDOTELIO
DE LOS VASOS SANGUINEOS DE LA CAVIDAD MEDULAR; Y ASI LO DENOML
NO “ENDOTELIOMA DIFUSO DEL HUESQO”.

SABIA QUE EL OSTEOSARCOMA ERA RADIORESISTENTE., Y RAZONO
QUE SI ESTE SARCOMA DE CELULAS PEQUENAS ERA EN REALIDAD UN TU
MOR DIFERENTE, PODRIA SER SENSIBLE A LA RADIOTERAPIA (4),

DESDE 1923 SE HA DESCRITO LA SIMILITUD CLINICA Y RADIO-
LOGICA ENTRE SARCOMA DE EWING Y LA OSTEOMIELITIS. EL DR, - -
EWING REFIERE QUE LE LLAMO LA ATENCION LA PRESENCIA DE UN --
SINDROME FEBRIL EN SUS PACIENTES, POSTERIORMENTE COLEY POSTU-
L6 LA POSIBLE ETIOLOGIA INFECCIOSA. PITCHARD Y COLABORADORES
NO ENCONTRARON ALTERACION EN LOS MECANISMOS DE DEFENSA DEL --
HUESPED, CON LO QUE QUEDG DESCARTADO LA PROBABLE ETIOLOGIA IN
FECCIOSA (4 Y 8).
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EN 1965, PHILLIPS E HIGINBOTHAM DEMOSTRARON QUE LA RADIA
CION DE TODA LA DIAFISIS DEL HUESO, CON DOSIS MAYORES DE 4000
RADS REDUCIA LA FRECUENCIA DE RECURRENCIAS LOCALES (4),

LA RECURRENCIA LOCAL DESPUES DE LA RADIOTERAPIA ERA EL -
PROELEMA QUE INDICABA A MENUDO LA DISEMINACION DE LAS METASTA-
SIS, MUCHOS CIRUJANOS ACONSEJARON LA AMPUTACIGN; PERO A PESAR
DE ESTE MANEJO OBSERVARON QUE LOS PACIENTES PRESENTABAN METAS-
TASIS EN UN PLAZO NO MAYOR DE UN ARN0 (4),

LA PRIMERA APLICACIGN DE RADIOTERAPIA COMBINADA CON LA -
QUIMIOTERAPIA D10 RESULTADOS ALENTADORES, Y EN 1969 DIVERSOS -
INVESTIGADORES USARON LA CICLOFOSFAMIDA, LOGRANDOSE DEMOSTRAR
UNA SUPERVIVENCIA LIBRE DE ENFERMEDAD PROLONGADA (4),

EN EL ANO DE 1979, S. WEINTROUB REPORTA UN CASO DE NECRO
SIS AVASCULAR CON CARACTERISTICAS DE TUMOR DE EWING, SOLO EXIS
TIA UN CASO REPORTADO PREVIAMENTE; PERO POSTERIORMENTE SE COM-
PROBO QUE EL TUMOR REPORTADO POR WEINTROUB ERA UN TUMOR DE --
EwinGg (16).



FRECUENCIA GLOBAL

EL SARCOMA DE EWING, SIENDO UN TUMOR MALIGNO PRIMARIO DE
HUESO, OCUPA EL QUINTO LUGAR DENTRO DE LA CLASIFICACION DE LA
0.M.S. (1974) EN LAS ENFERMEDADES NEOPLASICAS DE LA EDAD PEDIA
TRICA, EN EL SIGUIENTE ORDEN:

1) LEUCEMIAS

2) TumoRES DEL SNC

3) LINFOMAS

4) TUMORES ABDOMINALES (WILMS, NEUROBLASTOMA, ETC.)
5) TUMORES OSEOS Y DE PARTES BLANDAS

DENTRO DE LOS TUMORES OSEOS MALIGNOS EN GENERAL, SE PRE-
SENTA CON UNA FRECUENCIA DEL 7 A 10%,

EDAD

SE CONSIDERA QUE SE PRESENTA PRIMORDIALMENTE EN LA SEGUN
DA DECADA DE LA VIDA, AUNQUE PUEDE PRESENTARSE EN MENORES DE -
10 ANOS DE EDAD, NO EXISTIENDO NINGUN PICO DE MAYOR INCIDENCIA
Y MANIFESTANDOSE SU CURVA DE FRECUENCIA POR EDAD COMO UNA MESE
TA (4, 5, 9, 17 ¥ 21).

EN UN ESTUDIO DEL CENTRO SLOAN-KETTERIN MEMORIAL, REPOR-
TA QUE EN 44 PACIENTES, 25 DE ELLOS DEL SEXO MASCULINO Y 19 --
DEL SEXO FEMENINO, LA EDAD DE INICIACION FUE A LOS 11 ANOS: RE
PORTANDOSE 3 PACIENTES DE SOLO 5 ANOS (EDAD MINIMA REPORTADA)
Y 2 PACIENTES DE 18 ANOS (EDAD MAXIMA REPORTADA); SE OBSERVO -
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QUE LA INCIDENCIA EN VARONES FUE DE 11.2 Y EN MUJERES DE 9.6
ANOs (4},

SEX0

EXISTE UNA MINIMA PREDILECCION POR EL SEXO MASCULINO, -
SIENDO EL PORCENTAJE REFERIDO APROXIMADAMENTE DE 1.5 A 1.

RAZA

ES MUY RARO EN LA RAZA NEGRA, SIENDO MAS FRECUENTE EN -
LA RAZA CAUCASICA.

SITIO

UNA DE LAS PRINCIPALES CARACTERISTICAS DE PRESENTACION,
ES QUE EL SITIO DE MAYOR FRECUENCIA ES LA DIAFISIS DE LOS HUE
SO0S LARGOS. APROXIMADAMENTE EL 60% DE LOS SARCOMAS DE EWING -
SURGEN DE LA PELVIS Y EXTREMIDADES INFERIORES; Y DE ESTAS EL -
FEMUR ES EL SITIO MAS FRECUENTE, AUNQUE PUEDE ENCONTRARSE EN
LA TIBIA, HOMERO, RADIO Y PERONE,

EN uN ESTUDIO DE ROSEN DE 18 PACIENTES QUE SE REVISARON
DE 1965 A 1970 (SIN PROTOCOLO) ENCONTRO CON RESPECTO A LA LO-
CALIZACION LO SIGUIENTE: 6 EN PELVIS, 4 EN FEMUR, 2 EN PERONE
Y 1 CASO DE CADA UNO DE LOS SIGUIENTES HUESO®: M YILAR, OMO--
PLATO, HUMERO, COSTILLA, RADIO Y TIBIA. POSTER:ORMENTE EN --
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OTRO ESTUDIO DE 26 PACIENTES, A LOS CUALES SE LES ESTUDIG CON
PROTOCOLO DE 1965 A 1974, EL SITIO DE LOCALIZACION FUE EL SI--
GUIENTE: 5 CASOS DE PELVIS Y PERONE, 4 EN FEMUR, 3 EN TIBIA Y
PIE, 2 EN CUBITO Y 1 CASO DE MAXILAR, HUMERO, COSTILLAS Y RA-
DI0 (4),

METASTASIS

LAS METASTASIS OCURREN PRINCIPALMENTE A PULMONES Y A NI
VEL DE OTROS HUESOS (ESPECIALMENTE EN EL CRANEO), TAMBIEN SON
COMUNES LAS METASTASIS A HIGADO, AUNQUE SE PUEDE ENCONTRAR ME
TASTASIS EN GANGLIOS LINFATICOS, PANCREAS, BAZO, RINON, TIROL
DES Y CORAZON., (4, 5, 17, 19, 21 v 28).



HISTOPATOLOGIA

HISTOPATOLGGICAMENTE EL SARCOMA DE EWING ES UNA NEOPLA-
SIA QUE COMIENZA A FORMARSE DE LA MEDULA DIAFISIARIA, LA LE--
SION TIENE UN COLOR GRIS BLANQUECINO, CON AREAS DE NECROSIS Y
ZONAS DE HEMORRAGIA QUE CAUSAN UNA DESTRUZCION TRAVECULAR QUE
SEMEJAN A LA LESION DE LA OSTEOMIELITIS., DESDE LA MEDULA, LA
NEOPLASIA SE EXTIENDE AL PERIOSTIO, EN DONDE OCURRE NEOFORMA-
CION OSEA EN CAPAS, LO QUE SE HA DESCRITO MUY BIEN COMO “TELA
DE CEBOLLA"” 0 “CAPAS DE CEBOLLA", SIENDO UNA DE LAS CARACTE--
RISTICAS RADIOLOGICAS MAS IMPORTANTES (21).

EL EXAMEM MACROSCOPICO DEL HUESO AFECTADO REVELA ORDINA
RIAMENTE QUE LA INVASION NEOPLASICA ES MAS EXTENSA DE LO QUE
PARECE DEDUCIRSE EN LA RADIOGRAFIA (17),

Es POSIBLE QUE LOS VASOS DE LA NEOPLASIA Y LOS LINFATI-
COS CONTENGAN EMBOLOS TUMORALES (21).

MICROSCOPICAMENTE ES MUY CELULAR, SIENDO LAS CELULAS PE
QUENAS, REDONDAS O POLIENDRICAS, Y ORDENADAS EN CORDONES O CA
PAS, CON POCA SUBSTANCIA INTERCELULAR. Los NOCLEOS SON PROMI-
NENTES Y ES FRECUENTE LA MITOSIS (8 v 21).

A LA OBSERVACION DE LA "ULTRAESTRUCTURA” DE LAS CELULAS
ATIPICAS DEL SARCOMA DE EWING, SE DEMUESTRA UNA VARIABILIDAD
EN EL TAMANO DEL NOCLEO., EN EL CITOPLASMA SE ENCUENTRA LA PRE
SENCIA DE GLUCOGEMO, LO CUAL SE PENSO QUE AYUDARIA PARA REALL
ZAR EL DIAGNOSTICO, PERO POSTERIORMENTE SE DEMOSTRO QUE LA --
MENCIONADA CANTIDAD DE GLUCOGGENO ES LIMITADA EN COMPARACIGN -
CON OTROS TUMORES MALIGNOS DE HUESO (5 Y 6],
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EL GRUPO DE "PATHOLOGY EVALUATION COMMITTEEON THE INTER
GROUP RHABDOMYOSARCOMA STUDY”, MENCIONA QUE EN 26 DE 34 PACIEN
TES CON TUMORES OSE0S, TIENEN HISTOLOGICAMENTE SUBTIPOS [ Y -
[1, CON UNA MORFOLOGIA CARACTERISTICA SIMILAR AL SARCOMA DE -
EWING.

PARA SU CONVENIENCIA ESTOS TUMORES FUERON DESIGNADOS CO
Mo TIPos I v II.

EL TIPO I CORRESPONDE AL TUMOR DE EWING CONVENCIONAL Y
EL TIPO Il A LA VARIANTE HISTOLOGICA REFERIDA COMO “TUMOR DE
EWING DE CELULAS PEQUEMAS",

EL TUMOR TIPO I ESTA COMPUESTO DE CELULAS REDONDAS, PE-
QUENAS, OVALES, ANAPLASICAS, CON PRESENCIA DE ESCASO CITOPLAS
MA.,

EL TuMOR TIPO Il ES SIMILAR AL TIPO I, EXCEPTO QUE LAS
CELULAS SON MAS GRANDES Y ESCASAS, DE FORMA IRREGULAR Y MENOR
CROMATINA NUCLEAR (2).

POR ENCONTRAR EN EL SARCOMA DE EWING EXTENSAS ZONAS DE
HEMORRAGIA O NECROSIS, EL ASPECTO HISTOLOGICO PUEDE SER INDI-
FERENCIABLE DE METASTASIS POR NEUROBLASTOMA (17).
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CLASIFICACICN HISTOPATOLOGICA DE TUMORES OSECS MALIGNOS

TUMORES FORMADORES DE HUESO

TUMORES FORMADORES DE CARTILAGO

TUMORES DE CELULAS GIGANTES
TUMORES DE MEDULA OSEA

TUMORES VASCULARES
TUMORES DEL TEJIDO CONECTIVO

0TROS TUMORES

GSTEOSARCOMA
OSTEOSARCOMA PAROSTEAL

CONDROSARCOMA
CONDROSARCOMA YUXTLA-CORTICAL
CONDROSARCOMA MESENQUIMAL

TUMOR MALIGNO DE CELULAS GIANTES

SARCOMA DE EWING

SARCOMA DE CELULAS RETICULARES
LINFOSARCOMA '
MIELOMA

ANGIOSARCOMA

F1BROSARCOMA
LIPOSARCOMA
MESENQUIMOMA MALIGNO
SARCOMA INDIFERENCIADO

CORDOMA
ADAMANTIMOMA DE HUESOS LARGOS
NEUROSARCOMA

0.M.S. 1972. BASADA EN INVESTIGACIONES CLINICAS, RADIOLOGICAS

E HISTOPATOLOGICAS (30),
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CUADRO CLINICO

EL SIGNO O SINTOMA CARDINAL ES TUMOR, PUEDE IR ACOMPANA
DO DE FIEBRE Y/0 ATAQUE AL ESTADO GENERAL; Y AL PRACTICAR UNA
BIOMETRIA HEMATICA AL PACIENTE, SE DESCUBRE LEUCOCITOSIS.

GENERALMENTE LOS PACIENTES OCURREN AL MEDICO POR PRESEN
TAR DOLOR Y AUMENTO DE VOLUMEN, REFIRIENDO UNA MASA DOLOROSA,
CALIENTE Y ATRIBUYENDO A DICHA LESION UN TRAUMATISMO (17 v 21)

AFECTA AL INICIO A UN SOLO HUESO, AUNQUE EN ETAPAS AVAN
ZADAS SE PUEDEN ENCONTRAR LESIONES A OTROS HUESO0S (17).

CUANDO LA LESION DEL TUMOR SE ENCUENTRA EN UN MIEMBRO -
INFERIOR, EL PACIENTE PUEDE MANIFESTAR MARCHA CLAUDICANTE.

ES RARO QUE LOS PACIENTES PRESENTEN FRACTURAS PATOLGGI-
CAS A DIFERENCIA DEL OSTEOSARCOMA (21).

DEPENDIENDO DE LA LOCALIZACIGN DEL TUMOR, SERA LA SINTO
MATOLOGIA, AS[ POR EJEMPLO CUANDO LA LESION SE ENCUENTRA LOCA
LIZADA A VERTEBRAS, LA SINTOMATOLOGIA PUEDE SER DE COMPREN---
SION RADICULAR (21),

CUANDO LA LESION SE ENCUENTRA EN EL HUESO ILIACO PUEDEN
MANIFESTARSE SINTOMAS NEUROLOGICOS POR INVASION DEL PLEXO SA-
CRO (VEJIGA NEUROGENICA) (4),

EN OCASIONES CUANDO EL TUMOR SE ENCUENTRA EN EL MAXILAR
SE OBSERVA UN GRAN DESPLAZAMIENTO DE PIEZAS DENTARIAS Y DES--
TRUCCION OSEA (19).
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DI1AGNGSTICO

EL DIAGNGSTICO DEFINITIVO DEL SARCOMA DE EWING DEBE ES-
TABLECERSE MEDIANTE EL ESTUDIO HISTOPATOLOGICO DE LA LESION,
PRACTICANDO LA BIOPSIA, BAJO LAS SIGUIENTES BASES:

BiopsiA DE TumMORES (OSEOS

1)

2)

3)

4)

LA INCISIGN DEBE SER TAN CORTA COMO SEA POSIBLE PARA
EXPONER EL TUMOR,

DEBE SER REALIZADA EN UNA AREA DE LA PIEL DONDE POS-
TERIORMENTE SERAN APLICADOS CAMPOS DE RADIOTERAPIA.

LA TOMA DEBE SER HECHA HASTA DONDE SEA POSIBLE A TRA
VES DE UNA ADECUADA TOMA DE TEJIDOS BLANDOS, ADYACEN
TES AL HUESO.

LA BIOPSIA DEBE SER C ONFINADA PARA REMOVER EXTENSIQ
MES EXTRAGSEAS, HASTA DONDE SEA POSIBLE, CON EL FIN
DE EVITAR LA DEBILIDAD CORTICAL GSEA. CUANDO EL TU--
MOR ES CENTRAL Y CONFINADO AL HUESC., LA BIOPSIA DE -
LA CORTEZA DEBE SER LIMITADA, PERO SIENDO MUESTRA --
ADECUADA (29).

EXISTEN EXAMENES DE LABORATORIO QUE APOYAN EL DIAGNGSTI
CO Y LA EXTENSION DE ENFERMEDAD QUE SON:
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LABORATORIO

[.- MANDATORIOS

A) BIOMETRIA HEMATICA (LEUCOCITOSIS)

B) FOSFATASA ALCALINA, LOS VALORES SON ELEVADOS CUAN
DO EXISTE UNA DESTRUCCIGN O NEOFORMACION GSEA.

C) ELECTROFORESIS SERICA, SE HA REPORTADO UN AUMENTO
CARACTERISTICO DE IGM, BETA-LIPOPROTEINAS, Y ALFA
2 MACROGLOBULINAS EN EL TUMOR DE EWING.,

[1.- OPCIONALES

A) QuiMICA SANGUINEA (UREA, CREATININA Y AcIDO URICO)
B) BILIRRUBINAS

C) TRANSAMINASAS

D) DESHIDROGENASA LACTICA

E) EXAMEN GENERAL DE ORINA

F) L.C.R.

G) MEDULA OSEA

H) V.A.M.

GABINETE

I.- MANDATCRIOS

A) RADIOGRAFIAS DEL SITIO PRIMARIO (EN EL 90% DE -
CASOS ES DIAGNGSTICO) .,
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BR) RADIOGRAFIAS DE TORAX PA Y LATERAL
C) SERIE GSEA METASTASICA

D) GAMAGRAFIA HEPATICA

E) ANGIOGRAFIA SELECTIVA

OPCIONALES

A) UROGRAFIA EXCRETORA
B) TOMOGRAFIA (LINEAL O COMPUTADA)
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

ES MUY IMPORTANTE ESTABLECER EL DIAGNGSTICO DIFERENCIAL,
YA QUE LA GRAN MAYORIA DE LAS ENFERMEDADES NEOPLASICAS DE LA
INFANCIA TIENDEN A PRODUCIR METASTASIS O A INFILTRAR EN FORMA
TEMPRANA A HUESO.

ADEMAS DE ESTABLECER EL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL CON TU-
MORES PRIMARIOS DE HUESO, YA SEAN BENIGNOS O MALIGNOS, EN NI-
NOS LA PRINCIPAL ENTIDAD DE DIAGNGSTICO DIFERENCIAL ES CON EL
OSTEOSARCOMA ADEMAS DEL NEUROBLASTOMA, LINFOMA NO HOGDKIN, --
LAS NEOPLASIAS OSEAS BENIGNAS Y EL RABDOMIOSARCOMA (4 vy 29),

OSTEOSARCOMA

1.- Es MAs coMmUN ENTRE L0S 10 Y 25 ANOS DE EDAD.

2,- VMAs COMUN EN EL SEXO MASCULINO

3.- EN LAS RADIOGRAFIAS SE ENCUENTRAN CAMBIOS OSEOS VA-
RIABLES (IMAGEN DE EXPLOSION NUCLEAR).

NEUROBLASTOMA

1.- OCURRE EN NIFNOS MENORES DE 5 ANOS.

2.- LAS METASTASIS EN HUESOS SON EN FORMA SIMETRICAS.

3,- LAS LESIONES LITICAS SON AMPLIAS SIN ALTERACION DE
LA MASA DE TEJIDOS BLANDOS.
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4,- EN LA MEDULA GSEA SE ENCUENTRAN ACUMULOS DE CELULAS
EXTRINSECAS (”EN ROSETA")

5.- LA EXISTENCIA DE TUMOR PRIMARIO SE DEBE DESCARTAR -
POR LA PIELOGRAFIA INTRAVENOSA CON UNA ANORMALIDAD
0 MASA PARARAQUIDEA,

6.- BUSQUEDA DE CATECOLAMINAS EN ORINA (VAM),

LINFOMA NO HODGKIN

1.- No HAY PREDILECCION POR EDAD NI RAZA (EL BURKITT ES
MAS FRECUENTE EN LA RAZA NEGRA).
2,- LESION METAFISIARIA DIFUSA, POR LO GENERAL AREAS -
OSTEOLITICAS Y OSTEOESCLEROTICAS MIXTAS.
.- HAY LINFADENOPATIA Y VISCEROMEGALIAS.
4,- Los NOCLEOS CELULARES SON UN POCO MAS GRANLES Y RE-
DONDOS QUE EN EL SARCOMA DE EWING.
5.- Los BORDES CITOPLASMATICOS SON MAS DEFINIDOS.
.- METASTASIS CON LESIONES DIFUSAS DE MUCHOS HUESOS --
QUE PRODUCEN HIPERCALCEMIA,
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NEOPLASIAS OSEAS BENIGNAS

1.,- LA MAYORIA OCURRE ANTES DE LOS 10 ANOS.

2.,- EL DOLOR ES EL DATO PRINCIPAL; PUEDE CURSAR ASINTO-
MATICO.

3.- CADA ENTIDAD TIENE UNA IMAGEN RADIOLOGICA DIFERENTE

RABDOMIOSARCOMA EMBRIONARIO

1.- LAS LESIONES DE EXTREMIDADES PUEDEN A MENUDO AFEC--
TAR AL HUESO.

2.- EL SINTOMA PREDOMINANTE ES TUMEFACCION DE TEJIDOS -
BLANDOS .

3.- EL TUMOR INVADE A HUESO DE MANERA SECUNDARIA

4,- EN LAS CELULAS PREDOMINA EL CITOPLASMA SONROSADO EN
EL CUAL SE OBSERVAN EN OCASIONES ESTRIAS (RABDOMIO-
BLASTOS) .

5.- METASTASIS: EN HUESO SE PRESENTAN LESIONES DIFUSAS

MULTIPLES.
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TRATAMIENTO

EN EL TRATAMIENTO DEL SARCOMA DE EWING AL IGUAL QUE EN
TODOS LOS PADECIMIENTOS ONCOLOGICOS, ENTRAN EN JUEGO LOS 3 --
GRANDES GRUPOS DE TERAPIA QUE SON: CIRUGIA, RADIOTERAPIA Y --
QUIMIOTERAPIA,

ESTAS MODALIDADES DE TRATAMIENTO HAN TENIDO EN LA ACTUA
L1DAD CAMBIOS IMPORTANTES, PRINCIPALMENTE EN LO QUE A CIRUGIA
SE REFIERE, DADA LA MAGNIFICA RESPUESTA QUE TIENEN A LA RADIOQ
TERAPIA EN DOSIS ELEVADAS, Y TRATAMIENTO COADYUVANTE CON QUI-
MIOTERAPIA. EL PAPEL QUE CADA UNO DE ESTOS PROCEDIMIENTOS TE-
RAPEUTICOS JUEGAN EN EL SARCOMA DE EWING SON LOS SIGUIENTES:

CIRUGIA

HASTA ANTES DE 1970, ERA EL PROCEDIMIENTO DE ELECCIOGN,
PRACTICANDOSE AMPUTACIONES Y TENIENDO COMO INCONVENIENTES AL
UTILIZARLA COMO PROCEDIMIENTO TERAPEUTICO UNICO, QUE LOS PA--
CIENTES PRESENTABAN UN ALTO PORCENTAJE DE RECIDIVAS LOCALES Y
APARICION TEMPRANA DE METASTASIS, REPORTANDOSE MORTALIDAD ELE
VADA (ALREDEDOR DE 60%).

PARTIENDO DE ESTE HECHO SE IDEO DAR RADIOTERAPIA POST-
CIRUGIA AL SITIO TUMORAL, SIN EMBARGO EL PORCENTAJE DE MORTA-
LIDAD SIGUIO SIENDO ELEVADA Y LA DISEMINACION METASTASICA TEM
PRANA; PROBABLEMENTE A QUE LA RADIOTERAPIA SE UTILIZABA A DO-
SIS NO MAYORES DE 5000 RADS (4),
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EsTuDIOS POSTERIORES DEMOSTRARON QUE SUMAR QUIMIOTERAPIA
AL TRATAMIENTO INTEGRAL Y ELEVAR LA DOSIS DE RADIOTERAPIA, 1.0S
PORCENTAJES DE SOBREVIDA EMPEZARON A MEJORAR CON LO QUE SE -
IDEQ GUE SI RESPONDIA TAN BIEN A RADIOTERAPIA EN DOSIS ELEVA-
DAS Y QUIMIOTERAPIA COADYUVANTE PARA PREVENIR APARICION DE ME
TASTASIS, LA CONDUCTA DEBERfA MODIFICARSE, NO PRACTICANDOSE -
MAS CIRUGIA MUTILANTE, CON LO QUE ADEMAS SE MEJORO EL FACTOR
PSICOLOGICO DEL PACIENTE, AL PRESERVAR LA INTEGRIDAD DEL MIS-
MO,

Asi TENEMOS QUE A PARTIR DE 1970, EL PAPEL DE LA CIRU--
GIA EN ESTE TUMOR ESTA PRACTICAMENTE LIMITADA A LA BIOPSIA, -
PARA ESTABLECER EL DIAGNOSTICO HISTOPATOLOGICO.

EN ALGUNAS OCASIONES PUEDE UTILIZARSE LA CIRUGIA POSTE-
RIOR A LA APLICACIOGN DE RADIOTERAPIA, Y DONDE COMO SECUELA -
POST-RADIOTERAPIA, PRESENTA OSTEOPOROSIS TAN IMPORTANTE., QUE
SE PRODUCEN FRACTURAS PATOLOGICAS; ESPECIFICAMENTE INDICADA -
CUANDO LA LESION ESTA EN PERONE Y EXTREMIDADES DE APOYO, SIEM
PRE Y CUANDO NO COMPROMETAN LA FUNCIONALIDAD DE LA EXTREMIDAD
(4, 13 v 25).

RADIOTERAPIA,

GENERALMENTE SE APLICA EN COMBINACION CON LA QUIMIOTERA
PIA.

LA PRIMERA APLICACION DE RADIOTERAPIA LA REALIZO EL MIS
Mo DR. EwING EN 1921 (4),
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SE REVISARON DE 1964 A 1975 A 94 PACIENTES QUE RECIBIE-
RON RADIOTERAPIA A D0SIS DE 5000 RADS A TODO EL HUESO AFECTA-
DO (ADEMAS DE LA COMBINACIGN CON QUIMIOTERAPIA), SE DEMOSTRO
QUE NO EXISTIO CONTROL SATISFACTORIO PARA LAS LESIONES “CEN--
TRALES Y PROXIMALES”, POR LO QUE SE AUMENTO LA DosIs A 6000 -
RADS (3).

EN 1976 SE REPORTO QUE LOS NINOS QUE RECIBIAN DOSIS ELE
VADAS DE RADIOTERAPIA, PRESENTARON CAMBIOS RADIOLOGGICOS MUY -
IMPORTANTES (27).

EN LA MAYORIA DE LOS CASOS SE APLICAN DOSIS DE 5000 A
7000 RADS A TODO EL HUESO AFECTADO, PERO EXISTEN REPORTES QUE
MENCIONAN QUE PUEDE OCURRIR RECURRENCIA LOCAL EN UN 30 A 50%
DE LOS PACIENTES, CUANDO LAS DOSIS SON MENORES DE 6000 RADS,
Y ESTA BIEN DOCUMENTADO QUE ESTA DOSIS NO ESTA EXCENTA DE MOR
BILIDAD (3, 4 vy 23),

ES IMPORTANTE SENALAR QUE DENTRO DE LAS SECUELAS POSTRA
DIOTERAPIA PODEMOS ENCONTRAR OSTEOPOROSIS QUE PUEDE (1ANIFES--
TARSE COMO FRACTURAS PATOLOGGICAS, O BIEN EN LAS EXTREMIDADES
LIMITACION FUNCIONAL POR ACORTAMIENTO DEL MIEMBRO AFECTADO., -
AL RESPECTO EXISTE EL TRABAJO DE JENTZCH, EN EL CUAL HACE IN-
CAPIE EN LA FUNCION DE LA EXTREMIDAD DESPUES DE LA RADIOTERA-
PIA, FORMANDO 4 GRUPOS DE ACUERDO A LA LIMITACION FUNCIONAL:

GRUPO I.- LIMITACION FUNCIONAL MENOR, CON DIFERENCIA -
DE LA PIERNA DE 1.5 cM,

GRUPO II.,- LIMITACION FUNCIONAL MODERADA Y UNA DIFEREN-
CIA DE LA PIERNA DE 2.5 cM, DE LONGITUD,
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GRUPG III.- LIMITACION FUNCIONAL SEVERA, CON UNA DIFEREN
CIA DE LA PIERNA DE 4 cMs,

GRUPO IV.- LIMITACION SEVERA, CON COMPLICACIONES PARA
GARANTIZAR LA AMPUTACION DE DICHA PIERNA,

Y CONCLUYE QUE A PESAR DE QUE LA RADIOTERAPIA INDUJO -
INHIBICION DEL CRECIMIENTO, LA MAYORIA DE LOS PACIENTES PRE--
SENTARON MINIMA DIFERENCIA DE LA FUNCIONALIDAD (13 DE 22 PA--
CIENTES VIVOS), Y QUE ESTO SUMADO A LA SOBREVIDA ENCONTRADA,
JUSTIFICA EL NO REALIZAR AMPUTACION PRIMARIA (13),

QUIMIOTERAPIA

LA PRIMERA APLICACION DE QUIMIOTERAPIA SE REALIZO EN -
196G (EN COMBINACION CON RADIOTERAPIA), Y EL PRIMER FARMACO -
QUE SE APLICO FUE LA CICLOFOSFAMIDA CON RESULTADOS MUY ALENTA
DORES (4).

A PARTIR DE 1970 SE EMPEZO LA APLICACIGN DE DIFERENTES
MEDICAMENTOS, ESPECIFICAMENTE LA CICLOFOSFAMIDA, ACTINOMICINA
D, VINCRISTINA Y LA ADRIAMICINA (4),

SE ENSAYARON DIFERENTES ESQUEMAS, UNO DE LOS CUALES SE
LE LLAMO EL PLAN “VAC"” MAS ADRIAMICINA, CON MUY BUENOS RESUL-
TADOS, ACTUALMENTE SE REALIZAN DIFERENTES COMBINACIONES DE --
LOS 4 MEDICAMENTOS MENCIONADOS, LOS CUALES SON LOS MAS EFECTL
VOS EN EL SARCOMA DE EWING, SIN OLVIDAR QUE DICHOS ESQUEMAS -
SIEMPRE ESTAN EN COMBINACION CON RADIOTERAPIA.
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LAS DOSIS SON LAS SIGUIENTES:

A) CICLOFOSFAMIDA 1,200 A 1,500 MG/MZ S,C. CADA € SEMA--
NAS [.V.

B) VINCR!STI&A 1A2mM6/M2 S.C., 1.V. SEMANAL
c) ADRIAMICINA, 60 A 75 MG/M2 S.C. I1.V. CADA 6 SEMANAS

D) AcTinoMICINA D A DOSIS DE 15 MCG/KG/DIA/5 DIAS CADA 6
SEMANAS

LA DOSIS DE QUIMIOTERAPIA DEBE UTILIZARSE POR UN PERIODO
QUE VA DE 18 A 24 MESES. Y DEBE TENERSE EN CUENTA LOS EFECTOS
INDESEABLES QUE ESTAS DROGAS PRODUCEN, SOBRE TODO LA MIELODE--
PRESION. POR LO QUE DEBEN MANEJARSE LOS PACIENTES CON ESTUDIOS
DE BIOMETRIA HEMATICA Y MEDULA GSEA PERIODICAMENTE, PARA CONO-
CER EL DANO CAUSADO, Y TOMAR LA PAUTA, EN TIEMPO DE APLICACION
(4 v 22).
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PRONGSTICO

EN LA ACTUALIDAD EL PRONGSTICO SE HA MEJORADO SIGNIFICA-
TIVAMENTE CON EL ADVENIMIENTO DE LAS CLINICAS MULTIDISCIPLINA-
RIAS, Y EL TRATAMIENTO MULTIMODAL QUE INCLUYE CIRUGIA MAS RA--
DIOTERAPIA MAS QUIMIOTERAPIA.

EN UN REPORTE DE UN ESTUDIO DE 229 PACIENTES CON SARCO-
MA DE EWING, CON LESION PRIMARIA, SOLO SOBREVIVIERON 37 PA---
CIENTES A 5 ANOS, SE LOGRO DEMOSTRAR QUE LA SOBREVIDA DEPEN--
DI6 DE LA LOCALIZACION PRIMARIA DEL TUMOR, CON LA INCLUSION -
DE CIRUGIA COMO TRATAMIENTO INICIAL, ASI COMO LA COMBINACIOGN
CON RADIOTERAPIA Y/O QUIMIOTERAPIA. EN LOS PACIENTES QUE YA -
PRESENTABAN METASTASIS AL MOMENTO DEL DIAGNGSTICO LA SOBREVI-
DA FUE INFERIOR (7).

EN OTRO ESTUDIO DE 24 PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE SAR-
COMA DE EWING Y OSTEOSARCOMA, SE DEMOSTRO GRAN DIFERENCIA CON
RESPECTO AL PRONOSTICO, EN EL CASO DEL OSTEOSARCOMA EL PRONGS
TICO ES PEOR (10),

EL PRONOGSTICO DE LOS PACIENTES CON SARCOMA DE EWING ES
EXTREMADAMENTE GRAVE. EN UNA SERIE DE CAS0S DE 210 PACIENTES
TRATADOS EN LA CLINICA MAYO, LA CIFRA DE SUPERVIVENCIA AL CA-
BO DE 5 ANOS ERA DE 15% v A L0Ss 10 ANos soLo DE 10%. EN UNA -
SERIE DE 987 CASOS REUNIDOS A PARTIR DE PUBLICACIONES EN LA -
LITERATURA MEDICA LA SUPERVIVENCIA A LOS 5 ARNOS ERA DF 8%, --
PHILLIPS ¥ HIGINBOTHAN PUBLICARON UNA SERIE DE 54 PACIENTES -
CON SARCOMA DE EWING, TODOS ELLOS CON MENOS DE 19 ANOS, EN LA
QUE EL PORCENTAJE DE SUPERVIVENCIA A LOS 5 ANOS ERA DE 24% -
(28). HuBos REPORTA SOBREVIDA DE 60% A 2 ANos Y 40-50% A 5 afos
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REPORTE DE UN CASO

NomBRE: A.C.A.

FECHA DE MACIMIENTO: 6-1-1969
SEX0:  MASCULINO

EXPEDIENTE: AELM 460701/7001
FECHA DE INGRESO: 26-VII-79

SE TRATA DE PACIENTE MASCULINO DE 10 ANOS QUE INGRESO -
AL HOSPITAL EN JULI1O DE 1979 POR DOLOR Y AUMENTO DE VOLUMEN -
DE RODILLA DERECHA, CON ANTECEDENTES DE IMPORTANCIA DE TRAUMA
TISMO, 3 MESES PREVIO A SU INGRESO, MANIFESTANDO DOLOR Y AU--
MENTO DE VOLUMEN DE DICHA REGION, DESAPARECIENDO SIN TRATA---
MIENTO, RESTO DE ANTECEDENTES SIN IMPORTANCIA PARA EL PADECI-
MIENTO ACTUAL.,

PADECIMIENTO ACTUAL

SE INICIA 4 DIAS ANTES DE SU INGRESO, AL PRESENTAR NUE-
VO TRAUMATISMO EN MISMA REGION, PROVOCANDO AUMENTO DE VOLUMEN
Y DOLOR.

A LA EXPLORACION FISICA SE ENCONTRG A NIVEL DE RODILLA
DERECHA, AUMENTO DE VOLUMEN POR TUMOR EN CARA LATERAL EXTERNA
CON DIAMETRO DE 12 X 5 CMS., DURA, DOLOROSA A LA PALPACIGN Y
ADHERIDA A PLANOS PROFUNDOS LO QUE CONDICIONABA MARCHA CLAUDL
CANTE; EL RESTO DE LA EXPLORACION FISICA ES NEGATIVA,

EL DIAGNGSTICO DE INGRESO FUE DE "OSTEOSARCOMA"”. SE LE
TOMARON ESTUDIOS PERTINENTES PARA INTEGRAR EL DIAGNOGSTICO DE-
FINITIVO, EN VISTA DE QUE TENIA CARACTERISTICAS DE SER UNA MA
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SA TUMORAL DE TIPO MALIGNO.

RADIOLOGICAMENTE SE OBSERVO EN TERCIO PROXIMAL DE PERO-
NE DERECHO GRAN ZONA OSTEOLITICA, CON ALTERACION PERIODICA --
(IMAGEN DE CAPAS DE CEBOLLA),

EN AGOSTO DE 1979 SE REALIZO BIOPSIA DE LA REGION AFEC-
TADA, Y LA NOTA QUIRURGICA REFIERE QUE SE RESECA UN "QUISTE”
DE APROXIMADAMENTE 3 CMS. DE DIAMETRO, EL CUAL NO ES VASCULA-
RIZADO, DE CARACTERISTICAS NO MALIGNAS. EL RESULTADO DE LA --
BIOPSIA TEXTUALMENTE DICE AS{: VARIOS FRAGMENTOS IRREGULARES
DE TEJIDO, DE FORMA IRREGULAR, COLOR BLANQUECINO Y AMARILLEN-
TO, CONSISTENCIA FIRME, QUE OCUPAN UN VOLUMEN APROXIMADO DE 7
CMS. DIAGNOSTICO ANATOMOPATOLOGICO ES: LESION DE PERONE CON -
SARCOMA DE EWING,

SE INICIG TRATAMIENTO CON RADIOTERAPIA A 5000 RADS EN 2
CAMPOS OPUESTOS EN 5 SEMANAS, LA DOSIS TOTAL FUE DE APROXIMA-
DAMENTE 9000 RADS DOSIS TUMOR., EL PLAN DE TRATAMIENTO CON QUL
MIOTERAPIA FUE CON ACTINOMICINA D MAS VINCRISTINA SIMULTANEA-
MENTE A LA RADIOTERAPIA, Y AL TERMINAR ESTA SE INICIO CON CI-
CLOFOSFAMIDA Y ADRIAMICINA, MANTENIENDOSE LA QUIMIOTERAPIA --
POR 27 MESES.

EN SEPTIEMBRE DE 1980 REINGRESG PARA REVALUACIGN INTE--
GRAL POR SOSPECHAR METASTASIS PULMONARES Y RECIDIVA LOCAL, --
POR PRESENTAR AUMENTO DE VOLUMEN DE RODILLA DERECHA Y RADIO--
GRAF[A DE TORAX SOSPECHOSA. A SU INGRESO PRESENTABA MARCHA --
CLAUDICANTE Y LEVE AUMENTO DE VOLUMEN DE RODILLA, SE LE REALL
ZARON EXAMENES DE LABORATORIO Y GABINETE SIENDO NORMALES, SE
PRACTICO BIOPSIA DE PERONE DERECHO, EL DIAGNOSTICO HISTOPATO-
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LOGICO FUE DE FRAGMENTOS DE HUESO NECROSADO, TEJIDO CICATRICIAL
Y MUSCULOESQUELETICO CON FIBROSIS, NO HABIENDOSE DETECTADO RE-
CIDIVA,

EL TRATAMIENTO TERMING EN 1981, SIN EVIDENCIA DE ACTIVI-
DAD TUMORAL HASTA LA FECHA. SOLO ES IMPORTANTE SENALAR QUE EN
AGOSTO DE 1982 PRESENTO FRACTURA PATOLOGICA DE PIERNA DERECHA
(TIBIA Y PERONE), ACTUALMENTE EL PACIENTE SE ENCUENTRA EN BUE-
NAS CONDICIONES GENERALES Y CONTINGA BAJO CONTROL PERIODICO.
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Discusion

AL HACER LA REVISION BIBLIOGRAFICA DEL TEMA DE ESTA TE-
SIS, ES IMPORTANTE SENALAR ALGUNOS ASPECTOS DE RELEVANCIA Y -
CORRELACION CLINICA CON EL CASO QUE SE REPORTA:

1) ENCONTRAMOS QUE LA EDAD DE NUESTRO PACIENTE SE EN---
CUENTRA DENTRO DEL GRUPO DE EDAD REPORTADA POR LA Bl
BLIOGRAFTA, SIENDO SU MAYOR INCIDENCIA EN LA SEGUNDA
DECADA DE VIDA. MUESTRO PACIENTE TENIA AL MOMENTO --
DEL DIAGNGSTICO 10 ANOS DE EDAD.

2) CON RESPECTO AL SEXO ENCONTRAMOS QUE LA FRECUENCIA -
Es DE 1.5 A 1 CON PREDOMINIO POR EL SEXO MASCULINO,
EL PACIENTE ES DEL SEXO MASCULINO,

3) LA MANIFESTACION PRINCIPAL DE ENFERMEDAD REPORTADA -
ES; TUMOR, DOLOR, FIEBRE Y LEUCOCITOSIS. EN NUESTRO
PACIENTE AL MOMENTO DEL DIAGNGSTICO ENCONTRAMOS TU--
MOR, DOLOR Y LEUCOCITOSIS.

4) EL SITIO DEL TUMOR; SE REPORTA CON MAYOR FRECUENCIA
EN LA DIAFISIS DE HUESOS LARGOS Y DE HUESOS PLANOS -
(PELVIS)., EN NUESTRO CASO EL TUMOR SE ENCONTRO LOCA-
LIZADO A LA REGION PROXIMAL DE PERONE DERECHO.

5) EL DIAGNOSTICO DEFINITIVO DEBE ESTABLECERSE MEDIAMNTE
EL ESTUDIO HISTOPATOLOGICO PRACTICANDO BIOPS!A DE LA
LESIGN, Y APOYADO POR ESTUDIOS PARACLINICOS COMO SON:
BIOMETRIA HEMATICA, FOSFATASA ALCALINA Y LAS RADIO--
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GRAFIAS DEL SITIO TUMORAL, LA IMAGEN CARACTER[STICA
EN “CAPAS DE CEBOLLA", EN NUESTRO PACIENTE PUDIMOS
CORROBORAR TODOS ESTOS DATOS.

EL PLAN TERAPEUTICO QUE SE ENCONTRO EN LA REVISION
BIBLIOGRAFICA, QUE SE REALIZA ACTUALMENTE EN LOS MEJO
RES CENTROS DE DIAGNGSTICOS Y TRATAMIENTO PARA TUMO-
RES OSEOS MALIGNOS, COMO EL GRUPO “PATHOLOGY EVALUA-
TION COMMITTEEON THE INTERGROUP RHABDOMYOSARCOMA -
STUDY", EL CENTRO "SLOAN-KETTERIN MEMORIAL", HAN ES-
TABLECIDO Y ESTAN A FAVOR DE QUE DEFINITIVAMENTE LA
CIRUGIA MUTILANTE ESTA DESCARTADA, EN BASE A LA MAG
NIFICA RESPUESTA DE RADIOTERAPIA A DOSIS ELEVADAS Y
AL USO DE QUIMIOTERAPIA CON MULTIPLES DROGAS. NUES--
TRO PACIENTE FUE TRATADO CON QUIMIOTERAPIA Y RADIOTE
RAPIA.
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ProTOCOLO

1.- DIAGNOSTICO

1.1.-

1|21_

1;31-

104|_

HISTORIA CLINICA

1.1.1.- EDAD, SEX0

1.1.2.- ANTECEDENTES (TRAUMATISMO)

1.1.3.- CuADRO cLINICO (TUMOR, DOLOR, FIEBRE)

1.1.4.- EXPLORACION FISICA (TUMOR: SITIO, TAMANO,
CONSISTENCIA, SUPERFICIE, CAMBIOS DE COLO-
RACIGN, RED VENOSA, ETC.)

Biopsia

LABORATORIO

1.3.1.- BIOMETRIA HEMATICA (LEUCOCITOSIS)
1.3.2.- FOSFATASA ALCALINA (ELEVADA)

GABINETE

1.4.1.- Rx AP Y LATERAL DEL SITIO DEL TUMOR
1.4,2.- Rx DE T6RAX PA Y LATERAL

1.4,3.- SERIE OSEA METASTASICA

1.4.4,- CENTELLOGRAFIA OSEA
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1.4,5.- GAMAGRAMA HEPATICO
1.4,6,- ToMOGRAFTA (LINEAL) PULMONAR

2.~ TRATAMIENTO

2.1,- RADIOTERAPIA (SITIO DEL TUMOR), 5000 A 7000 RADS -
DOSIS TUMOR,

2,2.- QUIMIOTERAPIA, POR 2 ANOS, PERIODICAMENTE Y CON --
MULTIPLES DROGAS.
CICLOFOSFAMIDA.- D6s1s DE 1,200 A 1,500 me/m2 §.C.

c/6 SEMANAS [.V,
VINCRISTINA.- 2 M6/M2 S.C. SEMANAL 1.V.

ADRIAMICINA.- 60 A 70 MG/M2 S.C. CADA 6 SEMANAS
ACTINOMICINA D.- 15 McG/KG/DIA/5 DIAS CADA 6 SEMANAS

3.- PRONOSTICO (40 A 50% DE SOBREVIDA A 5 ARNOS.
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