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Resumen: Presentacion de caso. Se expone el caso de un
paciente de 19 afos, sin antecedentes médicos, con historia
de traumatismo en el muslo derecho, que tuvo acortamiento,
edema, rotacién del miembro inferior derecho y dolor. En
la radiograffa se identificé una fractura en el tercio proximal
de fragmentos multiples de la didfisis con engrosamiento
y reaccién peridstica que generaron una sospecha de un
tumor 6seo. La resonancia magnética confirmé una neoplasia
6sea de caracteristicas malignas en el tercio superior del
fémur con destruccién de la cortical ¢ invasién del canal
endomedular sin signos de lesiones metastdsicas. La biopsia
confirmé el diagnéstico de sarcoma de Ewing localizado.
Intervencion terapéutica. El manejo intrahospitalario consistié
en antiinflamatorios e inmovilizacién del miembro inferior
derecho por 21 dias. Luego, recibié tres ciclos de quimioterapia
con el esquema para sarcoma de Ewing fase 1. Ademds, se
indicé terapia fisica, tratamiento ambulatorio con analgésico,
radioterapia y finalmente se practicard la reseccién parcial de
cadera. Evolucion clinica. Se evidencié disminucién del edema
local, control del dolor con medicamentos orales y recuperacion
de la movilidad, aunque mantuvo la limitacién funcional del
miembro inferior derecho que imposibilita la bipedestacién y la
deambulacion.

Palabras clave: Sarcoma de Ewing, huesos de la pierna, sarcoma,
biopsia con aguja.

Abstract: Case presentation. A 19-year-old patient, with
no previous medical history, with a history of trauma to
the right thigh, presented with shortening, edema, rotation
of the right lower limb and pain. Radiography identified a
fracture in the proximal third of multiple fragments of the
diaphysis with thickening and periosteal reaction that generated
a suspicion of a bone tumor. MRI confirmed a bone neoplasm
of malignant characteristics in the upper third of the femur with
destruction of the cortex and invasion of the endomedullary
canal without signs of metastatic lesions. The biopsy confirmed
the diagnosis of localized Ewing’s sarcoma. Treatment. The
intrahospital management consisted of anti-inflammatory drugs
and immobilization of the right lower limb for 21 days. Then, she
received three cycles of chemotherapy with the Ewing sarcoma
phase 1 scheme. In addition, physical therapy, outpatient
treatment with analgesic, radiotherapy and finally partial hip
resection was indicated. Outcome. There was a decrease in
local edema, pain control with oral medications, mobility was
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recovered, although the functional limitation of the right lower
limb was maintained, making it impossible to stand and walk.

Keywords: Ewing’s sarcoma, Leg bones, sarcoma, needle biopsy.

INTRODUCCION

El sarcoma de Ewing es un tumor 6seo primario maligno que se presenta como una masa necrdtica o
hemorragica localizada principalmente en la metafisis de los huesos'. Microscdpicamente, se presenta como
una coleccién de células redondeadas y monomérficas'. Este tumor fue descrito en 1921 por James Ewing
como un sarcoma de células redondas’; inicialmente lo describié como un endotelioma difuso de hueso y

mads tarde como mieloma endotelial?.
Los cdnceres dseos primarios son clinicamente heterogéneos y su curacién depende de la oportunidad

del tratamiento adecuado’. En la poblacién adulta, el sarcoma de Ewing ocupa el cuarto lugar, siendo el
més comun el condrosarcoma, seguido del osteosarcoma y del cordoma, a diferencia de la incidencia en

ninos v adolescentes, que se presenta como segunda causa de cancer de hueso en la poblacién entre nifios
y q p gu p y

adolescentes después del osteosarcoma?,

La distribucién esquelética es amplia, aunque la localizacién mds comun es el fémur, la tibia y el peroné,
/ . - 15 / . ’ .
asi como la pelvis en el esqueleto axial’. Los sintomas suelen ser inespecificos como dolor y en ocasiones

tumoracion, sin otros que sugieran un problema local o una metastasis®. El método diagnéstico inicial es la
radiografia simple, en la que se presentan las caracteristicas agresivas y la naturaleza de alto grado de estalesion

maligna’. Los estudios de imégenes recomendados incluyen la tomografia computarizada con contraste® que
proporciona informacién sobre la cortical y los cambios en la estructura dsea, y la resonancia magnética como
técnica de eleccidn para identificar la extension dsea y extradsea del tumor y definir el estadio local®”.

El diagnéstico se confirma con la biopsia del tumor y se debe complementar con el leucograma y la quimica

sanguinea3.

Se describe este caso con el objetivo de que se valore la importancia de establecer un manejo oportuno
y adecuado en los pacientes con sospecha de fracturas patoldgicas, que se exploren ciertas caracteristicas
sugestivas de malignidad y que se utilicen los métodos diagnésticos disponibles.

PRESENTACION DE CASO

Se trata de un paciente masculino de 19 afios, que consult6 en el Hospital San Rafael por dolor de fuerte
intensidad en el miembro inferior derecho desde hacia dos meses, seguido de episodios de rabdomiolisis; se
decidié su ingreso hospitalario, en el que recibié tratamiento con analgésicos y relajantes musculares.

Tres meses después consult6 en la unidad de emergencia por una caida en el mismo nivel que generé un
traumatismo en el muslo derecho, recibié tratamiento con 50 mg de diclofenaco por via intramuscular y
luego se refirié al Hospital General del Instituto Salvadoreno del Seguro Social (ISSS).

En la exploracion fisica, el paciente se encontraba consciente, orientado, quejumbroso, con incapacidad
de deambulacién, con temperatura de 36,7 °C, frecuencia cardiaca de 68 latidos/minuto y presion arterial
120/80 mmHg, A la auscultacion cardiopulmonar present6 12 respiraciones por minuto, sin hallazgos
patoldgicos en ambos campos pulmonares, con saturacion de oxigeno de 95 %. En la evaluacién abdominal
no presentd ninguna anormalidad. El miembro inferior derecho estaba rotado a la derecha, acortado, con
edema en el tercio medio y superior de muslo y presenté dolor a la palpacion y al realizar los movimientos de
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abduccién y de aduccién e incapacidad para la marcha. Los pulsos popliteos y dorsales del pie se mantenian
normales (Figura 1).

Los datos analiticos de laboratorio reportaron hemoglobina de 12,0 gr/dL sin leucocitosis, con neutréfilos
de 72,5 % y plaquetas de 443 000. La creatinina, el potasio, el sodio y la glucosa se detectaron en valores
normales, mientras que la proteina C reactiva estaba en 21,5 mg/L; el tiempo de protrombina, en 14,8
segundosy el INR en 1,3.

Se evalu¢ clinicamente y se indicé una radiografia de pelvis y fémur derecho, en las que se observé una
fractura de fragmentos multiples de la didfisis, en tercio proximal del fémur derecho, con engrosamiento y
reaccién peridstica de la cortical en «tridngulo de Codman» con densidad heterogénea y dreas radioltcidas
centrales mal definidas (Figura 2). Estos signos generaron la sospecha de un tumor dseo con caracteristicas
radioldgicas malignas, se diagnosticé una fractura patoldgica de fémur derecho y se continué el estudio
con manejo hospitalario. La radiografia de fémur izquierdo, sin anormalidades, permitié comparar ambos
miembros inferiores. Ademds, para descartar una metéstasis pulmonar, se le indicé una tomografia axial
computarizada de tdrax, y no se encontraron lesiones metastasicas (Figura 2).

Se continud con el estudio del muslo por medio de una resonancia magnética en cortes sagitales, en la que se
describid isointenso en secuencias T'1, heterogéneamente hiperintenso en T2 y STIR con marcada restriccion
ala difusion y realce heterogéneo tras la administracién de material de contraste paramagnético. Se describi6
una masa que destruye la cortical e invade el canal endomedular, lo que produjo la fractura patoldgica
completa y desplazada del fémur, con desplazamiento de las estructuras musculares del compartimiento
anterior y medial, hacia superior y medial con edema en los tejidos blandos asociados. Se concluyé con que
estos hallazgos eran altamente sugestivos de sarcoma de Ewing (Figura 3).

INTERVENCION TERAPEUTICA

Inicialmente, recibié manejo intrahospitalario con ketorolaco 30 mg cada ocho horas por siete dias por via
intravenosa, luego se cambié a tramadol 100 mg cada 12 horas por via oral y se mantuvo la inmovilizacién del
miembro inferior derecho por 21 dias. Luego de una semana del diagnéstico, se trasladé al hospital oncolégico
del ISSS paraelinicio de la quimioterapia con el esquema para sarcoma de Ewing fase 1, con ifosfamida 2800 g,
etopdsido 160 mg, vincristina 2 g, MESNA 400 mg por via intravenosa y filgastrim 300 pug por via subcutinea
del cuarto al séptimo dia; posteriormente se indicé un ciclo de tratamiento cada mes hasta completar los tres
ciclos. Ademas, se indicé terapia fisica, tratamiento via oral con acetaminofén 325 mgy codeina 16 mg cada
ocho horas y tramadol 100 mg cada 12 horas, recibié la radioterapia y finalmente se realizar la reseccion
parcial de cadera.

Sele practicé al paciente una biopsia percutinea guiada por ultrasonido, previa realizacién de extendido del
fémur proximal (Figura 4), donde se tomaron cinco muestras filiformes que variaron entre 0,3y 1,7 cm, con
tincién de hematoxilina y eosina, se observaron fragmentos dseos y tejido fibroconectivo con multiples focos
de neoplasia maligna hipercelular, organizadas en nidos o lébulos. Las células eran pequenas, redondas, con
nucleos hipercromaticos con cromatina gruesa, de escaso citoplasma densamente empaquetados con poca
mitosis, necrosis de coagulacién en 30 %. Se realizé inmunohistoquimica con presencia de alta actividad al
aplicar CD99, Vimentina positivo y CD45 negativo que confirmé el Sarcoma de Ewing en fémur derecho

(Figura 5).
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EvVoLUucIiON cLiNICA

El paciente evoluciond con disminucién del edema local, control del dolor con los medicamentos orales,
recuperd la movilidad, aunque mantuvo la limitacién funcional del miembro inferior derecho, que
imposibilita la bipedestacién y la deambulacién.

DIAGNOSTICO CLINICO

Los hallazgos clinicos, radioldgicos e histopatolégicos confirmaron el diagnéstico de sarcoma de Ewing
localizado (estadio IA)® en el fémur derecho.

DiscusionN

El sarcoma de Ewing es un tumor poco comun que se presenta con mayor frecuencia en el sexo masculino,
entre los cinco y los 20 anos de edad’, aunque puede presentarse en cualquier momento de la vida'®, la mayor

incidencia ocurre a la edad de los 15 afios'!. La incidencia estimada es de mas de un millén de casos de nifios

S

y adolescentes a nivel mundial'?. En Espana es la primera causa de tumor dseo en esta poblacién’, mientras

que en Estados Unidos es la segunda causa, entre el 1 % y el 2 % de los cdnceres diagnosticados en menores
de 20 afos®.

La localizacién mas frecuente de este tumor es la pelvis, el fémur y los huesos del térax. Cuando afecta

los huesos largos se localiza con mayor frecuencia en la didfisis>>. La presentacion clinica del sarcoma de

S

Ewing generalmente es inespecifica. Los sintomas como el tumor con dolor a la palpacién’ o intermitente y

progresivo y el edema suelen estar presentes durante més de seis meses previos del diagnésticol4. La aparicién

de una masa blanda debe inducir a un estudio del caso'®. Las fracturas patoldgicas son infrecuentes como
presentacion clinica inicial’; ocurren del 16 % de los casos®.

Los estudios de imdgenes son importantes para localizar el tumor, definir la extensién o el volumen y

determinar si existe metastasis para decidir el tratamiento y predecir la evolucién y el desenlace”.

El origen de las lesiones 6seas es el canal medular central y en mas del 80 % de los casos afecta los tejidos
blandos; las masas en estos tejidos suelen ser grandes y rodean el hueso afectado’. Puede generarse destruccién
cortical que facilite la comunicacién entre el canal medular y los componentes de los tejidos blandos’.

Los aspectos radiol6gicos de estos tumores son muy variables. Los hallazgos mas comunes son el tridngulo
de Codman y la reaccién peridstica laminada o piel de cebolla, que resultan del desplazamiento del periostio
y la proliferacién del tejido 6se0”1®, La reaccién peridstica es la més frecuente y tiene un comportamiento

agresivo, seguido de la destruccién de la corteza asociada a una masa de partes blandas, y la menos comun es

la destruccién del hueso con una amplia zona de transicién’.

La técnica radiolégica que permite valorar la extensién dsea y extradsea del tumor es la resonancia
magnética para confirmar o descartar una afectacién de la médula del hueso, es decir, en la fase T1; en estos
casos debe descartarse la existencia de focos lejanos al tumor primario. Si se encuentra una invasion cortical

y de tejidos blandos, se clasifica como fase T2 .
La tomografia computarizada presenta la reaccién peridstica agresiva y la destruccion 6sea’, por lo que

se considera de utilidad en 4dreas anatémicas complejas como la pelvis, la columna y la base del crineo'’. La
tomografia en el 4rea del térax permite, ademds, identificar una metdstasis pulmonar, que junto con la de
médula 6seay la de higado son las mas comunes; estas se presentan por diseminaciéon hematdgenay se asocian
con alteraciones en los eximenes de laboratorio, entre ellos, elevaciones de la fosfatasa alcalina, de la velocidad
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de sedimentacién globular o de la deshidrogenasa lactica, sobre todo cuando esta tltima presenta valores

extremos3.

El diagnéstico se confirma al realizar el analisis histolégico por medio de una biopsia cerrada con aguja. En
este procedimiento se utiliza anestesia local y requiere experiencia por parte del médico que lo realice, con el

fin de no producir fracturas patoldgicas y evitar la contaminacién tumoral de los tejidos circundantes®”. En
este caso, se realizd biopsia con aguja guiada por ultrasonido, que resultd oportuna para iniciar el tratamiento
médico, consistente en quimioterapia sistémica, que se considera el pilar del tratamiento y en algunos casos
se combinan con cirugfa o radioterapia, ya que juegan un papel dependiendo de la ubicacion y el tamafio del
tumor'®.

Las tasas de supervivencia han aumentado del 10 % hasta aproximadamente 70 % en los tltimos 40 afos.
El prondstico en la evolucion de estos casos depende de factores como la presencia o no de metastasis, la

localizacién y el tamafio del tumor primario, la edad, la respuesta al tratamiento y la presencia de ciertas

translocaciones cromosémicas',

En los pacientes mayores de diez afios se ha descrito una mayor frecuencia de factores prondsticos

negativos, entre ellos que se presente en el sexo masculino, la ubicacién axial del tumor, como la cabeza, la

columna vertebral, el térax, la pelvis o el cuello, y la presencia y ubicacién de metéstasis'”.

La tasa de supervivencia se relaciona, ademas, con el estadio del tumor en el momento del diagnéstico,
con una sobrevida a cinco afios mayor al 60 %, cuando la enfermedad estd localizada, y alrededor del 20 %
cuando existe metéstasis'>?. Un andlisis de supervivencia identifico que el 50 % de los casos en estudio que

presentaban un sarcoma localizado fallecieron durante seis anos de seguimiento, con una supervivencia media

de 25 meses, mientras que los casos con metéstasis presentaron una media de supervivencia de 9,75 meses’.

Los pacientes con metastasis quc han presentado una menor supervivcncia son IOS casos dC metastasis dseas

o una combinacién de metéstasis pulmonares y 6seas™.

Se espera que en los casos de tumores sin metéstasis la quimioterapia genere una reduccién del tumor
y se pueda continuar con la reseccién quirdrgica®. El tratamiento de quimioterapia de manera agresiva ha

ermitido un aumento en las tasas de supervivencia hasta de un 65 % en los tltimos cinco afos’.
p p

ASPECTOS ETICOS

Para la presentacion de este caso, se le solicitd al paciente el consentimiento informado respetando los
principios de intimidad y dignidad segtin las pautas de Helsinki.
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FIGURA 1.
Miembro inferior derecho rotado a la derecha, con edema importante en tercio medio y superior de muslo

FIGURA 2.
a. Radiografias de pelvis y bilaterales de fémur en proyecciones anteroposterior, que muestra la fractura

de fragmentos multiples de la difisis en el tercio proximal del fémur derecho, desplazada en varo,
con engrosamiento y reaccion peridstica de la cortical en «tridngulo de Codman» con densidad
heterogénea y dreas radioltcidas centrales mal definidas. b. Tomografia axial computarizada de térax
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FIGURA 3.
Resonancia magnética de muslo derecho. a. Secuencia T1. b. Secuencia T2.

c. Secuencia STIR. d. Secuencia T1 posgadolinio. e. Secuencia de difusiéon

FIGURA 4
Extendido ultrasonogréfico de fémur proximal previo a biopsia percutdnea

FIGURA 5.
Estudio histoldgico
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