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Sarcoma de Ewing de pie: series de casos
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Resumen

Los sarcomas de Ewing (SE) del pie son raros, se estima que menos del 5% de los casos de neoplasia se presentan en
este sitio. Describimos cinco casos de SE del pie: las manifestaciones clinicas, la estadificacion, el tratamiento empleado y
su evolucidn. El dolor y las masas localizadas en el pie deben de ser evaluadas en forma integral en centros que cuenten
con personal experto. Es muy importante una evaluacion radioldgica y confirmacion histolégica, ya que el diagndstico erro-
neo y los retrasos en el tratamiento pueden ser impactantes en el prondstico.

Palabras clave: Sarcoma de Ewing. Tumores 0seos. Tumores de partes blandas. Nifios. Tratamiento.

Ewing’s sarcoma of the foot: Case series

Abstract

Ewing’s sarcomas (ES) of the foot are rare, it is estimated that less than 5% of cases of neoplasia occur at this site. We
describe 5 cases of ES of the foot: the clinical manifestations, the staging, the treatment used and its evolution. Pain and
localized masses in the foot should be evaluated comprehensively in centers with expert personnel. A radiological evaluation
and histological confirmation is very important, since misdiagnosis and delays in treatment can have an impact on the prog-
nosis.
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Los tumores de la familia del sarcoma de Ewing
(TFSE) son un grupo de neoplasias que constituye la
2.2 causa de cancer 0seo en la edad pediatrica, la pre-
sentacion en pie se estima del 1%. Estan caracteriza-
dos por la fusién de genes de EWS-FLI1 y EWS-ERG.
Las localizaciones mas frecuentes son en el fémur, los
huesos pélvicos y vertebras.

Introduccion

Los tumores malignos del pie son raros, la epidemio-
logia y los resultados clinicos no se han estudiado
ampliamente en la literatura. Los tumores 6seos del pie
son poco frecuentes y constituyen menos del 4% de
todas las neoplasias.

El sarcoma de Ewing (SE) representa el segundo
tumor maligno primario de hueso mas comun de los
nifios y ocurre raramente en los huesos del pie'.
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Los tumores que se presentan en pie y tobillo son
poco frecuentes (3%), algunos estudios mencionan que
del 5 al 10% de los tumores musculoesqueléticos se
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Tabla 1. Caracteristicas clinicas, estadificacion, tratamiento y estado actual

Dolor, aumento de  3.°-4.° T2NOM1
volumen limitacion  metatarsiano
funcional
(8 meses)

2 M Dolor, aumento de  Partes T2NOM1
volumen, fiebre, blandas
pedida de peso plantar
(6 meses)

3 7 Dolor, Calcaneo T2N1M1
claudicacion
(6 meses)

4 F Dolor por Calcaneo y T2N1MO
traumatismo, astragalo
aumento de
volumen, masa
inguinal
(6 meses)

5 M Lesién violacea Partes T2NOMO
puntiforme, dolor blandas
(2 meses) plantar

Esquema de Control local Estado actual/

quimioterapia completo
tratamientow

Neoadyuvancia No VCE

VAdriaC Septiembre 2019

(3 ciclos)

Neoadyuvancia No MCE

VAdriaC

(2 ciclos)

Neoadyuvancia
VAdriaC/ifosfamida-VP 16
(6 ciclos)

Adyuvancia
VAl/ifosfamida-VP 16

(4 ciclos)

Radioterapia VSE
55.8 Gy Mayo 2019

Neoadyuvancia Radioterapia VSE

VAdriaC 55.8 Gy Agosto 2018
Ifosfamida-VP 16
(8 ciclos)
Adyuvancia Cirugia VSE
VAdriaC-VAC (limite Diciembre 2008
quirtrgico
positivo

microscopico)
Radioterapia
50.4 Gy

VAdriaC: vincristina 2 mg m? sc/1 dia, adriamicina 25 mg m? sc/3 dias, ciclofosfamida 2.1 g m? sc/2 dias; VAI: vincristina 1.5 mg m? sc x 1 dia, actinomicina D 0.75 mg m?
sc x 2 dias, ifosfamida 3 g¢ m? sc x 3 dias; VAC: vincristina 2 mg m? sc, actinomicina D 0.75 mg m? sc x 2 dias, ciclofosfamida 2.1 g m? sc x 1 dia; ifosfamida 1.8 g m? sc x 5
dias; VP 16: 100 mg m? sc x 5 dias; VCE: vivo con enfermedad; MCE: muerto con enfermedad; VSE: vivo sin enfermedad.

presentan en pie. En general se consideran raros, por
lo que el niumero de neoplasias malignas en esta loca-
lizacién es pequefo?®.

A pesar de que la anatomia del pie y tobillo podria
facilitar la deteccidn temprana de esta neoplasia, es fre-
cuente que el diagndstico de sospecha sea incorrecto
debido a la falta de conocimiento de estas entidades®.

Tanto la evaluacion clinica como radioldgica y el bajo
indice de sospecha no permiten diferenciar las neopla-
sias benignas de las malignas, lo que lleva a una ciru-
gia inicial inadecuada o no planificada que a menudo
terminan impactando negativamente el resultado y el
prondstico’®.

Los tumores 6seos del pie no son frecuentes y re-
presentan del 3 al 6% de todos los tumores 6seos. Son
benignos en el 75-85% de los casos y malignos en el
15-25%. El hueso mas comunmente afectado es el
calcéneo, seguido de los huesos metatarsianos y

falangios. El condrosarcoma es el tumor maligno mas
frecuente del pie, seguido del SE y el osteosarcoma.

Descripcion de casos

En el periodo comprendido entre los afios 2003 al
2018 se registraron cinco casos de TFSE con presen-
tacién en el pie, dos de partes blandas y tres 6seos.
Las caracteristicas clinicas, sociodemogréficas y su
evolucion se describen en la tabla 1.

De los cinco nifos, tres fueron de sexo femenino, la
edad media de presentacion fue de 8.2 afos (rango 2-15
anos). El tiempo desde el inicio de los sintomas hasta el
momento de ingreso a nuestra institucion fue de 2 a 8
meses, con una media de 5.6 meses. Todos los pacientes
tuvieron al menos dos evaluaciones previas a su llegada
al hospital y los diagndsticos de sospecha iniciales fueron
absceso plantar, displasia fibrosa y traumatismo.
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Figura 1. Tomografia de térax con lesiones pulmonares
bilaterales.

Figura 2. Resonancia magnética cerebral con lesion en
l6bulo parietal.

Se estadificaron de acuerdo con la clasificacion TNM
de tumores malignos, 6.2 edicion. Tres de los cinco
pacientes tenian enfermedad metastasica: uno con
afeccion a vértebras, uno a pulmoén y sistema nervioso
central (Figs. 1y 2) y uno a medula 6sea.

En dos de los casos se realizaron procedimientos
previos a la referencia hospitalaria: en uno de ellos
drenaje de absceso plantar y en otro curetaje e injerto
0seo por displasia fibrosa.

El tratamiento empleado en cuatro casos fue quimio-
terapia neoadyuvante, los farmacos empleados fueron
vincristina, adriamicina, ciclofosfamida, ifosfamida,

etoposido y actinomicina D. La adyuvancia solo la re-
cibieron dos pacientes.

El control local empleado fue quirdrgico en uno de
ellos con una cirugia de reseccion amplia que se realizd
de primera intencidn; en los restantes cuatro casos, dos
de ellos no aceptaron el procedimiento de cirugia radical
y el control local fue con radioterapia. En dos casos no
existio control local: un caso tuvo progresion de la en-
fermedad y fue enviado a cuidados paliativos y un caso
decidié no continuar el tratamiento y recibir solo cuida-
dos paliativos sin ninguna modalidad de control local.

Al momento de evaluacion cuatro casos contindan
vivos, de los cuales uno de ellos estd vivo con
enfermedad.

Discusion

La mayoria de los tumores del pie son lesiones que
tienen apariencia de lesiones benignas. Los tumores
malignos de partes blandas y esqueleto son muy raras
en el pie y el diagndstico por lo general se retrasa y
frecuentemente se realizan procedimientos y reseccio-
nes de manera no planeadas. El SE es un tumor 6seo
maligno que por lo general involucra la porcion diafisaria
de los huesos largos, rara vez afecta los huesos cortos
de las manos y los pies; es poco frecuente que se afec-
ten estos huesos. Cuando la enfermedad se localiza en
el pie se asocia con un retraso en el diagnostico (me-
diana de retraso de 18 meses), en comparacién con la
presentacion ubicada en otros huesos del cuerpo®°.

Los tumores dseos malignos primarios del pie son
raros. Las lesiones del SE por lo general se manifies-
tan con sintomas como dolor, aumento de volumen
y, a veces, fiebre (especialmente en la enfermedad
metastasica).

Uno de los puntos criticos en el conocimiento de esta
entidad es la importancia de planear la mejor estrategia
terapéutica y el procedimiento para un buen control
local en términos de funcién y supervivencia a largo
plazo, que son los objetivos principales cuando se trata
a pacientes con tumores dseos malignos'.

La imagen que realizar dependera de las manifesta-
ciones clinicas de presentacion, el grupo de edad y la
sospecha diagndstica. Los estudios de imagen pueden
ayudar a evaluar este tipo lesiones y podrian sugerir
sospecha de neoplasia maligna. Uno de los métodos
de evaluacion recomendados en forma inicial cuando
se sospecha de una lesién maligna de partes blandas
es la ultrasonografia debido a que no es invasivo, per-
mite evaluar la presencia de la masa y sus caracteris-
ticas, evaluar componentes quisticos, ademas de tener



bajo costo y disponibilidad, sin embargo, si la masa es
no quistica se debe de optar por la resonancia magné-
tica como el estudio de imagen de eleccidn y no debe
de considerarse el tamafio ni los margenes como cri-
terio para definir si es un tumor maligno o benigno. En
el caso de sospechar tumor 6seo la imagen inicial es
la radiografia simple en dos proyecciones de preferen-
cia longitudinales, que permite ver lesiones mixtas (li-
ticas-blasticas), disminucién de la densidad osea,
patrén permeativo o destructivo dseo, disrupcién de la
cortical y masa en partes blandas'>'*.

El diagndstico histoldgico siempre es necesario para
el diagndstico de un tumor maligno. Este debera reali-
zarse después de haber hecho los estudios de imagen
necesarios para la correcta evaluacion y planeacién
quirdrgica con el objetivo de evitar artefactos. La biop-
sia debe realizarse en un centro de referencia y por el
cirujano que realizara el tratamiento definitivo.

A pesar de que los huesos del pie y mano constitu-
yen la mayoria de los huesos del esqueleto humano,
la frecuencia de tumores malignos en ellos es baja. Un
estudio realizado en un hospital universitario en la India
reportd que en 50 lesiones en estas localizaciones el
46% fueron lesiones infecciosas e inflamatorias, el
32% tumores benignos y el 12% tumores malignos'®.
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