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Resumen  El  sarcoma  de  Ewing  se  presenta  en  la  segunda  década  de  la  vida  y  tiene  predilección
por las  diáfisis  de  los  huesos  largos  y  en  la  pelvis.  Pueden  existir  localizaciones  raras  como  en
los en  los  metacarpianos.  Reportamos  un  caso  de  sarcoma  de  Ewing  localizado  en  la  falange
proximal del  5to  dedo  de  la  mano  izquierda  en  un  paciente  masculino  de  44  años  de  edad.  Ante
la poca  frecuencia  de  presentación,  resulta  importante  considerar  los  diagnósticos  diferenciales
de otras  patologías  neoplásicas  de  la  mano,  como  el  osteosarcoma  de  células  pequeñas.  Ésta
es una  rara  pero  agresiva  forma  de  osteosarcoma  cuyo  diagnóstico  es  difícil  de  realizar  y  fue
nuestra primera  sospecha  diagnóstica  por  valoración  radiológica.  Sin  embargo,  se  caracterizó  al
sarcoma de  Ewing  con  la  ayuda  de  la  biopsia  y  la  histopatología.  El  control  local  de  la  enfermedad
se logró  mediante  la  excéresis  del  tumor  con  márgenes  amplios.
© 2013  Instituto  Nacional  de  Cancerología.  Publicado  por  Elsevier  España,  S.L.U.  Todos  los
derechos  reservados.

KEYWORDS
Ewing’s  sarcoma;

Ewing  sarcoma  of  the  proximal  phalanx  of  the  little  finger:  Case  report
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Hand  little  finger; Summary  Ewing’s  sarcoma  occurs  in  the  second  decade  of  life  and  has  a  predilection  for  the

Phalanx  proximal diaphysis of  long  bones  and  pelvis.  There  may  be  rare  locations,  such  as  in  the  metacarpals.
A case  is  reported  of  Ewing’s  sarcoma  located  in  the  proximal  phalanx  of  the  5th  finger  of  the
left hand  in  a  male  patient  aged  44.  Given  the  infrequency  of  presentation,  it  is  important
to consider  the  differential  diagnosis  of  other  neoplastic  diseases  of  the  hand  and  small  cell
osteosarcoma.  The  latter  is  a  rare  but  aggressive  form  of  osteosarcoma,  which  is  difficult  to
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diagnose  and  was  our  first  suspicion  diagnosed  by  radiological  assessment.  However  Ewing’s
sarcoma was  characterized  with  the  help  of  the  biopsy  and  histopathology.  Local  disease  control
was achieved  by  tumoral  exeresis  with  wide  margins.
© 2013  Instituto  Nacional  de  Cancerología.  Published  by  Elsevier  España,  S.L.U.  All  rights
reserved.
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ntroducción

l  sarcoma  de  Ewing  corresponde  a  una  familia  de  tumores
ue  se  caracteriza  por  presentar  células  de  morfolo-
ía  redondeada  sumada  a  una  translocación  cromosómica
omún,  que  resulta  en  una  fusión  EWS-ETS  entre  el  gen  EWS
el  cromosoma  22  y  el  gen  FL11  del  cromosoma  11  (gen
ipo  ETS).  Además,  comparten  uniformidad  en  inmunohis-
oquímica,  citogenética  y  molecular  inclusive  en  ausencia
ompleta  de  esta  translocación.  La  expresión  de  CD99  se
a  en  el  95%  de  sus  células  y  dependiendo  de  su  diferen-
iación  neural,  esta  familia  de  tumores  puede  expresar:
nolasa  neuroespecífica  (NSE),  proteína  S-100,  o  proteínas
e  neurofilamentos  como  sinaptofisina1,2.

En  1918,  Stout  reportó  un  caso  de  un  tumor  del  ner-
io  cubital  que  se  componía  de  células  redondeadas  que
ormaban  una  roseta  al  que  le  dio  el  nombre  de  tumor  neu-
oectodermico  primitivo  (TNEP).  Ewing  en  1921  reportó  el
aso  de  un  tumor  que  compartía  las  características  histopa-
ológicas  al  ya  reportado  por  Stout  y  tenía  localización  ósea,
l  cual  denominó  inicialmente  como  endotelioma  difuso  del
ueso,  y  que  más  tarde  se  identificaría  como  sarcoma  de
wing.  Posteriormente,  se  reportaron  más  casos  similares
on  variaciones  en  cuanto  a  localizaciones  ósea  y  extraósea,
o  obstante,  con  rasgos  histológicos  similares  (Angervall  y
nzinger  1975  y  Askin  en  1979) 1.

El  sarcoma  de  Ewing  se  constituye  como  el  tercer  sarcoma
rimario  más  frecuente  del  hueso  después  del  osteosarcoma

 del  condrosarcoma,  y  el  segundo  tumor  óseo  más  común
incidencia  anual  de  2,93  casos  por  1’000.000  según  estadís-
icas  estadounidenses)1.  En  Colombia,  la  incidencia  es  de  0,1
asos  por  cada  100.000  habitantes  según  las  estadísticas  en
ancer  Incidence  in  Five  Continents  Vol.  IX,  con  datos  muy
imilares  para  los  observados  en  Ecuador,  Chile  y  Costa  Rica3.
e  distribuye  en  todos  los  grupos  etáreos  pero  existe  mayor
revalencia  durante  la  segunda  década  de  la  vida,  presen-
ándose  con  mayor  frecuencia  en  hombres  que  en  mujeres
relación  1,3  a  1,5:1)1.

Usualmente  afecta  los  huesos  largos  y  la  presentación  en
a  mano  es  extraordinariamente  rara  y  casi  excepcional  en
os  dedos  y  cuando  se  presenta  su  localización  predilecta  es
n  metacarpianos4.

Dada  la  poca  frecuencia  de  presentación,  las  conductas
erapéuticas  son  variadas  y  comprenden:  resección  qui-
úrgica,  quimioterapia  y  radioterapia  de  forma  aislada  o
ombinada.  Todas  tienen  como  objetivo  primario  la  vida  del

aciente  y  posteriormente  la  conservación  anatómica  y  fun-
ional  de  la  extremidad  comprometida4.  Reportamos  un  caso
e  sarcoma  de  Ewing  que  compromete  la  falange  proximal
el  quinto  dedo  de  la  mano  izquierda.
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aciente  masculino  de  44  años  de  edad  quien  presenta  un
uadro  clínico  de  10  meses  de  evolución  consistente  en  dolor
ocalizado  en  la  falange  proximal  del  quinto  dedo  de  la  mano
zquierda,  sin  antecedente  traumático,  de  intensidad  6/10
n  la  escala  visual  análoga,  y  de  inicio  súbito  que  se  asocia
on  la  aparición  de  masa  indurada  y  de  crecimiento  rápido
n  cara  palmar  de  dicha  falange.  No  presenta  sintomatología
eneral.

Al  examen  físico  se  encuentra  una  tumoración  indu-
ada,  dolorosa,  de  18  cm  de  diámetro  que  se  localiza
n  su  mayoría  sobre  el  quinto  dedo  disponiéndose  en
orma  radial  dorso-volarmente,  comprometiendo  proximal-
ente  el  quinto  metacarpiano  y  extendiéndose  hasta  la

rticulación  interfalángica  distal  (fig.  1).  Se  evidencia  la
resencia  de  circulación  colateral  y  limitación  total  para
a  movilidad  de  las  articulaciones  metacarpofalángicas  e
nterfalángicas  del  quinto  dedo.  No  se  encuentra  com-
romiso  sensitivo  distal  de  los  dedos  comprometidos.  El
emograma  y  los  reactantes  de  fase  aguda  son  norma-
es.

La  radiografía  muestra  una  lesión  osteoproductora  con
atrón  permeativo  y  reacción  perióstica  (sol  naciente)  en
a  cortical  radial  de  la  falange  y  con  extensión  a  los  teji-
os  blandos.  La  resonancia  magnética  evidencia  una  imagen
umoral  que  nace  de  la  falange  proximal  del  quinto  dedo,
ipointensa  en  T1  e  hiperintensa  en  T2,  que  se  extiende
omprometiendo  por  continuidad:  los  metacarpianos  cuarto

 quinto,  los  tejidos  blandos  subyacentes  como  tendones  fle-
ores  del  cuarto  y  quinto  dedos,  el  extensor  del  quinto  y  los
aquetes  neurovasvculares  del  mismo.  El  TAC  de  tórax  fue
ormal  en  el  momento  de  la  primera  consulta.  La  gammagra-
ía  ósea  mostraba  hipercaptación  en  el  área  comprometida
fig.  2).

Se  realizó  biopsia  con  Trucut®  la  cual  reportó  un  tumor
e  célula  pequeña  redonda  y  azul  en  todo  compatible
on  PNET/  Sarcoma  de  Ewing,  positividad  para  cd99  y
i1,  negatividad  para  desmina,  LCA,  CD138  y  sinaptofisina
fig.  3).

Tomando  en  cuenta  los  criterios  del  AJCC,  se  clasificó  el
aciente  como  G1T2N0M0,  decidiendo  finalmente  realizar
na  resección  amplia  en  bloque  (amputación  del  cuarto  y
uinto  rayo),  con  el  fin  de  obtener  bordes  libres  mayores  a

 cm  (distancia  entre  la  periferia  del  tumor  y  el  margen  de
esección).  La  pieza  quirúrgica  se  envió  a  patología,  confir-

ando  diagnóstico  y  reportando  bordes  libres  de  tumor.  El

specto  clínico  y  radiográfico  del  área  de  la  cirugía  permite
l  paciente  conservar  gran  parte  de  la  funcionalidad  de  la
ano  (fig.  4).
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Figura  1  Imagen  clínica  del  tumor  comprometiendo  el  meñique  izquierdo:
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a) Anteroposterior
b) Posteroanterior.

Discusión

La  presentación  del  sarcoma  de  Ewing  en  la  mano  es  rara.
Una  de  las  series  de  casos  más  grande  sobre  esta  patolo-
gía  en  manos  y  pies  publicada,  desde  1950  reporta  48  casos
con  una  incidencia  combinada  de  3,5%5 y  afectando  sólo  la
mano  en  0,2%  de  los  casos6,7.  Otro  estudio  de  4.870  pacien-
tes  con  sarcoma  de  Ewing  reporta  un  compromiso  primario
de  los  miembros  superiores  del  1,4%,  distribuyéndose  en  su
mayoría  sobre  falanges  y  metacarpianos.

El  caso  de  este  paciente  es  sumamente  particular  por  la
edad  de  la  presentación,  excepcional  después  de  la  segunda
década  y  más  porque  comprometía  la  falange  distal  del
quinto  dedo,  cuando  lo  más  común  es  encontrar  compromiso
de  metacarpianos8.  Las  series  de  Euler  y  Cols  evidencian
mayor  compromiso  del  primer  metacarpiano:  1  de  cada  18
casos;  y  según  Baccari  y  Cols  4  de  15  casos  de  Ewing  en  la
mano  comprometen  el  pulgar8---10.

La  clínica  que  se  describe  en  la  literatura,  al  igual  que
la  encontrada  en  este  paciente,  se  centra  en  la  extremidad
afectada  y  aunque  se  pueden  presentar  síntomas  sistémi-
cos  (fiebre,  malestar  general,  pérdida  de  peso  y  sudoración
nocturna),  no  es  lo  típico  a  menos  que  se  trate  de  cua-
dros  avanzados  o  pacientes  severamente  comprometidos.
Los  patrones  radiográficos  de  la  presentación  en  la  mano
varían  respecto  a  los  hallados  en  las  presentaciones  clá-
sicas.  Se  encuentran  lesiones  osteolíticas  permeativas  con
expansión  ósea  y  compromiso  extenso  de  tejidos  blandos,
lo  cual  sugiere  lesión  agresiva.  La  reacción  perióstica  y  el
engrosamiento  cortical  son  poco  comunes  aunque  se  puede
evidenciar  esclerosis  de  los  márgenes11,12.
Ante  la  poca  frecuencia  de  presentación,  resulta  impor-
tante  considerar  otras  posibilidades  diagnósticas,  una  de
ellas  las  infecciones.  Éstas  se  acompañan  de  signos  de  res-
puesta  inflamatoria  y  variación  en  los  reactantes  de  fase

d
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guda.  También  se  debe  descartar  patologías  neoplásicas
uya  prevalencia  es  mayor  en  la  mano,  aunque  por  lo  general
on  de  origen  benigno.

El  encondroma  es  el  primer  tumor  óseo  primario  de  la
ano  que  causa  destrucción  y  generalmente  se  manifiesta

sociado  con  una  fractura  que  comprometa  la  metáfisis  pro-
imal  de  la  falange  proximal,  donde  se  muestra  como  una
esión  excéntrica  y  expansible.  Los  quistes  óseos  aneuris-
áticos  comienzan  como  una  lesión  excéntrica,  circular  de

ocalización  metafisiaria  que  crece  para  volverse  central
 causando  tanto  dolor  como  limitación  de  la  movilidad.
ntre  los  tumores  malignos  es  importante  considerar  al
steosarcoma  de  células  pequeñas,  una  rara  pero  agresiva
orma  de  osteosarcoma  que  puede  comprometer  las  manos  y
uyo  diagnóstico  es  difícil,  la  cual  fue  nuestra  primera  sos-
echa  diagnóstica  por  valoración  radiológica.  Asimismo,  se
eben  descartar  tumores  como  el  neuroblastoma  desdife-
enciado,  los  rabdomiosarcomas  y  el  tumor  glómico  que
iene  predilección  por  la  mano  (75%)  y  el  25  a  65%  de  los
asos  debajo  de  la  placa  ungueal5.

El  manejo  del  sarcoma  de  Ewing  es  multimodal,  pues  se
ealiza  tanto  terapia  sistémica,  local  como  excisión  quirúr-
ica.  Las  tasas  de  supervivencia  se  relacionan  directamente
on:  la  edad  del  paciente,  la  localización,  el  tamaño  del
umor  y  el  control  local4,9.

La  resección  quirúrgica  amplia  juega  un  papel  funda-
ental  en  el  pronóstico  de  estos  pacientes  y,  pese  a  la
eformidad  cosmética  y  alteración  funcional  que  puede
esultar  de  una  amputación  en  casos  de  tumores  de  bajo
rado,  una  resección  adecuada  puede  dejar  al  paciente  libre
e  enfermedad4,6,9.
La  localización  del  tumor  en  la  mano  es  otro  factor  fun-
amental  antes  de  emprender  un  manejo.  Por  ejemplo,  en
aso  de  compromiso  del  pulgar  se  debe  tratar  de  preser-
ar  la  función  de  pinza  y  evitar  tanto  como  sea  posible  la



140  C.  Soto  et  al

Figura  2  Estudios  imaginológicos:
a.  Rx  demuestra  imagen  en  sol  naciente  en  falange  proximal
b. RMN  que  evidencia  compromiso  extenso  de  tejidos  blandos
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. Gammagrafía  ósea  con  hipercaptación  a  nivel  de  la  lesión  en

mputación  realizando  control  local  inicialmente  con  radio-
erapia.  Según  Marcus  y  cols  cuando  ésta  se  utiliza
decuadamente  se  puede  lograr  tasas  de  control  local  de  85%
on  buena  preservación  de  la  función12,13. Otras  indicaciones
e  la  radioterapia  incluyen  la  presencia  de  márgenes  positi-
os,  tumores  irresecables  y  aquellos  pacientes  que  rechazan
a  cirugía.

Se  recomienda  dosis  de  55  Gy,  lo  cual  ha  demostrado  una
asa  de  control  local  de  84%14,15,  aunque  existen  otros  estu-
ios  como  el  reportado  por  Sudanese  y  cols  que  muestran
iferencias  abrumadoras  en  cuanto  a  tasas  de  supervivencia
ibre  de  enfermedad  al  comparar  regímenes  de  radioterapia
ola  y  radioterapia  más  resección  quirúrgica  (25%  vs.  55,5%),
evelando  que  la  recurrencia  local  es  mucho  mayor  para
esiones  tratadas  con  sólo  radioterapia16.  Cuando  la  loca-
ización  del  sarcoma  de  Ewing  es  en  la  mano,  el  tratamiento
uirúrgico  debe  enfocarse  también  en  la  técnica  quirúrgica
ue  permita  al  paciente  una  funcionalidad  que  supere  a  una

mputación  más  exoprótesis,  además  de  que  dentro  de  los
receptos  de  la  cirugía  de  conservación  de  los  miembros
‘todo  procedimiento  que  salve  la  mano  es  justificable’’  y
ás  aún  si  la  lesión  se  encuentra  en  la  mano  dominante.

Y
e
m
d

ique.

La  localización  de  la  lesión  en  este  caso  (4to  y  5to  rayos
e  la  mano  izquierda)  nos  permitió  realizar  la  resección  radi-
al  de  los  rayos  y  salvaguardar  la  funcionalidad  de  más  del
0%  por  el  pulgar  y  la  acción  de  pinza  de  los  rayos  2do  y
ero.

La  respuesta  favorable  de  este  tumor  a  la  quimioterapia
ambién  está  bien  demostrada,  no  obstante,  el  papel  fun-
amental  de  esta  valiosa  herramienta  terapéutica  se  centra
n  el  manejo  de  la  enfermedad  metastásica  y  micrometas-
ásica,  que  en  el  caso  de  la  localización  en  mano,  resulta
undamental  dada  la  gran  vascularización  de  este  segmento
natómico  y  en  especial  de  la  asociación  entre  la  presen-
ación  en  falanges  y  las  metástasis  cardiacas  fatales  que
fortunadamente  suelen  ser  raras 10,12,14.  Ventajosamente,
n  este  paciente  no  se  documentó  metástasis  en  los  ras-
reos.

Los  factores  pronósticos  importantes  en  relación  a  la  his-
opatología  son  dos:  el  patrón  topográfico  y  la  tasa  mitótica.
 en  cuanto  a  recurrencia  local  y  enfermedad  metastásica,
l  tamaño también  juega  un  papel  fundamental  especial-
ente  cuando  se  trata  de  tumores  mayores  de  5  cm  de
iámetro4.
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Figura  3  Hallazgos  histopatológicos:
a. Sarcoma  de  Ewing
b.CD99  positivo
c. Inmunohistoquímica  CD99
d.Fli-1  positivo.

Figura  4  Estado  clínico  30  días  después  de  la  resección  quirúrgica:
a) Aspecto  clínico
b)  Rx  proyección  anteroposterior.

Documento descargado de http://zl.elsevier.es el 01/10/2014. Copia para uso personal, se prohíbe la transmisión de este documento por cualquier medio o formato.



1

M
d
a
q
l
n
r
l
r
d
r
c
r

C

L

B

1

1

1

1

1

1

1

1

Documento descargado de http://zl.elsevier.es el 01/10/2014. Copia para uso personal, se prohíbe la transmisión de este documento por cualquier medio o formato.
42  

Las  tasas  de  supervivencia  reportadas  son  variables.
ientras  que  el  Programa  Nacional  de  Registros  del  Cáncer
e  los  Estados  Unidos  muestra  una  tasa  de  supervivencia  a  5
ños  de  50,6%  para  pacientes  con  sarcoma  de  Ewing  en  cual-
uier  localización,  los  pacientes  que  tienen  compromiso  de
a  mano  tienen  un  peor  pronóstico  a  5  y  10  años17.  El  diag-
óstico  de  éstas  constituye  el  segundo  factor  pronostico  más
elevante,  que  se  evidencia  en  la  disminución  dramática  de
a  supervivencia  a  5  años  del  55%  al  22%14.  En  la  mano  se
eporta  una  incidencia  de  enfermedad  metastásica  en  el  50%
e  los  pacientes6,15.  No  obstante,  existen  otros  autores  que
eportan  tasas  de  supervivencia  diferentes,  como  Daecke  y
ols  quienes  reportan  tasas  a  5  y  10  años  de  84,1%  y 74,1%
espectivamente6.
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