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RESUMEN

Los tumores malignos que afectan los huesos del tar-
SO SON POco comunes y suman menos del 1% de los
tumores primarios del esqueleto. Su localizacion en el
calcaneo es aun mas inusual. El Sarcoma de Ewing (SE)
es el segundo tumor maligno mas frecuente al finalizar la
infancia. Su presencia fuera de los huesos largos suele
retrasar su diagnostico. Su localizacion en el calcaneo es
extremadamente rara, y solo se han reportado 49 casos
en la literatura mundial desde 1921 hasta el dia de hoy.
Su prondstico y tratamiento ha mejorado de manera sig-
nificativa a través de los afos gracias al desarrollo de la
quimioterapia coadyuvante, sin embargo, Son muy pocos
los reportes de técnicas para la conservacion del pié tras
la reseccion con margenes oncologicos. Se presenta el
caso de un paciente masculino de 12 anos que fue aten-
dido en el Hospital Universitario de Los Andes, Mérida,
Venezuela, quien ingreso por presentar dolor y edema en
el pié izquierdo y que posterior a su estudio fue diagnos-
ticado con un SE en calcaneo.

Palabras clave: Sarcoma de Ewing, Calcaneo, Tumores
Malignos, Quimioterapia, Venezuela.

INTRODUCCION

Los tumores malignos del pié son poco comunes, y su lo-
calizacion en €l calcaneo es aun mas inusual. Los tumores
que afectan los huesos del tarso suman aproximadamente
1% de los tumores primarios del esqueleto',

ABSTRACT

Malignant tumors involving the tarsal bones are rare and
represent less than 1% of primary tumors of the skeleton.
Its location in the calcaneus is even rarer. Ewing sarcoma
(ES) is the second most common malignant tumor at the
end of childhood. His presence outside of the long bo-
nes often delays diagnosis. Its location in the calcaneus
is extremely rare, and only 49 cases have been repor-
ted in world literature from 1921 to today. The prognosis
and treatment has improved significantly over the years
through the development of adjuvant chemotherapy,
however, there are very few reports for the conservation
of the foot after resection with oncological margins. We
report the case of a 12 year old male was treated at the
Los Andes University Hospital, Merida, Venezuela, who
was admitted with pain and edema in the left foot and
after the studies was diagnosed with a SE in the calca-
neus.

Key words: Ewing Sarcoma, Calcareous, Malignant Tu-
mors, Drug Therapy, Venezuela.

El Sarcoma de Ewing (SE) es un tumor maligno reportado
por J. Ewing en 1921 como un endotelioma difuso®.

Representa el 5% de los tumores malignos y es el cuarto
mas comun de los tumores malignos primarios del hueso.
Es raro en pacientes menores de 5 anos y mayores de 30,
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ALGORITMO EN TUMORES OSEOS

DFM defecto fibroso metafisario

DF displasia fibrosa

MiOs miositis osificante

OsMii osteomielitis

ADC adenocarcinoma

it metastasis

Tx traumatismo

Fx fractura

Lx lujacion

Ps pseudoartrosis

SEE sin evidencia de enfermedad
SLE sobrevida libre de enfermedad
SEED sin evidencia de enfermedad a distancia
RL recidiva local

PRACTICAS TERAPEUTICAS

Tto tratamiento

Rp recipe

Ft fisioterapia

Qx cirugia o quirdrgico

Qt guimioterapia

Rt radioterapia

ABx antibiotico

Amp amputacion

Desart desarticulacion

IET inter.-escapulo-toracico

RAFI reduccion abierta y fijacion interna

Por gjemplo en la historia::

Paciente masculino de 23 anos con fractura patologica de
metafisis proximal de tibia derecha por tumor de células
gigantes, se propone tratamiento quirdrgico

Deberiamos escribir:
Pac M 23 a. con Fx pat Mf prox T D x TCG para Tto Qx
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y tiene la frecuencia mas alta de malignidad en pacientes
entre 10 y 15 anos. Es mas frecuente en los hombres que
en las mujeres (3:2) y es raro en la raza negra y asiatica.

Es el segundo tumor maligno del hueso méas comun al fi-
nal de la infancia y constituye aproximadamente del 10%
- 15% de los tumores malignos primarios. El fémur es la
localizacion mas frecuentg > 9,

La presencia del SE fuera de los huesos largos suele re-
trasar su diagnostico y su localizacion en el calcéaneo es
extremadamente rara®. Se han reportado solo 49 casos
en la literatura mundial desde 1921 a 2011, 48 de éstos
en inglés y solo 1 en espanol. No hay reportes de SE en
calcaneo en nuestro pais®,

El sintoma mas comun es el dolor y el aumento de la
sensibilidad, seguido de edema en los estadios tardios.
Los pacientes tambien pueden presentan fiebre, anemia,
leucocitosis, aumento de la VSG y aumento de la Fosfa-
tasa Alcalina (FA) y de la Lactatodeshidrogenasa (LDH)

(1,3,4,7, 8

En los estudios radiclogicos, se presenta como una lesion
osteolitica mal definida, expansiva, multilocular, con un pa-
tron destructivo permeativo 0 moteado asociado a la dis-
minucion del trabeculado y densidad del hueso. Presentan
reaccion periostica multilaminar con aspecto en “capas de
cebolla” y “rayos de sol"®,

La Tomografia Axial Computarizada (TAC) permite deter-
minar la exacta extension local del tumor. La Resonancia
Magnéetica Nuclear (RMN), debido a su capacidad multipla-
nar y superior contraste y resolucion es mas sensible que
ofras tecnicas de imagen, especiamente para la investiga-
cion de su extensicn a huesos vecinos y medula osea”. La
gammagrafia 0sea muestra un aumento en la captacion en
la lesion y se utiiza ademas para detectar cualquier otro
foco de la enfermedad®.

Suele ser confundido, por clinica e imagenologia, con os-
teomielitis, tumores cartilaginosos, tumores de celulas gi-
gantes, linffomas y osteosarcomas!'-# .

El estudio histolégico revela que esta compuesto por pe-
quenas células redondas relativamente uniformes, niicleos
de gran tamano en comparacion con el citoplasma, co-
rrespondientes con una forma pobremente diferenciada
de un Tumor Neuroectodérmico Primitivo (TNP), siendo la
presencia de granulos de glicdgeno en las células tumora-
les uno de los signos diagnosticos mas importantes. Las
células son positivas para la tincién con Acido Periédico
de Schiff (PAS)"3 8, En el analisis inmunohistoguimico, el
CD99, una glicoproteina de la superficie de la membrana
celular, ampliamente presente en diferentes tejidos en bajo
nivel, pero consistentemente til en el diagnostico del SE
por producir una fuerte tincion tipica y distintiva en la mem-
brana®.

En vista de lo muy poco frecuente de esta localizacion y por
su histologia tipica, Se presenta el diagnostico, tratamiento,
evolucion clinica y radioldgica de un paciente con SE en el
calcaneo manejado en la Unidad Docente Asistencial de
Cirugia Ortopedica y Traumatologia del Hospital Universita-
rio de Los Andes. Meérida, Venezuela.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de un paciente masculino de 12 anos,
quien presenta aumento de volumen en el tohillo derecho
asociado a dolor progresivo, que no calma con analgé-
sicos, y limitacion para la marcha, motivo por el cual es
valorado en la consulta de pediatria. En la valoracion ra-
diografica del pie se evidencia una lesion osteolitica en el
calcaneo. Es valorado en conjunto por los servicios de Ci-
rugia Ortopédica y Traumatologia y Oncologia Pediétrica.
El estudio radiologico de ingreso (ver Imagen N° 1A) revela
una lesion osteolitica en el calcaneo del pié afecto. Se soli-
cita una TAC que muestra una lesion osteolitica, expansiva,
con afectacion predominante del tercio anterior del calca-
neo (ver Imagen N° 1B). Los estudios de laboratorio al in-
greso presentan FA= 160 U/L (VN= 42 - 128), y LDH= 262
U/L (VN= 115 - 240), sin encontrarse otras alteraciones de
laboratorio. El survey 6seo y la TAC de tdrax no mostraron
otras alteraciones.

Es planificado para la realizacion de una biopsia incisional, la
cual reporta “Neoplasia indiferenciada de células pequenas
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redondeadas compatibles con Sarcoma de Ewing". El
diagnostico es confirmado por inmunchistoquimica que

reporta “Sarcoma de Ewing” (ver Imagen N° 2).

o

Se establece el diagnostico definitivo de “Sarcoma de
Ewing Primario de calcaneo derecho”.

Se inicia el protocolo de quimioterapia de acuerdo a los
ie Oncologia Pediatrica y de manera
se |7lamf.n a para la realizacion de la escision ma-
a lesion mediante calcanectomiay la colocacion de

s del servicio

oportuna

Aloinjerto Oseo Estructurado de cadaver (AOE) y su fijacion
con dos tomillos, ambos de esponjosa de 6.5 mm © con
arandela y un tornillo de 4.0 mm @ (ver Imagenes N° 3y 4).

Imagen N° 1

ncia la lesion osteolitica del cal-

AC (B).

de gran tamano t

rmacion de

cromatico (flecha negra), en area
rosetas con tincion en H&lTI:,ﬂ'}Xi“HE] / C
en las células neoplasicas con CD99 (fle-

0X). C: Inmunomarcaje

El estudio anatomopatologico de la pieza extraida reporto
todos los bordes "negativos para malignidad”.

Se continud con el esquema de guimioterapia adyuvante
en el post operatorio inmediato. A los 4 meses de post
operatorio se evidencia la osteointegracion del injerto (ver
Imagen N° 5).

Sin embargo, a los 6 meses, presenta metastasis a la por-
cion anterior del pilon tibial y del astragalo, del cuboides y

Imagen N° 3

Pieza anatomica correspondiente al calcaneo extraido (A). Calcaneo ex-
traido junto al AOE de cadaver obtenido de un condilo fermoral (B)

Imagen N° 4

Colocacion del AOE (A). Control radiologico post operatorio en su pro-
yeccion lateral (B),

Proyeccion lateral a los 4 meses del post operatorio
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escafoides y de las cunas (ver Imagen N° 6), por lo que fue
llevado a quirdfano para realizar una amputacion supracon-
dilea. El estudio anatomopatologico confirmo la metastasis
del SE.

18 meses después del diagndstico inicial el paciente pre-
senta aumento de volumen en la region parieto-occipital
izquierda. Motivo por el cual fue llevado a quiréfano para
realizar una biopsia excisional por los servicios de Neuroci-
rugia y Cirugia Pediatrica, obteniéndose una lesion de 1,5
x 2 cms adherida a los huesos del craneo a ese nivel, per-
forada, sin afectacion de la duramadre. Los resultados del
andlisis histologico son compatibles con metastasis del SE.
El paciente presenta metastasis a puimones (ver Imagen N°
7), falleciendo a un mes de este Ultimo diagnostico.

DISCUSION

La complejidad del tratamiento en el paciente oncologico
pediatrico con SE, requiere del concierto de un equipo
multidisciplinario que coopere muy de cerca para adaptar

Imagen N° 6

Metastasis a la porcion anterior del pilon tibial v los huesos tarsales.

Imagen N° 7

Radiografia de craneo proyeccion lateral (A) y de torax (B) donde se evi-
dencian las metastasis en craneo y pulmones.

los tratamientos a la respuesta histologica, localizacion y
volumen del tumor, con el objetivo de ofrecer el mejor trata-
miento para estos pacientes.

La quimioterapia es la base del tratamiento vy &l perfeccio-
namiento de los protocolos actuales se ha asociado con
una evolucion oncologica mas favorable®. Esto ha permiti-
do el desarrollo de procedimientos quirdrgicos de rescate
en el miembro inferior durante los ultimos 20 anos!",

Desde siempre, el SE ha tenido un mal prondstico, pero
las mejoras introducidas en la quimioterapia adyuvante han
dado como resultado un indice global de supervivencia
del 60 — 80%, en estudios de pacientes con enfermedad
inicial no metastasica y en los casos con lesiones distales
y pequenas. Sin embargo, aquellos gue tienen recidivas o
presentan enfermedad metastasica desde el principio vy le-
siones grandes, proximales o axiales, tienen un prondstico
desfavorable®

Las metastasis son predominantemente hematogenas. El
pulmon es el sitio mas comun de metastasis, seguido del
hueso y de la medula 6sea. La incidencia de enfermedad
metastasica en el momento del diagndstico varia del 15%
al 35%. Los pacientes gue Unicamente presentan metas-
tasis pulmonares tienen mejor pronostico que aguellas con
metastasis 0seas u Oseas y pulmonares™ * 589,

La anatomia unica del retropié representa un verdadero
reto en la reconstruccion viable y funcional de la extremi-
dad en los pacientes con SE sometidos a cirugias de res-
cate "*-%, La marcha fisiologica requiere que el pie realice
un apoyo de tres puntos donde el calcaneo representa
la parte posterior de este tripode. Los procedimientos de
reconstruccion requieren la restauracion de la anatomia
mientras sea posible para permitir la funcion, cobertura de
piel que sea estable y resistente al calzado, permitir un con-
torno estético hasta donde sea posible y minimizar la mor-
bilidad del sitio donante. Algunas estudios reportan que el
pié no es un lugar adecuado para realizar cirugia de rescate
y que la amputacion, una vez diagnosticado, es una forma
satisfactoria de tratamiento. Sin embargo, Hay muy pocos
reportes de casos clinicos de reconstruccion en la literatura
y no hay reportes de series clinicas”-**9,
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En conclusion, la localizacion del SE de Ewing en el cal-
caneo es extremadamente rara, y esta localizacion, fuera
de los huesos largos y la pelvis, puede retrasar su diag-
nostico. Clinica, radiclégica e histoldgicamente es posible
equivocar este proceso con otros de etiologia no tumo-
ral. Su metastasis a los pequenos huesos de las manos y
los pies es de muy rara ocurrencia®. El tratamiento del SE
esta actualmente basado en la combinacion de quimiote-
rapia adyuvante, radioterapia y la reseccion quirdrgica del
tumor primario. El uso de cirugias de rescate frente a la
realizacion de amputaciones al momento del diagndstico,
depende del tamano v la localizacion del tumor, y la capa-
cidad de obtener margenes quirurgicos amplios libres de
malignidad’ - 7.

En nuestro caso, aunque el procedimiento de rescate logro
obtener, en la reseccion completa del calcaneo, bordes li-
bres de malignidad, la aparicion de metastasis en la tibia
distal y los huesos del tarso, que también es una localiza-
cion infrecuente de metastasis, requirio de la realizacion de
una amputacion supracondilea. La sobrevida del paciente
fue de 23 meses desde su diagndstico inicial.

Este caso, es el primer caso de SE en calcaneo reportado
en nuestro pais, par lo que consideramos importante su
publicacion y difusion.

BIBLIOGRAFIA

1. LiJd, Guo Z, Pei GX, Wang Z, Chen GJ, Wu ZG. Limb salvage surgery
for calcaneal malignancy. J Surg Oncol. 2010; 102(1): 48-53.

2. EBwing J. Diffuse endothelioma of bone. Proceedings of the New York
Pathological Society. 1921; 21: 17-24.

3. Choid, Yeo J, Km M, Shin D, Cho K. Ewing's Sarcoma of the Cal-
caneus: A Case Report. Y eungnam  Univ. J. of Med. 2004; 21 (2):
256 - 261.

4. Gupta V, Mittal R, Rastogi S, Khurana J. Ewing's sarcoma of os cal-
cis: case report with a review of literature. J Foot Ankle Surg. 1999;
38({1): 61-5; discussion 83.

5. CookM A, Manfredi O L. Ewing's sarcoma of the hand: a case report.
Bulletin Hospital for Joint Diseases 1996; 55(2): 75-7.

6. Siddigui Y, Zahid M, Sabir A, Assif N, Kumar G, Akhtar M. Calcaneal
Ewing's Sarcoma with skip metastases to the adjacent tarsal bones.
Joumal of clinical and diagnostic research. 2011; 5:117-119.

Jalal et al. Contribution of magnetic resonance imaging in the diagno-
sis of talus skip metastases of Ewing's sarcoma of the calcaneus in a
child: a case report. Journal of Medical Case Reports. 2011; 5: 451,

~I

8. Hornicek F. Sarcoma de Ewing. En: Menendez L (Director). Actua-
lizaciones en Cirugia Ortopédica y Traumatologia: Tumores osteo-
musculares. American Acedemy of Ortopaedic Surgeons, Barcelona
2003: 208 - 216.

9. Fiorenza F, Jeys L. (lll) Ewing's sarcoma of bone. Orthopaedics an
trauma. 2010; 24(5): 342 - 345.

52 [ Rev. Venez. Cir. Ortop. Traumatol. / Vol. 44 / N® 1 { jun. 2012



	Page 1
	Page 2
	Page 3
	Page 4
	Page 5
	Page 6
	Page 7
	Page 8
	Page 9
	Page 10
	Page 11
	Page 12
	Page 13
	Page 14
	Page 15
	Page 16
	Page 17
	Page 18
	Page 19
	Page 20
	Page 21
	Page 22
	Page 23
	Page 24
	Page 25
	Page 26
	Page 27
	Page 28
	Page 29
	Page 30
	Page 31
	Page 32
	Page 33
	Page 34
	Page 35
	Page 36
	Page 37
	Page 38
	Page 39
	Page 40
	Page 41
	Page 42
	Page 43
	Page 44
	Page 45
	Page 46
	Page 47
	Page 48
	Page 49
	Page 50
	Page 51
	Page 52
	Page 53
	Page 54
	Page 55
	Page 56
	Page 57
	Page 58
	Page 59
	Page 60
	Page 61
	Page 62
	Page 63
	Page 64
	Page 65
	Page 66
	Page 67
	Page 68
	Page 69
	Page 70
	Page 71
	Page 72
	Page 73
	Page 74
	Page 75
	Page 76
	Page 77
	Page 78
	Page 79
	Page 80
	Page 81
	Page 82

