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EDITORIAL

EDITORIAL

MARIA TERESA COUTINHO DE SOUSA

El pasado 8 de abril 2020 se cumplieron 66
afios de la fundacién de la Sociedad Venezolana
de Oncologia.

La historia de la oncologia en nuestro pais
se remonta a finales del siglo 19 y principios
del siglo 20 cuando médicos de la época, como
los Drs. Luis Razetti y Domingo Luciani, entre
otros, se dedicaron a establecer pautas en el
manejo del cdncer. En 1936, se funda el Instituto
Anticanceroso “Luis Razetti”’, ubicado en la
avenida San Martin, cuyo primer director fue
el Dr. Tomas Landaeta Sojo, quien habia sido
enviado a EE.UU por el gobierno de turno, a
entrenarse en tratamiento con radioterapia. En
1946 pasa allamarse Hospital Oncolégico “Luis
Razetti” y, ese mismo afio se inicia el posgrado
de cirugia oncolégica. En 1956, se traslada a la
sede que tiene actualmente. En 1946 se crea la
Divisiénde Oncologia del Ministerio de Sanidad.
En 1948, se funda la Sociedad Anticancerosa de
Venezuela, con los Drs. Alejandro Calvo Lairet
y Héctor Rumbos y un grupo de empresarios,
dirigida a establecer programas de lucha contra
el cancer. Ademads otorga becas para realizar

Esta obra estd bajo una Licencia "http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-sa/4.0/" Creative
Commons Attribution-NonCommercial-ShareAlike 4.0

International Licens
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especialidades oncolégicas fuera del pais,
que fueron aprovechadas por varios médicos
ligados al manejo del cdncer. En 1959 se funda
el Hospital Hogar “Padre Machado” en una
edificacion construida en un terreno donado por
el Ministerio de Sanidad, aledaiio al Cementerio
General del Sur. En 1971 se convierte en el
Hospital Oncolégico “Padre Machado™, al afio
siguiente se inician los cursos de posgrado de
cirugia oncolégica y radioterapia.

Para la década de los 50, el panorama
de la oncologia no era bueno. No existia la
especialidad, se pensaba que no eranecesaria. Se
consideraba,académicamente,que los cirujanos
generales podian manejar la enfermedad y la
radioterapia, el radium era fundamentalmente
para cancer de cuello uterino y no existia el
tratamiento médico mas alld de la mostaza
nitrogenada, el licor de Fowler y la toxina de
Coley. Adicionalmente, habia divisiones entre
grupos de médicos dedicados a la oncologia
provenientes o formando parte de las instituciones
anteriormente mencionadas.

En este panorama, en una polémica reunién
convocada por el Dr. Alberto Rivero, planteando
la necesidad de crear ambiente arménico para
llevar a cabo actividades cientificas, se funda
la Sociedad Venezolana de Oncologia el 8 de
abril de 1954. La primera Junta Directiva,
estuvo constituida por representantes de todos
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los grupos. En diciembre de 1957 se realizé la
I Jornada de Oncologia. En 1963 se crean los
estatutos para Capitulos y Secciones; los primeros
Capitulos fueron los de Oriente y Carabobo en
1964, la Seccién de Oncologia Médica en 1987
y de Cabeza y Cuello en 1996. En 1968 se inicia
la publicacién de Acta Oncolégica, que a partir
de 1989 es la Revista Venezolana de Oncologia,
con publicacién ininterrumpida desde entonces.
En 1971 se realiza el I Congreso Venezolano de
Oncologia; cada dos afios desde 1987. Para la
fecha, ha tenido como Presidente a 19 cirujanos
oncdélogos, dos anatomo patdlogos, cuatro
oncblogos médicos, dos radioterapeutas y un
médico radidlogo. Cuatro han sido mujeres.
Desde su fundacién, se ha pasado por 31
periodos de Junta Directiva, 18 Congresos de

Oncologia (algunos integrados con Congresos
Latinoamericanos o Nacionales de Mastologia
y/o Radioterapia), numerosas Jornadas de
Actualizaciéon, Consensos y actividades de
educacion médica continua de excelente nivel,
contamos con una pagina Web en constante
actualizacién y con la Revista Venezolana de
Oncologia al dia y disponible online, tenemos
presencia en redes sociales, en concordancia
con los tiempos que corren. Como bien dijo
el Dr. Oscar Rodriguez Griman en su articulo
acerca de la historia de la SVO a propésito de
su 50 aniversario, “aquel objetivo, planteado
por el Dr. Alberto Rivero, de fundar la Sociedad
en un ambiente de armonia para dedicarse a
las actividades cientificas se ha cumplido a
cabalidad”. Seguimos.

Vol. 32, N° 3, septiembre 2020
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PERFIL EPIDEMIOLOGICO CLIiNICO Y ANATOMOPATOLOGICO
DE PACIENTES ADULTOS CON DIAGNOSTICO DE LINFOMA

LUIS FERNANDO IDROGO-HUARANGA, LUPE MARIANELA BUSTAMANTE-NUNEZ, JUAN

ALBERTO LEGUIA-CERNA

FACULTAD DE MEDICINA, UNIVERSIDAD DE SAN MARTIN DE PORRES, HOSPITAL NACIONAL ALMANZOR

AGUINAGA ASENJO, CHICLAYO, PERU

RESUMEN

OBJETIVO: Describir el perfil epidemiolégico, clinico y
anatomopatolégico de pacientes adultos con diagnéstico de
linfomaen el Hospital Nacional Almanzor Aguinaga Asenjo,
2014-2017. METODO: Estudio descriptivo transversal.
Muestreo censal, con 140 pacientes. Se realizé, andlisis
univariado (frecuencias absolutas, porcentajes, media, y
desviacion estdndar) y bivariado (prueba Chi-cuadrado
y Fisher). RESULTADOS: El promedio de edad para el
linfomade Hodgkinfue43 afios y 15,9 % del sexo masculino;
en el linfoma no Hodgkin fue 62 afios y 95.8 % del sexo
femenino. El sintoma B m4s frecuente fue pérdida de peso
(50,7 %). Lalocalizacién predominante para Hodgkin fue
ganglionar (10 %) y en el no Hodgkin, extra-ganglionar
(62,1 %). El 41,4 % se encontrd entre los estadios ITI-IV.
E1 ECOG miés frecuente fue el 1 (46,4 %). De los sintomas
generales, el 60,7 % pertenecio a sensacion de masa. De
los hallazgos clinicos, el 71,4 % fueron adenopatias. El
90 % pertenece a no Hodgkin con su inmunofenotipo
celular B (75,7 %) y patrén histolégico, difuso de células B
grandes (52,9 %);y el Hodgkin (10 %) coninmunofenotipo
celular clasico (8,6 %) y patrén histolégico celularidad
mixta (4,3 %). CONCLUSIONES: EL sexo masculino
predominé en Hodgkin y femenino en no Hodgkin, la
mayoria presenté enfermedad avanzada, el linfoma mas
frecuente fue el no Hodgkin.

PALABRAS CLAVE: Linfoma, linfoma no Hodgkin,
enfermedad de Hodgkin, linfocitos B, linfocitos T

Recibido: 09/03/2020 Revisado: 12/05/2020
Aceptado para publicacién: 31/05/2020
Correspondencia: Dr. Juan Alberto Leguia-Cerna.
Facultad de Medicina, Universidad de San Martin de
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SUMMARY

OBJECTIVE: To describe the epidemiological, clinical
and pathological profile of adult patients diagnosed with
lymphoma at the Almanzor Aguinaga Asenjo National
Hospital, 2014-2017. METHOD: We realized a cross-
sectional descriptive study. The sampling was census,
with 140 patients. The univariate analysis (absolute
frequencies, percentages, mean,and standard deviation) and
bivariate analysis (Chi-square test and Fisher’s exact test)
were realized. RESULTS: The average age for Hodgkin
lymphoma was 43 years and 15.9 % of the male sex; in
non-Hodgkin lymphoma it was 62 years and 95.8 % of the
female sex. The most frequent symptom B was weight
loss (50.7 %). The predominant location for Hodgkin was
lymph node (10 %) and in no Hodgkin, extra-ganglionic
(62.1 %). In 414 % were found between stages III-IV.
The most frequent ECOG was 1 (46.4 %). Of the general
symptoms, 60.7 % belonged to mass sensation. Of the
clinical findings, 71.4 % were adenopathy’s. 90 % belong
to no Hodgkin with its B cell immunophenotype (75.7 %)
and diffuse histological pattern of large B cells (52.9 %);
and Hodgkin (10 %) with classic cellularimmunophenotype
(8.6 %) and mixed cellular histological pattern (4.3 %).
CONCLUSIONS: The male sex prevailed in Hodgkin
lymphoma and female inno Hodgkin, the majority presented
advanced disease, the most frequent lymphoma was no
Hodgkin lymphoma.

KEY WORDS: Lymphoma, non-Hodgkin lymphoma,
Hodgkin’s disease, B-lymphocyte, T-lymphocytes
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INTRODUCCION

os linfomas son neoplasias del

sistema linfatico, a nivel mundial

representanel 5 % de laincidencia

de cancer y aproximadamente

el 4 % de todas las muertes por
tumores malignos, afectan mayormente a la
poblacién adulta,el 15 % son linfomade Hodgkin
(LH) y 85 % son linfoma no Hodgkin (LNH),
con diseminacidon ganglionar y extra-ganglionar
respectivamente, siendo por esto, afectados por
metastasis precozmente, su etiologia sigue siendo
desconocida ». La Agencia Internacional para
laInvestigaciénen Cancer (IARC) en su proyecto
GLOBOCAN 2018 estim6 una incidencia a
nivel mundial de 2,8 LNH y 0,44 LH por cada
100 000 habitantes. En las dltimas décadas, la
incidencia ha aumentado de 2 % a 3 % por afio
y de todas las muertes por céncer, pertenecieron
el24 % al.NHyO0,5 % alLH ¢,

En México, el linfoma pertenece a las diez
primeras causas de mortalidad tanto en varén
como en mujer ®. En Uruguay, la incidencia de
LNH fue de 9,99 casos y del LNH de 3,58 por
cada 100 000 habitantes ©.

En el Peru, estudios hechos en Lima en el
2010-2012, el LNH represent6 4,8 % de todos
los canceres, con una mortalidad del 5,3 % del
total de casos. Asimismo, fue el cuarto cancer
en frecuencia @. En Trujillo, se reporté al LNH
como laséptimaneoplasia mas frecuente de todos
los casosconun 4,2 % y al LH conun 0,3 % ®.

El LH presenta 2 tipos histolégicos: LH de
predominio linfocitico nodular o no cldsico (5 %)
y LH clésico (95 %) conformado por los tipos:
celularidad mixta, esclerosis nodular, deplecion
linfociticayricoen linfocitos. Tres tipos celulares
parael LNH: células B, Ty NK. Parael estadiaje
clinico se utiliz6 la clasificacion de Ann Arbor
con la modificacion de Cotswolds que describe
4 estadios; el I, II, III IV y A o B, B cuando
estén presentes los sintomas: pérdida de peso

> 10 % durante 6 meses antes del diagndstico,
sudoracién nocturna, fiebre >38 °C durante 1 a
2 semanas 12,

Siendo esta neoplasia frecuente y causante
de mortalidad en poblacién adulta; ademads de
las diferencias encontradas en los resultados de
las caracteristicas predominantes en el pais y
puesto que no se han publicado hasta la fecha
sobre el tipo de linfoma mads frecuente en la
region, asi como los subtipos; para que asi se
desarrollen intervenciones con un mejor enfoque
en la deteccidén y diagnéstico precoz. Por tal
motivo se tuvo como objetivo: describir el perfil
epidemiolégico,clinico y anatomopatolégico de
pacientes adultos con diagndstico de linfoma en
el Hospital Nacional Almanzor Aguinaga Asenjo,
2014-2017.

METODO

Tipoy diseno deinvestigacion: cuantitativo,
observacional, descriptivo, transversal y
retrospectivo. Poblaciéon: conformada portodos
los pacientes adultos con diagndstico de linfoma
atendidos en consulta externa y hospitalizacion
del Servicio de Oncologia y Hematologia del
HNAAA ,durante el periodo 2014-2017. Unidad
de analisis: historias clinicas de pacientes adultos
con diagnéstico de linfoma en consulta externa
y hospitalizacion del Servicio de Oncologia y
Hematologia del HNAAA, durante los afios
2014-2017. Muestra: censal. Se obtuvieron 140
historias clinicas para la presente investigacion
(Figura 1).

Criterios de inclusién: pacientes mayores
o iguales de 18 afios de edad, con diagndstico
anatomopatolégico de LH y LNH atendidos en
el HNAAA, 2014-2017.

Criterios de exclusién: pacientes cuya
historia clinica no esté disponible, o presenten
datos incompletos.

Se utilizé una ficha de recoleccion de
datos revisadas por tres expertos en el tema,
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dos oncélogos y un patdlogo clinico, la cual
consta de 15 preguntas divididas en tres partes:
caracteristicas epidemiolégicas del paciente
compuestas por 7 preguntas; la dimension
caracteristicas clinicas,compuesto de 6 preguntas
yladimensién caracteristicas anatomopatolégicas
por 2 preguntas. Se realizé una prueba piloto.
Los datos obtenidos fueron ingresados en
Microsoft Excel 2016 para la construccién de
una base de datos, la cual fue analizada en el
programa estadistico SPSS versioén 23. Para el
andlisis univariado se calcularon para variables
cualitativas: frecuencias absolutas y porcentajes;
para variables cuantitativas, media y desviacion
estdndar. Para el andlisis bivariado de variables
cualitativas y no paramétricas se utilizé la prueba
estadistica Chi-cuadrado y la prueba exacta de
Fisher, con nivel de significancia de P<0,05.
Aspectos éticos: se obtuvo la aprobacion
del comité de investigacién de la Facultad
de Medicina Humana de la Universidad San
Martin de Porres, y también del comité de

ética e investigacion del Hospital Nacional
Almanzor Aguinaga Asenjo. Se mantuvo la
confidencialidad de los datos con la codificacién
de las historias clinicas, evitando asi poner al
descubierto la identidad de los pacientes de
nuestro grupo de estudio. Como lainvestigacion
se efectud a través de la revision de historias
clinicas,no se mantuvo contacto conlos pacientes
y, por ende, no fue necesaria la aplicacién del
consentimiento informado.

RESULTADOS

La relacién de la edad es de 1,2:1 entre
hombres y mujeres en el LNH, mientras en el
LH,unarelacionde4:1 entre hombres y mujeres.
El sexo respecto al tipo de linfoma presenta
diferencia estadisticamente significativa (P<
0,05). De las 267 historias clinicas, fueron 140
historias disponibles, y de estas la mayoria de
pacientes se encuentran vivos con un 84,3 % el
LNH y 10 % el LH (Cuadro 1).

[

Total, de historias clinicas
N=267

Pérdidas (n= 124) -
Mo disponibles en archivo

clinico [

Historias clinicas revisadas
N= 143

No tenian estudios de patologia

Criterios de exclusidn (n=3) ]

[

Historias clinicas utilizables
N= 140

Figura 1. Flujograma.
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Cuadro 1. Caracteristicas epidemiolégicas de pacientes adultos con diagndstico de linfoma en el HNAAA,

2014-2017
Tipo de Linfoma
Linfoma Linfoma
Hodgkin no Hodgkin
n=14 %=10 n=126 %=90 P
Origen Consulta externa 5 3,6 49 350 >0,05%
Hospitalizacion 9 6.4 77 55,0
Edad (X+DE) 43 19 62 14
Sexo* Masculino 11 7.9 58 4414 <0,05*
Femenino 3 2,1 68 48,6
Ocupacion Trabajador dependiente 9 64 53 37,9
Trabajador independiente 3 2,1 26 18,6 >0,05%
Ama de casa 1 0,7 41 293
Jubilado 0 0,0 4 2.9
Estudiante 1 0,7 1 0,7
Desempleado 0 0,0 1 0,7
Grado de Iletrado 0 0,0 3 2,1 >0,05%
instrucciéon Primaria incompleta 1 0,7 18 12,9
Primaria completa 2 14 15 10,7
Secundaria incompleta 0 0,0 11 7.9
Secundaria completa 5 3,6 35 250
Superior 6 43 44 314
Regién de Lambayeque 8 5,7 65 464 >0,057F
procedencia Cajamarca 3 2,1 18 12,9
Piura 2 14 16 114
La libertad 0 0,0 14 10,0
Amazonas 1 0,7 3 2,1
San Martin 0 0,0 7 50
Tumbes 0 0,0 3 2,1 >0,05*
Antecedentes No 12 8.6 101 72,1
familiares Si 2 14 25 17,9
de céancer

*Evaluado por prueba de Chi-cuadrado
TEvaluado por prueba exacta de Fisher

De los sintomas B, el mas frecuente fue la
pérdida de peso con un 50,7 %, seguido de
fiebre con 18,6 % y sudoracién nocturna con
11,4 %. La localizaciéon y el estadio clinico
con respecto al tipo de linfoma presentan
diferencia estadisticamente significativa
(P<0,05). Con estadiaje contaron el 80,7 % de

todos los pacientes, siendo predominantes los
con compromiso a distancia (III-IV) un 33,3 %
parael LNHy 7,9 % para el LH (Cuadro 2).

El hallazgo clinico mas frecuente fue las
adenopatias con un 71 .4 %:; y de los sintomas y
signos, fue la sensacién de masa con un 60,7 %,
seguido del dolor abdominal con 37,9 % (Figura
2).
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Cuadro 2. Caracteristicas clinicas y anatomopatolégicas de pacientes adultos con diagndstico de linfoma en
el HNAAA, 2014-2017

Tipo de Linfoma

Linfoma Linfoma
Hodgkin no Hodgkin
n=14 %=10 n=126 %=90 P
Sintomas B No 6 43 53 37,86 >0,05%
Si 8 5,7 73 52,14
Localizacion Ganglionar 14 10 39 27,86 <0,05*
Extra-ganglionar 0 0 87 62,14
ECOG 0 4 2,86 11 7.86
1 4 2,86 61 43,6 >0,057
2 1 0,71 16 114
3 1 0,71 5 3,57
Sin ECOG 4 2,86 33 23,57
Estadio clinico 1 0 00 17 12,14
11 3 2,14 35 25 <0,057
11T 6 4,29 27 19,29
v 5 3,57 20 1428
Sin estadiaje 0 0 27 19,29
*Evaluado por prueba de Chi-cuadrado
tEvaluado por prueba exacta de Fisher
Adencpatiss A%
Cersacidn de masa B0.7%
Pérdida de peso 50,7%
Dolor abdaminal iTa%
Hiparexia IT.1%
Vﬁ{efmi"i e—— ] T, 5
Niuseas - T——— 200 %
Fiebre o—— 1 %
VEmtos me—— 135 %
Donea me—— 179 %
legiones cutinens 17 5%
To: e 171%
SUCE BN NOCILINS  me— 114 %
Disfagia — 10,7 %
Derame pleurdl s 93 %
Prurito  — 7,9 %
Dolor tordcics  —e— 7,0%
Melond e 51%
0% 100% 00% 300% A00%  S00%  S00%  TOON  BIO%

Figura 2. Sintomas, signos y hallazgos clinicos de pacientes adultos con diagnéstico de linfoma en el HNAAA,

2014-2017.
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Las caracteristicas anatomopatolégicas de
pacientes adultos con diagndstico de linfoma,

estan representadas en el Cuadro 3.

Cuadro 3. Caracteristicas anatomopatologicas de pacientes adultos con diagnéstico de linfoma en el HNAAA,
2014-2017

n Yo
Linfoma Hodgkin 14 10,0
Tipo celular
Linfoma Hodgkin clasico 12 8.6
Linfoma Hodgkin no clasico 2 14
Subtipo celular
Linfoma Hodgkin celularidad mixta 6 473
Linfoma Hodgkin esclerosis nodular 6 43
Linfoma Hodgkin predominio linfocitico nodular 2 14
Linfoma no Hodgkin 126 90,0
Tipo celular
Linfoma de células B 106 75,7
Linfoma de células T/NK 20 143
Subtipo celular
Linfoma no Hodgkin difuso de células B grandes 74 52,9
Linfoma no Hodgkin folicular 12 8,6
Linfoma no Hodgkin MALT 9 64
Linfoma no Hodgkin Micosis Fungoide 9 64
Linfoma no Hodgkin extra-nodal de células T/NK, tipo nasal 4 2.9
Linfoma no Hodgkin leucemia linfocitica de células grandes 4 2.9
Linfoma no Hodgkin de la zona marginal ganglionar 3 2,1
Linfoma no Hodgkin anapldsico de células grandes 3 2,1
Linfoma no Hodgkin de Burkitt 2 14
Linfoma no Hodgkin de la zona marginal esplénica 2 14
Linfoma no Hodgkin de células del manto 2 14
Linfoma no Hodgkin granulomatosis linfomatoide 1 0,7
Linfoma no Hodgkin leucemia linfocitica crénica 1 0,7

DISCUSION

En el presente trabajo se puede apreciar que
el promedio de edad (57,4 afios) es mayor que
el encontrado por Padilla y col., en el cual es
4478 afos esto debido a que el promedio de
edad en nuestro estudio del LNH es mayor a
comparacién con el promedio edad de LNH del
trabajo ya mencionado “?.

Para los pacientes con LNH la relacién entre
hombres y mujeres fue 1:1,2 similar a lo que se
describe en otros estudios comoenel AlegriaEy
col. 1 que fue de 1:1,1; adiferencia de estudios
realizados en Lima 31519 y en el extranjero !7-'®
donde tanto para el LNH y LH el porcentaje
mayor fue para el sexo masculino.

Se observa que del total de pacientes la gran
parte procedian de la regién Lambayeque; a
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diferencia de los estudios de Padilla y col., y
Ramoén J @319 en que la gran mayoria de sus
pacientes eran de Lima,esto debido aladiferente
ubicacion geografica.

Con respecto al grado de instruccién, el
predominante fue el superior en ambos tipos
de linfoma a comparacién del encontrado en
los estudios de Ramén J y Eugenio S donde
se obtuvo que el mas frecuente pertenecié a
secundaria completa !''?; y con respecto a la
ocupacioén predominante en nuestro estudio
fue trabajador dependiente el cual difiere con
un estudio realizado en el Hospital Hipdlito
Unanue en el cual lamayoria fueron trabajadores
independientes !>, Esto posiblemente debido a
la cobertura de pacientes y tipo de seguro que
presenta cada hospital, sin embargo, no se puede
determinar una hipétesis de causalidad sin antes
realizar un estudio dirigido a este objetivo.

También es importante resaltar que el
porcentaje de los pacientes que si presentaron
antecedentes familiares oncolégicos (19,3 %) es
mayor que enotros estudios,como el de CastilloR
y Alegria E en los cuales fue de 16,6 %0y 15,8 %
respectivamente (*19 a diferencia del mayor
porcentaje encontrado por un estudio realizado
en el Hospital Arzobispo Loayza que fue de
33 % V. Es posible que pueden existir otros
posibles factores de riesgo que pudieran tener
mayor impacto, los cuales se pueden observar
en las diferentes literaturas !''419,

El sintoma B mds comiin en nuestros pacientes
fue la baja de peso similar a lo que describen
diferentes estudios realizados en Lima y
Trujillo (113:1429; gin embargo, en otros estudios
como el de Hingorjo M y col., el sintoma B més
comun fue la fiebre 7.

Estudios realizados en diferentes hospitales
a nivel nacional *!'® e internacional "'® tiene
como resultado que los estadios clinicos mas
frecuentes son el III y IV, el cual result6 similar
a nuestro estudio donde el estadio clinico mas
frecuente fluctia entre el III y IV, los cuales

Rev Venez Oncol

sugieren enfermedad avanzada, esto difiere con
los resultados de Eugenio S y Padilla V y col.,
donde su estadio mdés frecuente oscilaba entre
el Ty IT 019,

En la localizacién se puede observar una
predominanciadeloslinfomasextra-ganglionares
sobre los ganglionares enel LNH y el ganglionar
sobre extra-ganglionarenel LH,lo cual es similar
en lo sefialado por la literatura, donde en el LH
lo que predomina es lalocalizacién ganglionar y
del LNH la extra-ganglionar "?*¥; sin embargo,
también hay estudios que difieren con lo sefialado
como el de Alegria E y col. y Castillo R donde
la localizacién mas frecuente en el LNH fue la
ganglionar,esto es importante parael diagndstico
y futuro tratamiento 4416,

Con relacion al ECOG es llamativo el tipo I,
porque coincide conel trabajode Brady E. y col.,
donde también presentd un elevado porcentaje del
tipo I @”, es importante porque nos permite decir
que pacientes pueden recibir tratamiento ¢,

El hallazgo clinico mas frecuente en nuestro
estudio fueron las adenopatias con un 71,4 %,
dato que coincide con la investigacion realizada
por Shaid R en Pakistan @V y estudios hechos
en Lima ¢35, Esto es explicable debido a que
el linfoma es una neoplasia del tejido linfatico
y tienden a diseminarse a sitios ganglionares o
extra-ganglionares 2. Sin embargo, en nuestra
investigacion se registré a la sensacion de masa
(60,7 %) y la pérdida de peso (50,7 %) como los
siguientes en frecuencia, mientras que Eugenio
S, evidenci6 al dolor abdominal como el mas
frecuente y el segundo en frecuencia a las
linfadenopatias V.

Mediante resultados de anatomia patoldgica
se puede evidenciar que los pacientes con LNH
representan el 90 % de todos los linfomas
del presente estudio, un porcentaje mayor al
encontrado por Padilla V en Lima (57,8 %) ¥
o por Shaid R en Pakistan (75 %) @V, y la
frecuencia del LH fue relativamente mayor en
las investigaciones descritas con un 14,08 % y
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25 % 132V que la encontrada en nuestro estudio
(10 %); el resultado obtenido por Ramén J U
fue de LNH (959 %) y LH (4,1 %), el cual
muestra similitud con nuestro estudio. Estas
pueden deberse a la diferencia de poblacion
usada en los estudios descritos, la época de
la investigacién, puesto que la similar a la
nuestra 9 fue realizada el 2018 en Lima y las
otras muchos afios antes (32D,

El inmunofenotipo predominante en LNH
es el tipo celular B (75,7 %) y el LNH difuso
de células B grandes (52,9 %) como el subtipo
de linfoma mas frecuente, resultados similares
a los encontrados en estudios anteriores (!!172D,
En los datos de Pakistan (172D el subtipo mads
frecuente de LH fue el de celularidad mixta en
promedio con un 82 %; a diferencia de nuestro
estudio que se encontré en igual proporcién a
los subtipos de celularidad mixta (42,9 %) y
esclerosis nodular (42,9 %), esto pudo haber
ocurrido por el nimero reducido de historias
clinicas encontradas (15 historias) de pacientes
con este tipo de linfoma. Se obtuvo en nuestra
investigacion; 1 subtipode LNH, granulomatosis
linfomatoide, el cual no ha sido evidenciado en
investigaciones previas del pafs.

Una limitacién de nuestro estudio, esta
relacionado al nimero pequefio de historias
clinicas encontrado en el periodo 2014-2017,
pero se logré superar las 100 historias, logrando
obtener significancia en los resultados.
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RECONSTRUCCION MANDIBULAR CON COLGAJO
MICROQUIRURGICO DE PERONE. EXPERIENCIA EN PACIENTES

PEDIATRICOS
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RESUMEN

OBJETIVO: El uso de colgajos microquirtrgicos en las
cirugias de cabeza y cuello, posterior a una reseccién ya
sea de cardcter benigno o maligno, es un procedimiento
complejo que con el transcurrir del tiempo se ha vuelto
rutinario. En los pacientes pediatricos el crecimiento
esquelético posterior a una reconstruccion dsea tiene poca
documentacion es por ello que se decide realizar unarevision
del tema planteando la factibilidad de la reconstruccién
mandibular en pacientes pediatricos, procedimiento que no
alterael crecimiento 6seo,destacando que lareconstruccion
en conjunto con placas reabsorbibles no influyen en el
desarrollo esquelético facial. METODO: Describimos
dos casos pediatricos evaluados por patologias del area de
cabeza y cuello, especificamente lesiones mandibulares,
se les realiz6 reseccidon mandibular y en un primer tiempo
son reconstruidos con colgajos microquirdrgicos 6seo
(peroné) con componente oseo tnico, presentando evoluciéon
satisfactoria. RESULTADOS: Los resultados obtenidos
en ambos casos fueron viabilidad del colgajo sin presencia
de necrosis, la evoluciéon en ambos fue satisfactoria con
un crecimiento éseo adecuado. Ambos pacientes fueron
manejados por equipo multidisciplinario lo que disminuyé
la tasa de complicaciones a cero y aseguro el éxito del
tratamiento. CONCLUSION: El colgajo microquirtirgico
osteocutdneo de peroné se ha establecido como una de las
opciones terapéuticas de eleccidén para la reconstruccion
mandibular. Nuestra experiencia en pacientes pedidtricos
hasido satisfactoria,obteniendo resultados favorables tanto
estética como funcionalmente.

PALABRAS CLAVE: Colgajo microquirtdrgico, pacientes
pediatricos, crecimiento 6seo, reconstruccién, placas
reabsorbibles, lesiones mandibulares, reconstruccion,
estética, funcionalidad.
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SUMMARY

OBJECTIVE: The use of microsurgical flaps in the head
and neck surgery, after a resection whether benign or
malignant, character is a complex procedure which, with
the passing of time, has become routine. In the pediatric
patients following a bone reconstruction skeletal growth
has little documentation is therefore decided to conduct
a review of the subject considering the feasibility of
the mandibular reconstruction in the pediatric patients a
procedure that does not alter the bone growth, stressing
that the reconstruction in conjunction with resorbable plates
do not affect the facial skeletal development. METHOD:
We describe two pediatric cases assessed by the area of
head and neck pathology, specifically injury mandibular
resection, the gingiva was performed and in a first time
are reconstructed with microsurgical flaps bone (fibula)
with component bone single, they presenting satisfactory
evolution. RESULTS: The results obtained in both cases
were viability of the flap without the presence of necrosis, in
both evolutions was satisfactory with a proper bone growth.
The both patients were managed by a multidisciplinary
team which decreased the rate of complications to zero
and assure the success of the treatment. CONCLUSION:
The microsurgical fibula osteocutaneous flap has been
established as one of the treatment options of choice for the
mandibular reconstruction. Our experience in the pediatric
patients has been satisfactory, obtaining favorable results

both aesthetically and functionally.

KEY WORDS: Microsurgical flap, pediatric patients,
bone growth, reconstruction,resorbable plates, mandibular
lesions, reconstruction, aesthetics, functionality.
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INTRODUCCION

a reconstrucciéon con colgajos
libres actualmente se haconvertido
en parte integral de las conductas
de manejo en tumores benignos y
malignos de cabeza y cuello. En
particular en las resecciones de tumores grandes
de cabeza y cuello que no solo ameritan tejido
0seo sino también tejidos blandos como la piel,
el colgajo microquirdrgico de peroné es laopcién
terapéuticaideal paraeste tipo de reconstruccion,
no solo por el tamafio de su componente dseo
sino que ademas ofrece un pediculo aceptable
y vasos de buen calibre para anastomosar .

Lasreconstrucciones después de unareseccion
de tumores grandes ya sea benigno o maligno
en el drea de cabeza y cuello se convierten
en un desafio importante para el cirujano
reconstructivo. La complejidad radica en la
amplitud y complejidad de los defectos que
implican multiples subunidades anatémicas y
funcionales @.

Para los pacientes pedidtricos el tema de
reconstruccion mandibular es controversial en
vista de que la madurez 6sea no estd consolidada
ylaactividad del crecimiento del hueso injertado
no es bien conocida, dicha condicién podria
conllevar a deformidad facial por alteracién en
el crecimiento 6seo @.

El objetivo principal de todo cirujano
reconstructivo es un resultado funcional y
estético satisfactorio, lo que se convierte en un
verdadero desafio al momento de la cirugia de
cabeza y cuello. Sino se cumplen los objetivos
principales de la reconstrucciéon el paciente
tendré dificultades para comer, hablar, respirary
de continencia, ademas de un resultado estético
no deseado ¥.

El auge de la reconstruccién inmediata fue
liderizada por Edgerton en 1951, inicidndose
con colgajos locales y regionales, de todos
estos los mayormente usados son el pectoral
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mayor y el dorsal ancho y adn en la actualidad
contindan siendo opciones reconstructivas para
el cirujano “7.

Con la llegada de la transferencia de tejidos
libres, una nueva vision adoptdé la cirugia
reconstructiva, siendo a partir de 1959 donde se
describe por Seinderberg el uso de un segmento
de yeyuno para restablecer la continuidad del
esofago. Es a partir de 1976 donde los colgajos
libres de piel comienzan a utilizarse en el drea
de cabeza y cuello. El colgajo osteocutdneo de
peroné fue descrito por primera vez por Taylor
y col., en 1975 y usado por Hidalgo en 1989,
convirtiéndose en una herramienta indispensable
para la reconstruccién mandibular ¢,

Hoy en dia los colgajos libres llevan la
delantera en la reconstruccion de las cirugias
de cabeza y cuello, en vista de que los defectos
anatémicos se consideran generalmente
tridimensionales y la técnica reconstructiva
que se ha adaptado a las exigencias anatomicas
descritas son los colgajos microquirdrgicos @.

CASOS CLIiNICOS
CASO 1

Escolar de 10 afios quien acude a nuestro
centro asistencial por presentar aumento de
volumen de varios meses de evoluciéon con
crecimiento progresivo. Se le realiza examen
fisico del area de cabeza y cuello evidenciando
asimetria facial y cervical por aumento de
volumen en cara anterior de mandibula, lesion
de 4 cm x 3 cm, no doloroso a la palpacién, de
consistencia firme, con abombamiento de la
cortical externa mandibular en su cara anterior
(Figura 1), es evaluado por nuestro servicio se
le realiza biopsia la cual reporta: tumor central
de células gigantes.

Es llevado a mesa operatoria y se le realiza
reseccién en bloque de mandibula y de partes
blandas, quedando un defecto mandibular tipo
Ia, el cual fue reconstruido con un colgajo libre
de peroné con anastomosis microquirdrgica
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y osteosintesis con placa de reconstruccion
mandibular y tornillos de titanio (Figura 2).

La evolucién posoperatoria fue satisfactoria
y la biopsia definitiva reportd: tumor central
de células gigantes. Los resultados estéticos y

Figura 2. Pieza quirdrgica.

Figura 3. Resultado final.

funcionales fueron satisfactorios. Actualmente
el paciente presenta un crecimiento mandibular
adecuadoconresultados funcionales y cosméticos
satisfactorios (Figura 3).

CASO 2

Adolescente de 12 afios de edad quien es
traido a nuestro centro por presentar lesion en
ramamandibular derecha de aumento progresivo,
que comprometia masetero, luz de la orofaringe
y piso de orbita, de 2 anos de evolucién, con
diagnostico de tumor maligno de células redondas
pequeiias,el cual amerité tratamiento concurrente
con radioterapia y quimioterapia. Posterior a
tratamiento concurrente persiste lesion, motivo
por el cual es evaluado por nuestro equipo
médico.
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Al examen fisico de cabeza y cuello se
evidencia lesion en rama mandibular derecha
de aspecto neopldsico, la cual condiciona
asimetria facial, de consistencia firme, en
vista de persistencia de lesién se planifica para
realizar reseccion segmentaria mandibular con
reconstruccién inmediata (Figura 4).

Figura 4. Reconstruccion del defecto.

Es llevado a mesa operatoria donde se le
realiza reseccién de ganglio linfatico al cual
se le realiza corte congelado siendo reportado
como negativo para malignidad, se procede a
realizar la reseccién segmentaria mandibular
con reconstruccién inmediata con colgajo libre
de peroné (Figura 5 y 6).

Paciente es trasladado a unidad de cuidados
intensivos donde se mantiene por tres dias,
presentando evolucién satisfactoria, luego es
trasladado a piso y posteriormente se le realiza
laringoscopia directa, donde se evidencia tejido
inflamatorio. En vista de evolucion satisfactoria
egresa.

Figura 6. Paciente en posoperatorio inmediato.

Labiopsiadefinitivareporté ramamandibular
derecha con cambios secundarios pos-
quimioterapiasinevidenciade células tumorales,
bordes dereseccion libres de neoplasia, fasciculo
de miusculo estriado sin evidencia de infiltracion
tumoral. Paciente se mantiene acudiendo a sus
consultas, controles libre de enfermedad con
adecuado resultado estético y funcional. Un
afio después el paciente presenta simetria facial
y funcién mandibular satisfactoria (Figura 7).

Figura 7. Resultado final.

Rev Venez Oncol
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DISCUSION

La reconstruccidén de los defectos resultantes
de las resecciones realizadas en el &rea de cabeza
y cuello,respresentan un gran desafio,en especial
cuando el defecto a reconstruir la mayoria de
las veces suele ser lo suficientemente grande.
La reconstruccion con componente dseo es tan
importante como la de tejidos blandos, porque
de su éxito depende el resultado satisfactorio
del paciente, buscando obtener resultados
exitosos en lo estético, funcional y psicosocial.
Una reconstruccion inadecuada e insuficiente
podria ocasionarunaobliteracién de los espacios
muertos en el drea de cabeza y cuello V.

Al momento de seleccionar una técnica
reconstructiva deben tenerse en cuenta
ciertos factores como: localizacién, tamafio y
reconstruccién del defecto, tipo histopatolégico
del tumor, radicalismo de la reseccion, riesgo
de fallas y complicaciones, posibilidad de
tratamiento radiante, edad y expectativas del
paciente, para asi poder garantizar una calidad
de vida satisfactoria. Incluso en pacientes con
mal prondstico se realizan procedimientos
reconstructivos siempre que se mejore la calidad
de vida del paciente ',

En 1989 Hidalgo describe el colgajo de
peroné para la reconstruccién mandibular. Este
colgajo puede suministrar 25 cm de hueso y
debido a la posibilidad de realizar numerosas
osteotomias practicamente se puede reconstruir
cada curvatura de la mandibula. Ademads de
que sus vasos sanguineos son mas anchos lo
que proporciona un adecuado flujo sanguineo®.

El colgajo libre de fibula es ideal para
reconstrucciones de la curvatura del proceso
alveolar del maxilar, el arco cigomaético y
defecto palatino. Debido a su estructura es
un lugar ideal para la reconstruccién con
implantes. Este tipo de colgajo se ha convertido
en la primera linea de opciones reconstructivas
porque proporciona una restauracion adecuada

con tasa de complicaciones mas bajas: como
baja mortalidad del sitio donante, mejores
resultados generales por presentar pediculo
largo, gran cantidad de tejido 6seo y periodos
de hospitalizacién madas cortos con resultados
estéticos y funcionales satisfactorios. Cuando
el drea areconstruir es la mandibula, en especial
el arco anterior de la mandibula (como lo fue en
uno los casos descritos), la restauracion de la
continuidad 6sea es la primera y mas importante
meta del cirujano, porque la pérdida del tercio
anterior de la mandibula da como resultado
pérdida del tercio inferior del soporte facial con
incompetencia oral,deterioro severoenel habla,
la deglucién y resultado estético desfavorable y
distorsionado (1*12),

El abordaje de los defectos laterales depende
de la edad y del estado del paciente. En los
pacientes jovenes los colgajos osteocutdneos
permiten mejores resultados estéticos y
funcionales, brindando la posibilidad de incluir
la colocaciéon de implantes dentales. Wei y
col., describen el uso del colgajo combinado
y del colgajo osteoseptocutineo de peroné
vascularizado en lareconstrucciéon de 22 defectos
mandibulares compuestos extensos con buenos
resultados estéticos y funcionales .

En la poblacion pediétrica el crecimiento atin
no ha alcanzado la madurez 6sea, el potencial de
crecimiento del hueso injertado, vascularizado
después de la reconstruccién mandibular,
especificamente en la mandibulectomia, no
es muy bien conocido. Como el centro del
crecimiento de la mandibula se encuentra en
el cuello del coéndilo, los pacientes jovenes
sometidos a hemimandibulectomia pueden
experimentar deformidad facial a medida que
crecen. En la poblacién adulta los injertos de
hueso autélogos han sido utilizados de forma
satisfactoria, en las cirugias de cabeza y cuello.
Sinembargo, las reconstrucciones mandibulares
en pacientes en edad de crecimiento no son muy
comunes lo que lo convierte en un verdadero
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desafio para el cirujano. La reconstruccion
en pacientes pediatricos puede conllevar a
deformidades faciales o maloclusiéon debido
a los diferentes patrones de crecimiento del
hueso donante y receptor, en vista de que
las proyecciones hacia abajo y anterior de la
mandibula, se deben a las placas de crecimiento
epifisiario localizadas en la zona proximal de la
cresta sub-condilar @.

Buschangy col.,reportaron que el crecimiento
condilar superior y el modelado de larama fueron
los mas estrechamente asociados con la rotacién
hacia delante y el desplazamiento mandibular
inferior . Por lo tanto uno de los factores
mas importantes para mantener la funcién
mandibular después de su reconstrucciéon en
pacientes pedidtricos puede ser la preservacion
del cuellodel céndilo. Crosby y col. " reportan
que la oclusién del cuello del céndilo es uno
de los factores mds importantes que afecta
el crecimiento. Por lo tanto ellos sugieren el
uso de un colgajo osteocutdneo vascularizado
para una Optima reconstruccién mandibular,
buscando restablecer con precision la relacién
maxilo-mandibular con una oclusién apropiada,
induciendo el crecimiento normal de la
porcién medial de la cara. Diversos estudios
han informado que desarrollando una buena
técnica reconstructiva se ha evidenciado que los
colgajos de peroné vascularizados en pacientes
pediétricos contindan creciendo junto con la
mandibula original adyacente, fenémeno que
no es observado en la poblaciéon adulta. En
nuestros casos de estudio podemos evidenciar
como la teoria planteada por diversos autores
del crecimiento mandibular del hueso donante
y receptor en conjunto es posible 1419,

Eléxito deeste tipodereconstruccion se debe a
factores como preservacion del periostio, factores
genéticos y ausencia de procesos infecciosos @.

En las reconstrucciones mandibulares, las
ubicaciones del angulo mandibular reconstruido
y el condilo de los segmentos 6seos del peroné

Rev Venez Oncol

desempeiian un papel sumamente importante en
lasimetriay funcién facial. Basadoenlaliteratura
y en las guias quirdrgicas estindar se han
utilizado la mandibulectomia segmentaria con
reconstruccién de colgajos de peroné para lograr
mejores resultados cosméticos y funcionales,
esto se debe a que la mandibula desempeifia un
papel importante tanto en la funcién como en
la estética 19,

Losobjetivos de lareconstrucciéon mandibular
son restablecer la simetria facial, la integridad
anatémica funcional, fonacién y de estética.
Mediante un colgajo microvascularizado de
peroné, al recibir nutricién propia se lograreducir
al minimo la reabsorcién de las tablas dseas.
De esta manera el paciente posteriormente se
puede someter a la colocacion de implantes
dentales. Los contornos mandibulares son unos
de los parametros que nos permiten evaluar
los resultados estéticos logrados. Nuestra
experiencia ratifica lo descrito por diversos
autores que los colgajos de peroné son los mas
idoneos para la reconstruccién mandibular 7.

En nuestro pais, han sido reportados casos
de reconstruccién mandibular con colgajo
microquirurgico de fibula realizados en el
serviciode cirugiade cabezay cuello del Hospital
Oncolégico Padre Machado,en un paciente de 53
afios el cual acudié a dicho centro por presentar
ameloblastoma mandibular, siendo tratado
oncolégicamente con reseccién segmentaria
de mandibula més reconstruccién inmediata
con colgajo libre de peroné, obteniendo como
resultado una adecuada simetria y funcién del
maxilar inferior ¥,

El colgajo microquirirgico osteocutineo de
peroné se haestablecido como unade las opciones
terapéuticas de eleccion para la reconstruccion
mandibular. En resecciones mandibulares > 5
mm este tipo de reconstruccién es de primera
elecciodn, en vista de que es un componente 4seo
con una longitud entre 25 cm - 30 cm, de buena
calidad, contorneable, facil de anastomosar con
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vasos ipsilaterales y contralaterales. Nuesta
experiencia en pacientes pedidtricos ha sido
satisfactoria, obteniendo resultados favorables
tanto estética como funcionalmente.
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OSTEOCLASTOMA COSTAL UN TUMOR OSEO PRIMARIO
BENIGNO POCO FRECUENTE. REPORTE DE UN CASO CLINICO

JUAN C ARAUJO-CUAURO

UNIDAD DE CIRUGIA DE TORAX, HOSPITAL “DR. ADOLFO PONS”. MARACAIBO, VENEZUELA

RESUMEN

OBJETIVO: Presentar un caso clinico de una patologia
poco frecuente, conocer su comportamiento agresivo y su
limitada capacidad de dar metdstasis, su manejo terapéutico,
asi como revisar la literatura actual. CASO CLINICO:
Paciente masculino de 22 afios de edad, sin antecedentes
patolégicos personales ni familiares a quien le es detectado
unaradio opacidad a nivel del décimo arco costal proximal
posterior izquierdo de apariencia redondeada, hiperdensa
con areas hipodensas en su interior, redondeada de bordes
bien definidos micro-lobulados que mide 4,3 cm x 4.3
cm. Se practica cirugia por toracotomia pdstero lateral
izquierda con reseccion quirtrgicade los 2/3 proximales del
10° arco costal posterior izquierdo con su desarticulacion
costo-vertebral. Estudio anatomopatolégico reportd el
diagndstico histolégico de osteoclastoma costal o tumor
6seo de células gigantes. CONCLUSION: Es una de las
neoplasias 6seas poco frecuentes y menos predecibles en
cuanto a su comportamiento, que practicamente todos los
tumores 6seos contienen células gigantes. Es unaneoplasia
6sea primaria con caracteristicas benignas, que invade
localmente de manera agresiva,conuncomponente bifasico
de células gigantes y otro fuso-celular muy vascularizado,
con recidivas frecuentes y una capacidad limitada de dar
metastasis. El osteoclastoma o tumor de células gigantes
del hueso es un tumor raro, y su localizacién en costilla lo
hace mds inusual, sin embargo, es de buen prondstico, a
pesar de que puede recurrir y dar metdstasis.

PALABRAS CLAVE: Osteoclastoma, tumor 6seo, células
gigantes, neoplasia, costilla.
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SUMMARY

OBJECTIVE: To present aclinical case of arare pathology,
to know its aggressive behavior and its limited ability to
metastasize,its therapeutic management,as well as toreview
the currentliterature CLINICAL CASE: A22 yearold male
patient with no personal or family pathological background
who was detected a radio opacity at the level of the tenth
proximal left posterior costal arch witharounded appearance,
hyper dense with hypodense areas inside, the rounded well
defined micro lobulated edges measuring 4.3 cm x 4.3 cm.
The surgery is performed through left lateral poster-lateral
thoracotomy with surgical resection of the proximal 2/3 of
the 10° left posterior costal arches with its costovertebral
disarticulation. The anatomo-pathological study reported
the histological diagnosis of costal osteoclastoma or bone
tumor of giant cells. CONCLUSION: It is one of the rare
bone neoplasms and less predictable in terms of its behavior,
since practically all bone tumors contain giant cells. Itis a
primary bone neoplasm with benign features that invades
locally aggressively, with a biphasic component of giant
cells and another highly vascularized spindle cell, with
frequent recurrences and a limited capacity to metastasize.
The osteoclastoma or giant cell tumor of the bone is a rare
tumor,and its location in rib makes it more unusual , however

itis of good prognosis, although it can recur andmetastasize

KEY WORDS: Osteoclastoma, bone tumor, giant cells,
neoplasia, rib.
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INTRODUCCION

0s tumores 6seos benignos
representan un grupo variado de
entidades patoldgicas y clinicas.
Varian considerablemente con
respecto a su agresividad y al
manejo clinico,requiriendo unespectro amplioen
cuanto a su manejo terapéutico. Muchas de estas
lesiones se pueden manejar con puraobservacion
0 seguimiento sin precisar ninguin tipo de
intervencién, mientras otros requieren manejo
quirdrgico con reseccion en bloque completa
seguida de reconstruccion. Se hade teneren cuenta
que algunas de estas lesiones tumorales poseen un
potencial de transformacién maligna,seguida por
metastasis. Estas metastasis, mientras aparIeZntan
benignidad histolégica, puede ser letales .
Los tumores mds comunes de este tipo son:
el condroblastoma, el fibroma condromixoide y
el citado tumor de células gigantes en donde se
ha descrito comportamiento de malignidad, que
generalmente son lesiones intra-compartamentales
en su inicio, pero si se dejan evolucionar,
rapidamente invaden los tejidos blandos y se
hacen extra compartamentales. Sin embargo,
este tipo de lesiéon tumoral primaria de la pared
tordcica representan alrededor del 4 %-5 % de
todos los tumores J])rimarios de hueso, y de los
benignosel 18,2 % ' sonde manejocomplejo por
loque ameritan unestudio detalladoy unabordaje
exhaustivo para su correcciéon. Son un grupo
heterogéneo de neo-formaciones proliferativas,
(expansivas o0 no),implantadas en los tejidos que
integran la pared de la caja torécica, se originan
tanto de los tejidos osteo-condro-peridsticos
como del tejido tegumentario a2
El promedio de edad de presentacion de los
tumores benignos de la pared toracica, es entre
la segunda y tercera década de la vida, mientras
que los de comportamiento maligno se presentan
generalmente en pacientes de la cuartadécada en
adelante, sin embargo, cominmente los tumores

de costillas se deben a lesiones metastdsicas

El tumor de células gigante 6seo u osteo-
clastoma (TCG), es una rara neoplasia
mesenquimal poco frecuente, que representa
entre el 4 % a 5 % de los tumores Gseos
primarios. Caracterizada por la proliferacion
de crecimiento anormal del tejido conectivo de
soporte de lamédula 6sea,compuesta por células
estromales mono nucleadas, consideradas como
el contingente tumoral, células mono-nucleadas
precursoras de los osteoclastos y células
multinucleadas parecidas a los osteoclastos,
responsables de la destruccion 6sea ©

El tumorde células gigante, representa 18,2 %
de los tumores benignos del hueso,el 75 % de los
casos afecta a personas entre los 20 a 40 afios de
edad, siendo raro en menores de diez afios y en
mayores de cincuenta. Tiene mayor incidencia
en el sexo femenino 2:1. Casi siempre aparece
en laregion epifisaria o metafisaria de un hueso
largo comprometiendo la epifisis y la metafisis
con localizacion excéntrica.

Los tres sitios mdas afectados son: extremo
inferior del fémur, extremo superior de la tibia y
extremo distal del radio (entre estos conforman el
60 %-80 % de los casos publicados), siguiendo
otras localizaciones en huesos largos y muy
raramente en la pelvis, rétula, vértebras, huesos
del craneo, siendo lacostillaunararalocalizacion
con una incidencia menor al 1 % (6), en estos
casos,el tumorsuele originarse del arco posterior.
La lesion normalmente es solitaria y se hace
sintomatica cuando se ha destruido gran porcién
del hueso, porque la fragilizacién 6sea provoca
dolores, con mucha frecuencia reveladores de la
lesion,y expone al riesgo de fracturas patolégicas.

En el TCG, la célula caracteristica es gigante
multinucleada y asienta sobre un estroma de
células mesenquimales ovoides y fusiformes
muy vascularizado, con capilares de finas
paredes y pequeiias areas de hemorragia. Son
estos elementos mesenquimales los que sellan el
diagnéstico histopatolégico del TCG y pueden
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mostrar escasas mitosis. Este tumor presenta gran
variedad de actividad biolégica, aunque no es
posible predecir su agresividad por su apariencia
histolégica ©7

Enlaactualidad genéticamente, el 80 % de los
individuos con TCG presenta una anormalidad
citogenética de asociacion telomérica, mientras
que la mitad de las células en el tumor presentan
esta anormalidad. También se ha descrito
una mayor expresion de p53 y alteraciones en
diferentes oncogenes !

Las caracteristicas clinicas, radioldgicas e
histolégicas de los TCG son similares a otros
tumores y pseudo-tumores. El diagndstico
histopatolégico de los tumores de pared costal
se debe realizar con biopsia abierta para no
confundir esta lesién con otra parecida o con un
sarcoma de células gigantes. La mejor opcién
terapéutica es la reseccion en bloque del tumor
con margenes libres y posterior reconstruccién
de la pared costal. A pesar de tratarse de un
tumor de bajo grado de malignidad, tiene una
alta propension a larecidiva local (20 %-40 %),
y es poco frecuente la aparicion de metdstasis
(2 %). Radiol6gicamente se manifiestacomo una
imagen radio-ldcida multilocular en “pompas de
jabén”, con menor frecuencia, se presenta como
una imagen unilocular @

La tomografia computada y la resonancia
magnética permiten definir mucho mejor la
extension real del tumor y ayudan a diferenciarlo
de otras lesiones 6seas '*

Presentamos un tumor de células gigantes
en el arco costal posterior, en un paciente.
Mostramos los hallazgos radiolégicos en
radiografias,tomografiacomputada,survey dseo,
la conducta terapéutica practicada, asi como
los resultados histopatolégicos y se reviso la
literatura actualizada.

CASO CLIiNICO
Paciente masculino de 22 afios de edad natural
y procedente del Municipio Cabimas, Estado

Rev Venez Oncol

Zulia, sin antecedentes patolégicos personales
ni familiares, quien es referido debido que en un
examen radiogréfico péstero anterior de térax,
indicado para una evaluacién pre-empleo por un
centro laboral, le detectan una radio opacidad
a nivel del décimo (10°) arco costal posterior
izquierdo,y por lo cual fue remitido ala consulta
externade launidad de cirugia de térax de nuestro
centro hospitalario en donde es valorado.

El examen fisico practicado dentro de limites
normales,motivo por el cual se ordenan examenes
complementarios de laboratorio e imagenes,
tomografia computada de térax con ventana 6sea
y reconstruccionde pared toracica dsea asimismo,
survey seo.

Los resultados de los exdmenes comple-
mentarios: hematologia, perfil bioquimico,
fosfatasas alcalinas y alfa fetoproteina dentro
de rangos normales. Pruebas inmunolégicas:
normales. VDRL y HIV negativos.

Radiografia simple de térax pdstero anterior
y lateral, con imagen radiopaca de apariencia
redondeada, de unos 5 cm de diametro
aproximadamente, localizada anivel del décimo
(10°) arco costal posterior izquierdo (Figura 1).

Figural.Radiografiadetérax: defectolocalizadoenel
angulo interno del décimo (10°) arco costal izquierdo,
de aspecto litico con aparente abombamiento del
periostio y pérdida de sustancia 6sea (pompas de
jabon).
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En la TC de térax con reconstruccion en
3D, se evidencié imagen hiperdensa con areas
hipodensas en su interior, redondeada de bordes
bien definidos micro-lobulados que mide 4,3 cm x
4.3 cm anivel del 1/3 proximal del décimo (10°)
arco costal posterior izquierdo con protrusioén
de dicha lesién hacia el parénquima pulmonar
y partes blandas dorsal compatible con lesién
neoplasica benigna. Resto del plano 6seo y
blando sin evidencia de lesiones (Figura 2).

Figura 2A. Tomografia de térax multi-detector
corte axial y con reconstruccién 3D: lesién tnica
ocupante de espacio afectando décimo (10°) arco
costal posterior izquierdo, hiperdensa con dreas
hipodensas en su interior, redondeada de bordes
bien definidos micro-lobulados que mide 4,3 cm x
4.3 cm a nivel del 1/3 proximal expansiva, porcién
central hipodensa de comportamiento osteolitico,
con remodelacion, adelgazamiento y expansion de
la cortical (flechas rojas).

Se realiza survey 6seo de cuerpo entero y
estdtica de tdrax, el rastreo corporal mostraba
lesién ocupante de espacio con aumento
importante en la actividad de concentracion del
radio-trazador proyectado en hemitérax izquierdo
a la altura del décimo arco costal posterior
izquierdo con importante actividad expansivay
deformante (Figura 3).
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Figura3. Survey 6seo: lesiéon ocupante de espacio con
aumento importante en la actividad de concentracién
delradio-trazador proyectado en hemitdrax izquierdo,
a la altura del décimo arco costal (10°) arco costal
posterior izquierdo, con importante actividad
expansiva y deformante.

Debido a estos hallazgos, se programa para
exéresis de dicha lesién mediante cirugia:
toracotomia pdstero lateral izquierda por planos
con abordaje de lacavidad tordcica a nivel del 9°
espacio intercostal con reseccion quirturgica de
los 2/3 proximales del 10° arco costal posterior
izquierdo con su desarticulacion costo vertebral.
Se procedié a la reconstruccién del defecto de
la pared tordcica con colocacién de malla de
monofilamento de polipropileno (Marlex®), y
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movilizacién de flap de misculo para un cierre
completo de dicho defecto (Figura 4), se deja
sonda tordcica por contra apertura a través de
toracotomia minima a nivel del 10° espacio
intercostal linea axilar posterior para restitucion
de la presion de la cavidad pleural (Figura 5).

Figura 4. Toracotomia pdstero lateral izquierda
tordcica a nivel del 9° espacio intercostal con
reseccion quirdrgica de los 2/3 proximales del 10°
arco costal posterior izquierdo con su desarticulacion
costo-vertebral. Se procedié a la reconstruccion del
defecto de pared toracica con colocacion de malla de
monofilamento de polipropileno Marlex®.

Analisis macroscopico: espécimen quirdrgico
conformado por el 10°, arco costal posterior
izquierdo, se evidencia formacién de aspecto
tumoral que mide 4,5 cm x 3,5 cm x 3 cm de
aspecto nodular circunscrita, grisicea con areas
negruzcas al corte es gris amarillenta, al estudio
microscopico se evidencia neoplasia constituida
por dos tipos celulares, células mononucleares,
con nucleos redondos a ovales, sin presencia
de actividad mitética y células gigantes multi-
nucleares con més de cincuentanticleos de bordes
irregulares, asimismo, acimulos de macréfagos
espumosos. En los bordes de lalesion se observa
tejido 6seo neo-formado con osteonecrosis y
destruccién de la cortical, que corresponde con
el diagndstico de tumor dseo de células gigantes
de costilla.

Evolucién posoperatoria satisfactoria, motivo
por el cual se retira sonda tordcica y se decide
el alta alas 72 h. Se obtuvo la cura del paciente
con la remocién de la lesion, sin embargo, se
controla por consulta externa para descartar
patologia recidivante o desarrollo de las formas
multi-sistémicas de laenfermedad.

Figura 5. Microfotografia. A. Tumor de células gigantes benigno, las células gigantes aparecen distribuidas
uniformemente, rodeadas por células mono-nucleadas. Las células gigantes son de gran tamafio y poseen
numerosos nicleos que muestran las mismas caracteristicas que las células mono-nucleadas. B. Crecimiento

expansivo con erosién enddstica de la cortical.
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Figura 6. Radiografia de térax pdstero-anterior: tres
meses después de operado se aprecia ausenciadel 10°
arco costal izquierdo.

DISCUSION

El TCG es una de las neoplasias dseas poco
frecuentes y menos predecibles en cuanto a su
comportamiento, porque practicamente todos
los tumores 6seos contienen células gigantes.

Es una neoplasia d6sea primaria con
caracteristicas benignas, que invade localmente
de manera agresiva, con un componente bifasico
de células gigantes y otro fusocelular muy
vascularizado, con recidivas frecuentes y una
capacidad limitada de dar metdastasis «4.), fue
descrita por primera vez por Sir Astley Cooper
en 1818 (6), representa el 5 %-15 % de todos
los tumores 6seos benignos . Se presentan
en adultos jovenes, con un pico de incidencia
entre la segunda y tercera décadas de la vida, y
es ligeramente mas frecuente en mujeres “ . Es
tipicamente una lesién mono-ostética con una
predileccion por los extremos de los huesos en las
epifisis y metafisis de los huesos largos (rodilla,
fémur, tibia, radio), sin embargo, se han visto
involucrados casi todos los huesos del organismo,
pero localizados en el drea costal son muy poco

frecuentes . En menos del 1 % de los casos
se ha observado una forma polio-ostética o
multicéntrica de los casos '

Existen diversas teorias sobre su etiopatogenia:
inflamatoria,angiogénicay osteoclastica,aunque
ninguna de ellas estd demostrada de forma clara.
Recientemente se haconfirmadoel pa?el quejuega
el gen supresor p53 en su génesis )

Habitualmente se manifiesta como una
tumoracién Unica, asintomadtica o dolorosa y
de crecimiento expansivo rapido, por lo que
representaunreto clinico-patolégicoy terapéutico
por su comportamiento variable e impredecible.
Eldiagndstico se hace en base a los datos clinicos
yradiol6gicos,confirmandose mediante el estudio
histolégico. En las radiografias encontramos una
expansion cortical de localizacién excéntrica,con
margenes claramente circunscritos y sin esclerosis
reactiva. La tomografia computada detalla estas
caracteristicas y la resonancia magnética, es
particularmente til para conocer la integridad
de los tejidos blandos circundantes. Es por
esto que Campanacci y col. (14), los dividieron a
estos tumores en tres estadios: estadio I: lesion
intra-6sea con histologia y radiologia indolente;
estadio II: lesion intra-6sea con expansion y
adelgazamiento cortical pero con periostio intacto
e histologiabenigna;estadio Ill:lIesion extra-6seay
de caricter agresivo pero con histologiabenigna.
La gran mayoria (70 %-80 %) corresponden a
estadio II,como fue nuestro caso.

Otros estudios como laangiografia resultande
gran ayuda, mostrando una lesién hipervascular
en la mayoria de los casos (60 %-65 %), aunque
existen casos hipovasculares (26 %-30 %) o
incluso avasculares (10 %)

Esunaneoplasia con potencial maligno,sobre
todo cuando afecta a varones de edad avanzada,
sin embargo, no se han encontrado pardmetros
clinicos,histolégicos y radiograficos que puedan
predecir su tendencia a recurrir o metastizar y
cuando puede ocurrir se presentan en el pulmoén
(1 %-10 %) .
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Con todos estos planteamientos, la biopsia
debe ser obtenida antes de la cirugia o intra-
operatoriamente, y puede ser guiada mediante
radioscopia para la obtencién de una muestra
mads precisa, en nuestro caso de obtuvo intra-
operatoriamente. MicroscOpicamente, los
TCG son tumores rojos de tejido friable, con la
cortical adelgazada sin destruir. El componente
tumoral estd formado por células mononucleares
que tienen las caracteristicas de los progenitores
osteoblasticos y no tienen matriz.

Por dltimo, ni los hallazgos clinicos, ni la
apariencia anatomopatolégica pueden servir
como factor predictor del comportamiento de
estas neoplasias, cuya evolucién es variable e
impredecible. Como se describié en lo antes
expuesto, este puede dar lugar a recidivas a
nivel local, metastasis a distancia o sufrir una
transformacién maligna espontdnea.

En este sentido, las metdstasis son mads
frecuentes en aquellos pacientes que han sufrido
antes recidivas locales, y en general, ocurren en
un plazo menor de dos afios.

En cuantoal tratamiento se refiere, lacirugiaes
el tratamiento de eleccion de los TCG. Se pueden
realizar dos tipos: un tratamiento intralesional,
que consiste en un curetaje local con o sin injerto
6seo. El cemento es el elemento adecuado para
utilizar como injerto, porque al rellenar lacavidad
produce una reaccién térmica que lesiona las
células tumorales que puedan quedar y, por tanto,
reduce el riesgo de recidivas. Un tratamiento
mads agresivo que comprende técnicas de escision
marginal,escision ampliada,reseccién en bloque
con o sin reconstrucciéon como lofuenuestrocaso.

El osteoclastoma o tumor de células gigantes
del hueso es un tumor raro, y su localizacién en
costilla lo hace mas inusual, sin embargo, es de
buen pronéstico, a pesar de que puede recaer
y dar metdstasis cuando se maligniza y ante
la posibilidad de transformacién en sarcoma
requiere estudio y observacion periddica.

Como conclusion destacamos la importancia
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de un buen diagnéstico diferencial que nos
permitadistinguir esta patologia benignade otras
malignas y asi poder decidir el tratamiento mas
adecuado segun la sintomatologia del paciente.
Deberemos descartar que se trate de una forma
polio-ostética o que forme parte de un sindrome
mas amplio, y tendremos en cuenta las distintas
opciones terapéuticas antes de optar por la mas
agresiva.

En muchas ocasiones el primer estudio
diagnéstico corresponde a la radiografia simple
de la zona afectada y sus hallazgos pueden ser
dificiles de interpretar.
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RESUMEN

El sarcoma de Ewing pertenece a un espectro de
enfermedades neoplésicas conocidas como la familia de
tumores de Ewing. La variante extra-dsea puede aparecer en
tronco, extremidades y érganos del tracto genital femenino.
OBJETIVO: Presentar el reporte de un caso de sarcoma
de Ewing extra-6seo de iitero. CASO CLINICO: Se
trata de pacientes femenina de 48 afios quien consulté por
presentar sangrado vaginal, dolor y aumento de volumen
abdominal de aproximadamente 6 meses de evolucién.
En la valoracién del abdomen se palpé tumoracién fija,
firme, irregular y no dolorosa que se extendia hasta la
cicatrizumbilical. Elexamen ginecolégico demostré que la
tumoracion parecia ser de origen uterino,ocupando el fondo
de saco de Douglas y separada anexos, con cuello uterino
cerrado con sangrado de color oscuro en escasa cantidad.
La ecografia abdomino-pélvica revel6 tumoracion que se
extendia hacia el fondo de saco de Douglas. La paciente
fue sometida a laparotomia encontrando tumoracidon
bien definida y parcialmente encapsulada. Se realizé
reseccion completa del tumor junto con histerectomia total,
ooforosalpingectomia bilateral, linfadenectomia pélvica
y para-adrtica, apendicetomia y omentectomia parcial.
La evaluacién histolégica e histoquimica confirmaron el
diagndstico de sarcoma de Ewing extra-6seo del ttero.
CONCLUSIONES: El sarcoma de Ewing extra-6seo de
utero es una entidad rara. Es importante identificar estos
casos para mejorar las posibilidades de supervivencia.
La sintomatologia es inespecifica y similar a otras
patologias pélvicas extra-intestinales. La histologia e
inmunohistoquimica son fundamentales para el diagndstico
definitivo y tratamiento oportuno.

PALABRAS CLAVE: Sarcoma de Ewing, ttero, extra-
4seo, tumor neuroectodérmico.
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SUMMARY

The Ewing’s sarcoma belongs to a spectrum of neoplastic
diseases known as Ewing’s family of tumors. The extra-
osseous variant may appear in trunk, extremities, and
organs of the female genital tract. OBJECTIVE: We
present a case report of extra-osseous Ewing’s sarcoma
of the uterus. CLINICAL CASE: A 48-year old female
patient who consulted for presenting vaginal bleeding,
pain and abdominal volume increase of approximately 6
months of evolution. In the evaluation of the abdomen,
a fixed, firm, irregular and painless tumor was found that
extended to the umbilical scar. Gynecological examination
showed that the tumor appeared to be of uterine origin,
occupying the bottom of the sac of Douglas and separated
from both adnexa, with a closed cervix with dark bleeding
in a small amount. The abdominal pelvic ultrasound
revealed a tumor that extended towards the bottom of
the sac of Douglas. The patient underwent laparotomy,
finding a well-defined and partially encapsulated tumor.
The complete tumor resection was performed along with
a total hysterectomy, bilateral oophorosalpingectomy,
pelvic and para-aortic lymphadenectomy, appendectomy,
and the partial omentectomy. The histological and the
histochemical evaluation confirmed the diagnosis of extra-
osseous Ewing’s sarcoma of the uterus. CONCLUSIONS:
The Ewing’s sarcoma of the uterus is a rare entity. It is
important to identify these cases to improve chances of
survival. The symptomatology is nonspecific and similar to
other extra intestinal pelvic pathologies. The histology and
the immunohistochemistry are fundamental for definitive
diagnosis and the opportune treatment.

KEY WORDS: Ewing’s sarcoma, uterus, extra-osseous,
neuroectodermal tumor.
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INTRODUCCION

I sarcoma de Ewing y el tumor
neuro-ectodérmico periférico
son una unica entidad que posee
diversos grados de diferenciacion
neuro-ectodérmica. Surgen de
células progenitoras mesenquimales, formando
un espectro de enfermedades neoplésicas,
conocido como familia de tumores de Ewing V.
Estos tienen como caracteristicas la translocacién
reciproca entre los cromosomas 11 y 22 [t (11;
22) (q24; Q12)] que forman el producto de
fusion EWSR1-FLI1, asi como caracteristicas
histopatolégicas e inmunohistoquimicas
similares !». La familia consta de los siguientes
cuatro subtipos: sarcoma dseo de Ewing,sarcoma
de Ewing extra-6seo, tumor neuro-ectodérmico
primitivo periférico y tumor de Askin .

El sarcoma de Ewing tiene una incidencia
anual de menos de 1 caso por millén con
incidencia maxima a los 10 - 20 afos de edad, es
poco frecuente en adultos mayores de 30 afios y la
mayor frecuencia de casos se produce en el sexo
masculino (relacion de 5:1) ¢#. Los sarcomas
de Ewing extra-6seos son infrecuentes. Existen
informes de casosy series que indican apariciones
inusuales en cavidad oral, glandulas salivales,
pulmoén, corazén, pericardio,eséfago,estémago,
pancreas, préstata, rifién, vejiga urinaria, ttero,
ovariosy vagina®. Los tumores del tracto genital
femenino son raros pero devastadores, siendo
el sitio mas comun de aparicion el ovario. Los
sarcomas de origen uterinoy cervical sondificiles
de diferenciar de los leiomiomas, lo que lleva a
posibles retrasos diagnésticos y terapéuticos ©.
Se presenta un caso de sarcoma de Ewing extra-
6seo de ttero.

CASO CLiNICO

Se trata de paciente femenina de 48 afios, X
gestas, VIII paras, II abortos, quien consulté
por presentar sangrado vaginal acompaifiado de

dolor abdominal de leve intensidad y aumento
de volumen abdominal de aproximadamente 6
meses de evolucién. La paciente referia pérdida
de peso y del apetito. Negaba antecedentes
médicos o quirdrgicos de importancia.

En la valoracién del abdomen se palpd
tumoracion fija, firme, irregular y no dolorosa
que se extendia hasta la cicatriz umbilical. No
se palparon visceromegalias ni adenopatias. El
examen ginecol6gico demostré que latumoracién
pareciaserdeorigenuterino,ocupandoel fondode
sacode Douglasy separada de anexos,con cuello
uterino cerrado con sangrado de color oscuro en
escasa cantidad. De igual forma, el tacto rectal
demostré que la tumoracién se ubicaba anterior
alrecto (lesién extra-luminal) sin afectaciénde la
mucosa. Elresto del examen fisico y los signos
vitales estaban dentro de limites normales. Los
examenes de laboratorio reportaron valores de
hemoglobina de 8,1 g/LL y hematocrito de 27 %.
No se encontraron alteraciones en el resto de los
resultados de laboratorio.

La ecografia abdomino-pélvica revel6 que
la tumoracién media 20 cm x 13 cm x 9 cm
encontrandose una lesién en cara posterior
que media 6 cm x 4 cm x 3 cm que se extendia
hacia el fondo de saco de Douglas. Los anexos
estaban desplazados hacia delante con pequeiia
cantidad de liquido libre en cavidad abdominal.
Elhigado bazoy pancreas estaban normales. No
se observaron evidencias de carcinomatosis y
ambos anexos estaban normales. La ecografia
Doppler confirmé lanaturaleza hiper-vasculardel
tumor. Las imagenes de tomografia computada
demostraron la presencia del tumor de origen
pélvico,que desplazaba asas intestinales (Figura
1). No se encontré ascitis, carcinomatosis y
adenopatias retroperitoneales. Los valores
de los marcadores tumorales fueron CA125:
91,5 Ul/mL, alfafetoproteina: 315 ng/mL,
y deshidrogenasa lactica 1 059 Ul/mL. Los
valores de gonadotropina coridnica y antigeno
carcino-embriogénico estaban dentro de limites

Vol. 32, N° 3, septiembre 2020



Viorkis Pérez-Ortiz y col. 177

Figura 1. Tomografia computada que demuestra
tumoracién pélvica que desplazabalas asas intestinales
sin signos de metdstasis visceral

normales. Tanto la endoscopia superior como
la colonoscopia no mostraron alteraciones. La
radiografia simple de térax estaba normal.

La paciente fue sometida a laparotomia
exploratoria encontrando una tumoracién bien
definida y parcialmente encapsulada de 21
cm x 14 cm x 11 cm que se originaba desde el
utero y ocupaba la pelvis desplazando recto,
colon sigmoides y ascendente acompanada de
escaso liquido, el cual fue recolectado y enviado
a evaluacion citolégica. Los anexos estaban
normales sin lesiones macroscépicas evidentes.
No seencontré evidenciade metastasis hepéticas
ni aumento de tamaifio de ganglios linfaticos
locales. La vesicula biliar, estdmago, pancreas
y apéndice cecal estaban normales. La biopsia
por congelacién del tumor sugirid la posibilidad
diagnéstica de sarcoma de Ewing / tumor neuro-
ectodérmico primitivo periférico por lo que
se realizo reseccion completa del tumor junto
con histerectomia total, ooforosalpingectomia
bilateral, linfadenectomia pélvicay para-adrtica,
apendicetomia y omentectomia parcial.

La evaluaciéon macroscépica revel6 tumor
parcialmente encapsulado (Figura 2). Los
cortes de la pieza mostraron dreas de necrosis y
hemorragia. Al examen microscépico demostré
laminas de células redondas con nicleos grandes
redondos-ovalados y citoplasma claro las
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Figura 2. Apariencia macroscépica del sarcoma de
Ewing extra-6seo.

cuales eran positivas a la técnica de coloracién
de Schiff. Las zonas de necrosis mostraron
proliferacién periteliomatosa focal de células
tumorales alrededor de los vasos sanguineos
con mitosis incrementada. La coloracién
inmunohistoquimica mostré co-expresién de
CD99, vimentina y S-100. También demostré
que las células eran débilmente positivas a
enolasa neuroespecifica y CD56. Tanto la
reactividad a pancitoqueratina, desmina, como
a sinaptofisina, CK20, CD45 y cromogranina
fue negativa (Figura 3). La citologia del liquido
peritoneal y las secciones del epiplon, ganglios

Figura 3. Imagenes histopatologicas delatumoracién
que demuestra A) Laminas de células redondas y
pequefias uniformes con patrén trabecular. Coloracién
hematoxilina-eosina. 100X B) Inmunotincién para
CD 99 difusa. 400X.
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linfaticos, endometrio, trompas de Falopio,
cuello uterino y ovarios estaban normales sin
evidencia de alteraciones malignas. El estudio
de la hibridacién de fluorescencia in situ varias
semanas después reveld reordenamiento del gen
ESWRI1 en 90 % de las células, lo que confirmé
el diagndstico de sarcoma de Ewing extra-6seo
del ttero.

La paciente cursé el periodo posoperatorio
sin complicaciones y fue referida al servicio de
oncologia de otro hospital en el cual indicaron
la evaluacion tomogréfica de térax, abdomen
y pelvis, las cuales fueron negativas. La
gammagrafia 6sea y biopsia de médula 6sea
resultaron negativas para la metastasis. Se
inicié tratamiento con quimioterapia planificado
por oncologia médica. Ocho meses después
del tratamiento, la paciente continuaba en
seguimiento ambulatorio sin evidencia de
recurrencia.

DISCUSION

Elsarcomade Ewingextra-6seodetteroesuna
entidad extremadamente rara. Este informe de
caso demuestralaimportancia de considerar esta
entidad dentro de los diagnésticos diferenciales
delos tumores uterinos. Adiferenciadel sarcoma
oseo de Ewing, que es mas frecuente en el sexo
masculino, no existe diferencia de géneros en la
frecuenciade los sarcomas de Ewing extra-6seos
y mas del 70 % de los casos son diagnosticados
enlaadolescencia®”. Existen aproximadamente
80 casos reportados, de los cuales 60 fueron en
cuerpo uterino y 21 casos en cuello uterino ®.

Las pacientes con sarcoma de Ewing presentan
con frecuencia retraso en la apariciéon de la
sintomatologia y el diagndstico temprano es
bastante raro, en especial los que aparecen en
la pelvis, porque no son palpables hasta que
alcanzan grandes dimensiones . Casi todos los
casos tienen enfermedad diseminada oculta al

momento del diagndstico . Los sintomas mas
frecuentes son sangrado genital irregular (85 %
en los casos de cuello uterino y 70 % en tumores
del cuerpo uterino) y dolor pélvico o lumbar
(27 % de los casos), el cual puede irradiarse a las
extremidades inferiores. Otros signos/sintomas
que pueden aparecer incluyen flujo vaginal,
disuria, polaquiuria fiebre y pérdida de peso ®.
Los signos neurolégicos, como compresion de
lasraices nerviosas,estan presentes en cercade la
mitad de los casos . Entre los hallazgos fisicos
mds comunes se observan lesiones nodulares
que se extienden hacia la pared vaginal y ttero
aumentado de tamafio, lo que puede llevar a
confundirlo con leiomiomas uterinos ®.

El sarcoma de Ewing puede aparecer en
regién paravertebral, drea retroperitoneal,
pared toricica y extremidades inferiores. No
existen caracteristicas radiolégicas especificas;
sin embargo, la mayoria de las lesiones
estdn encapsuladas y son hipoecoicas en la
ecografia convencional, hipodensas en la
tomografia computada e iso-hipointensas en
T1 e hiperintensas en T2 en las imédgenes de
resonancia magnética . Estas dltimas también
sonel método ideal paraevaluarlaafecciondelos
tejidos blandos circundantes *®. La tomografia
por emisién de positrones puede ser ttil en el
diagndéstico, estadificacion y seguimiento de la
respuesta al tratamiento ®.

El diagnéstico es dificil por microscopia de
rutina, porque su morfologia es similar a otros
tumores. En la mayoria de los casos se observan
laminas de células azules pequefias con cromatina
nuclear punteada y ausencia de nucléolos.
La necrosis de células adyacentes es comun.
Este tipo de células pequeiias células azules
redondas en neoplasias también estd presente
en linfoma linfoblastico, meduloblastoma,
tumor neuroendocrino de células pequeiias
y neuroblastoma. Otros sarcomas de tejidos
blandos y el rabdomiosarcoma también deben
considerarse en el diagndstico diferencial ©.
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La inmunohistoquimica es critica para
el diagnéstico, porque los carcinomas
neuroendocrinos de células pequeiias suelen
ser positivos para cromogranina, sinaptofisina
y enolasa especifica de las neuronas. La gran
mayoria de los sarcomas de Ewing expresan
la glicoproteina de superficie celular CD99 o
antigeno de superficie MIC2 que es codificado
por el gen CD99 (9. La expresién de MIC2 por
un tumor maligno de células azules pequefias
es un marcador de diagndstico sensible para la
familia de tumores de Ewing. El MIC2 carece
de especificidad porque otros tumores, como
el rabdomiosarcoma, pueden expresarlo. Sin
embargo, los carcinomas de células pequeias
son negativos. También se utilizan marcadores
linfoideos, antigeno comun de leucocitos, CD20
y CD3 para diferenciarlo del linfoma V.

La caracterizacion genética molecular de
anomalias cromosémicas especificas de lafamilia
de tumores de Ewing ha mejorado la deteccion.
Las translocaciones caracteristicas involucran
el gen EWSRI1 en 22q12.2 y varios otros genes
especificos de la familia de transcripcion de
eritroblastos en 11q24.1-q24.3 y que se observa
en mds de 90 % de los casos ¢'?. El ESWR
codifica una proteina multifuncional que regula
varios procesos celulares. El FLI1 codifica una
proteina que controla tanto el desarrollo como
la proliferacion celular y carcinogénesis ¥. La
translocacion EWSRI1-ERG [t (21; 22) (gq22;
ql2)] esta presente en 5 %-10 % de los casos,
mientras que otras translocaciones son menos
comunes 49,

Actualmente no existe uniformidad en
el tratamiento, principalmente debido a
la baja frecuencia de esta neoplasia. No
obstante, el control de la enfermedad con
cirugia, quimioterapia con multiples agentes y
radioterapia son pilares terapéuticos en estos
casos, porque la mayoria tienen metéstasis
ocultas. Lascombinaciones del tratamiento deben
considerar: edad,localizacion anatomica,estadio
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delaenfermedad,tamaiio del tumor, presenciade
metastasis y potencial respuesta al tratamiento.
Laopcién quirtdrgicarecomendadaen los tumores
del tracto genital es la histerectomia abdominal
radical y ooforosalpingectomia bilateral con o
sin diseccién de ganglios linfaticos pélvicos
en aquellos casos en estadios tempranos. En
aquellas pacientes en los que no se puedarealizar
serecomiendalareseccién amplia del tumor @19,

Elsarcomade Ewingesunaneoplasiamaligna
sensible a la quimioterapia, la cual permite
controlar la enfermedad y aumentar la tasa de
supervivencia a largo plazo. Datos previos
demuestran una tasa de supervivencia de 5
anos de 75 % en aquellos casos con tumores no
metastasicos tratados con reseccidn quirdrgicay
quimioterapiacomparados con 25 % en pacientes
que no se realizo lacirugia ®#. La quimioterapia
con multiples agentes ha demostrado que
aumenta la tasa de supervivencia de 10 % a
70 % . Los agentes quimioterapéuticos mas
utilizados incluyen doxorubicina,ciclofosfamida,
vincristina, actinomicina D, ifosfamida y
etopdsido y la combinacién mas evaluada es
vincristina, doxorubicina y ciclofosfamida
(régimen de eleccién para el sarcoma 6seo de
Ewing). La ifosfamida es uno de los agentes
quimioterapéuticos més eficaces en el tratamiento
de estos tumores, en especial en aquellos casos
con tumores resistentes a otros farmacos 99,
La combinacién de farmacos puede lograr una
supervivencia a largo plazo del 70 % - 80 %
de los casos con enfermedad no metastasica @.
De igual forma, la radioterapia también puede
ser util en el tratamiento de estos pacientes,
particularmente en aquellos con enfermedad
residual después de lacirugiay quimioterapia @ .

El sarcoma de Ewing extra-Gseo de tutero es
una entidad rara que plantea diferentes dilemas
clinicos. Es importante identificar estos casos
para mejorar las posibilidades de supervivencia
con las modalidades terapéuticas disponibles
en la actualidad. Desafortunadamente la
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sintomatologia es inespecifica y similar a
otras patologias pélvicas extra-intestinales.
La histologia e inmunohistoquimica son
fundamentales para el diagnéstico definitivo
y tratamiento oportuno. La deteccion de mas
casos en el futuro ayudara a establecer patrones
de tratamiento y seguimiento.
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RESUMEN

Los tumores 6seos malignos son patologias de poca
incidencia con manifestaciones inicialmente locales,
se manifiestan con dolor y una masa 6sea con un alto
porcentaje de aparicién en rodilla. En nuestro trabajo
presentamos dos casos de osteosarcoma en fémur distal
en jovenes de 11 y 14 afios de edad, con gran compromiso
6seo y de partes blandas, sin afectacion metastasica, en los
cuales se realiz6 reseccion con margenes libres de tumor y
rotacién-plastia de Van Nes, los dos pacientes recibieron
tratamiento neoadyuvante y adyuvante de quimioterapia.
Se logré adecuada longitud y simetria en ambos miembros
inferiores, teniendo en cuenta el posterior crecimiento del
paciente, con buena adaptacién en la realizacién de sus
tareas habituales.
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rotacién-plastia
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SUMMARY

The malignantbone tumors are pathologies of low incidence
with mainly local manifestations that may begin with pain
and an osseous mass with a high percentage of appearance
in the knee. In our work, we present two clinical cases
of osteosarcoma in the distal femur in 12 and 14 year old
children, with major compromise of the bone and the soft
tissue, without metastatic involvement, in which tumor
resection was performed with tumor free margins and Van
Nes rotation-plasty, both patients received neoadjuvant and
adjuvant chemotherapy. Adequate length and symmetry
were achieved in both limbs, taking into account the
subsequent growth of the patient, with good adaptation in
the performance of their usual tasks.

KEY WORDS: Van Nes surgery, osteosarcoma, rotation-
plasty
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INTRODUCCION

0s osteosarcomas son tumores
raros,cuyacaracteristica propiaes
la produccién de osteoide tumoral
(trabéculas 6seas inmaduras) por
partedelascélulasneopldsicas 2,
Se manifiestan clinicamente con dolor y una
tumoracion de crecimiento progresivo que puede
alcanzar dimensiones significativas, afectando
notablemente y en forma progresiva la actividad
cotidiana del nifio ®. En EE.UU se diagnostican
400 casos nuevos al afio, a pesar de su baja
incidencia representa el cancer 6seo primario
mads frecuente en nifios y adolescentes, quinto
en frecuencia en adolescentes y adultos jovenes
(de 15 a 19 anos) ®. En las radiografias se
observan imégenes de caracteristicas agresivas,
liticas, afeccién de corticales con reaccién
peridstica, pudiéndose conformar imégenes en
cepillo o triangulo de Codman. En laresonancia
magnética (RMN) se observa el compromiso de
tejidos blandos. En todos los casos se requieren
estudios de extensién para evaluar metéstasis.

Los dos tumores &seos malignos mas
frecuentes en la infancia son el sarcoma de
Ewingy el sarcoma osteogénico u osteosarcoma,
representan alrededor de 5 % de las neoplasias
malignas en la edad pediatrica. En los pacientes
menores de 20 afios el osteosarcoma representa
56 % de todos los canceres de hueso, mientras
que el sarcoma de Ewing y el condrosarcoma
representan 34 % y 6 % respectivamente @,

Hace cuarenta afios se estimé que 80 % de los
pacientes con sarcomas 4seos pedidtricos iban
a fallecer, hoy en dia, cerca de 70 % sobrevive,
por lo que se hace necesario buscar alternativas
que preserven la mejor funcién posible y sean
duraderas.

Tras la gran evolucién de la quimioterapia
hace 30 afios, los avances en las técnicas
de salvamento de extremidad basadas en la
reseccion tumoral y lareconstruccién del defecto

mediante aloinjertos 6seos estructurales, protesis
articulares y la rotacionplastia de Van Nes, en
casos mas especificos teniendo en cuentalaedad
principalmente, sustituyeron progresivamente a
la amputacién como técnica quirdrgica. Con el
tratamiento quirdrgico local con nuevos disefios
de endoproétesis tumorales, aloinjertos &seos
estructurales y/o ortesis se halogrado unanotable
mejoria en cuando a la supervivencia.

Las opciones quirdrgicas de salvamento
de extremidad presentan riesgos asociados
principalmente a infecciones y {istulas segtn el
abordaje y las endoprétesis presentan un tiempo
de uso limitado que puede variar segtin el tipo de
material el cuidado del paciente, larehabilitacion
y fallas de tipo mecanico en las endoprétesis ©.

Eltiempo de uso promedio de las prétesis antes
de que necesiten ajustes o cambios es de tres a
seis afos, siendo mayor a cinco en los casos de
lesion en el fémur distal (88 %) en contraste con
la tibia proximal (58 %) segun lo reportado en
laliteratura . La quimioterapia tiene un efecto
adverso sobre lacalidad del huesoy estd asociada
aun alto porcentaje de fatiga de la prétesis (15 %
a51 %), el aflojamiento del material requiere de
una nueva intervencion quirdrgica con todos los
riesgos asociados a ella.

En los afios cincuenta Van Nes popularizé la
técnica de reseccion tumoral y rotaciéon en 180°
de la pierna y el pie sobre el muslo, dejando la
articulacién del tobillo en funcién de la rodilla
en defectos congénitos, hasta el punto de
recibir el nombre de “plastia o rotacién de Van
Nes”. En los afios setenta se empieza a utilizar
en casos tumorales, Salzer realiza la primera
rotacién-plastia sobre un sarcoma de rodilla en
Viena en 1974. La técnica fue mejorada por
Wilkenmann, que la extendi6 a tumores de todo
el fémur, clasificando las plastias de rotacion en
cinco grupos en funcién de la porcién resecada
a reconstruir &2,

La cirugia de Van Nes es una opcién viable
para el salvamento de extremidad en pacientes
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con tumores de gran tamafio, localizados, sin
metastasis a distancia, no poliostéticos, para
casos en cirugia de cardcter curativo, incluso en
el que el remanente del fémur quede muy corto.

La cirugia consiste en la reseccion tumoral,
se rota el extremo distal en 180°, considerando
siempre la longitud contralateral y su posterior
crecimiento,seconsiguereconvertirlaamputaciéon
supracondilea enuna amputacion funcionalmente
infrapatelar,enlaque el tobillorotado actiiacomo
rodilla, permitiendo una recuperacién funcional
superior a las amputaciones supracondileas
convencionales y la utilizacion de la 6rtesis méas
funcional y evitar posibles complicaciones de
cirugias por aflojamiento protésicos inevitables
por el pasar del tiempo 1319,

Los principios y las indicaciones para la
cirugia de rotacion de Van Nes deben abordarse
antes de iniciar el procedimiento (Cuadro 1) (819,

CASO 1.

Paciente de sexo femenino de 12 afios que
ingresé al servicio de oncologia ortopédica el
23 de junio 2018 proveniente de una zona rural
con historia de 15 dias de evolucién consistente
en dolor en fémur distal derecho con limitaciéon
funcional, aumento de volumen en muslo, la
madre refirié fiebre de tipo intermitente no
documentada.

Al examen fisico presenté6 aumento del
volumen en muslo distal derecho con dolor a la
palpacién flexion de 130°, extensién completa,
masa de consistencia dura, dolorosa, irregular,
no movil, adherida a planos profundos. No se
observé red vascular, calor local, ni hiperemia.
Refirié antecedentes de esclerosis tuberosa,
epilepsia, rabdomioma intra-cardiaco, niega
alergias.

Cuadro 1. Principios especificos para el procedimiento de rotaciéon de Van Nes

Principios especificos

Indicaciones

1. El pie y el tobillo DEBEN estar libres
de enfermedades.

2. El suministro de nervios al pie y al tobillo
DEBE ser preservable.

3. El suministro vascular al pie y al tobillo
DEBE ser conservable o restaurable después
de la reseccion del segmento de vaso enfermo.

4. La potencia muscular DEBE ser restaurable
en el tobillo después de la cirugia.

5. Resecciones de segmento de tejido grande
son alcanzables.

1. Lesiones de los tercios distales o proximales
del fémur y la tibia proximal.

2. Crecimiento restante esperado en la pierna
contralateral > 10 cm en nifios pequefios.

3. Extension de la reseccion del tamaiio del
tumor que puede dejar un stock pobre de
hueso o tejido blando para la reconstruccion.

4. Suministro vascular distal comprometido
secundario al tumor (reconstruible mediante
reseccion segmentaria y anastomosis).

5. La funcién fisica y la actividad son de gran
importancia para los nifios / adolescentes y
superan la importancia de la apariencia estética

6. Intentos reconstructivos fallidos previos,
complicaciones tardias (longitud de la pierna.

7. Discrepancia / stock 6seo inadecuado / fracaso
de la endoprotesis

Rev Venez Oncol
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Se solicitaron estudios de extension RX
(Figura 1), RMN (Figura 2) y gammagrafia
6sea corporal total (Figura 3), la RX y RMN
evidenciaron un gran componente osteolitico
en fémur distal con reaccién peridstica y
compromiso importante de partes blandas. En
gammagrafia se visualizé hipercaptacion de
radioisétopo en fémur distal.

o

Figura 1. RX APy perfil de fémur.

Figura 2. RMN de fémur.
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Figura 3. Gammagrafia 6sea corporal total.

La paciente realizé quimioterapia
neoadyuvante con mala respuesta, incluso
presenté una fractura patoldgica evidenciada
por RMN (Figura 4) por lo que se decidio
intervencién quirdrgica de reseccién mas
reconstruccion, se planificaron cortes (Figura 5)
con preservacion de estructuras vitales, serealizé
el procedimiento quirdrgicoel dia 13/08/2018. Se
realizaron osteotomias mds reseccion en bloque
del tumor, se lograron bordes libres de lesion
(Figura6y 7). Se procedi6 a realizar la rotacion

Figura 5. Planificacion preoperatoria.
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Figura 7. Pieza de reseccion tumoral rodilla.

de la extremidad en 180° con reimplantacién del
miembro remanente distal, se pudo preservar
indemnes lairrigacién tanto arterial como venosa
(Figura 8). Actualmente la paciente se incorporé
a su pasada actividad con integracién plena de
sus actividades.

Rev Venez Oncol
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Figura 8. Osteosintesis fémoro-tibial.

CASO 2

Paciente de sexo masculino de 14 afios de edad
con sintomas de dolor, aumento del volumen en
rodilla izquierda, se ordenaron estudios tanto de
RX (Figura 9 y 10) como resonancia magnética
RMN convencional de fémur izquierdo que se
confirmé con biopsia, ubicidndolo en un estadio
IIB en febrero 2015.

Elpacienterealizéquimioterapianeoadyuvante
por 10 sesiones previas a cirugia de reseccion,
el informe de patologia MC 15-4306 pos
quimioterapia,dio unresultado de malarespuesta
(60 % de necrosis), se ordené un TAC de térax:
en septiembre de 2015 y gammagrafia 6sea en
diciembre de 2015 sin lesiones de metastasis
(Figura 11).

Se realizé reseccion en bloque del tumor con
reimplantaciéon del miembro mediante técnica
quirdrgicaderotacion-plastia. Eneste caso,dado
el compromiso vascular en la zona tumoral, se
realizé reseccion del drea vascular comprometida
mads anastomosis posterior.
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con un tiempo de seguimiento de 36 meses
(paciente femenino) y 12 meses (paciente
masculino), respectivamente, ambos pacientes
conservan una funcionalidad adecuada con
reintegro a la mayoria de sus actividades de
acuerdo con el tiempo de evolucion (Figura
12), paciente de 12 afios femenino (Figura 13),
paciente de 11 anos masculino (Figura 14).

Figura 9. Tumor fémur distal y RX anteropos-
terior y perfil.

Figura 10. RMN de fémur vista perfil y an-
teroposterior.

If

Figura 11. Gammagrafia 6sea corporal total.

En ambos casos se indicé quimioterapia
adyuvante con acompafiamiento por especialistas
en rehabilitacién y psicologia. En la actualidad, Figura 13. Posoperatorio.
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Figura 14. Posoperatorio.

DISCUSION

Lacirugiade Van Ness es unaopcionde cirugia
confiable y duraderadentro de los procedimientos
de salvamento de extremidades. Este método
ha mostrado buenos resultados para resolver el
problema de longitudes desiguales de miembros
inferiores junto a la ortesis y preservar la mejor
funcién posible con pocas complicaciones en
la extremidad intervenida de reseccion tumoral
que compromete larodilla. Se ha encontrado en
la literatura que la cirugia de Van Ness es una
técnicaquirdrgicaen lacual lareseccion tumoral
en bloque mas la rotaciénplastia combinadas
con el ajuste 6ptimo de una ortesis posterior a la
cirugia, puede conduciraexcelentes resultados a
corto y largo plazo en nifios menores a 12 afios
con deficiencias severas de las extremidades el
unico inconveniente demostrable es la apariencia
estética de dificil manejo en la sociedad actual.
La perspectiva psicoldgica del paciente y la
familia se consideraron en gran medida para la
decisién quirdrgica final, los pacientes deben
recibir apoyo multi-disciplinario con psicologia,

Rev Venez Oncol

psiquiatria y trabajo social antes y después de
la intervencién para minimizar el riesgo de
problemas psicoldgicos y de adaptacién social.

De la literatura publicada se desprende
claramente que los nifios que se someten a una
cirugia para preservar las extremidades en lugar
de una amputacion, tienen tasas de satisfaccion
mas altas y un mejor bienestar emocional con
respecto a la escolarizacién y la educacién,
la movilidad y el empleo futuro “”. Con el
apoyo psiquidtrico en curso, especialmente
en la adolescencia, la cirugia de recuperacién
de la extremidad parece ofrecer un mejor
funcionamiento psicolégico, imagen corporal
intacta y sexualidad %19,
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RESUMEN

La metdstasis ovdrica se desarrolla principalmente de
tumores gastrointestinales. El sistema urinario es una
localizacion extremadamente rara, con muy pocos casos
reportados. El objetivo es daraconocer el mal prondstico que
suscitaeste hallazgo. Se describe el caso de una paciente de
55 afios con un tumor de Krukenberg dependiente de anexo
izquierdo,conhallazgo anatomopatolégico de carcinomade
células claras, asociado a tumor renal derecho y metastasis
hepatica. La importancia de reconocer al sistema urinario
como unalocalizacién infrecuente del tumor de Krukenberg
conlleva a ampliar los estudios para comprender y mejorar
nuestro enfoque médico.
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SUMMARY

The ovarian metastases are development mainly from the
gastrointestinal tumor. The urinary system is a very rare
localization whit very few cases reported. The aim of this
is to show the poor prognoses which carry this finding. We
describe a case of a 55 year old patient whit a Krukenberg
tumor from left annex, with pathologic findings of clear
cell carcinoma, associated with right renal tumor and liver
metastasis. The importance of recognize the urinary system
as an uncommon site of location for the Krukenberg tumor
leads to extend studies to understand and improve our
medical approach.

KEY WORDS: Krukenberg tumor, carcinoma, renal cell,
ovarian neoplasms
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INTRODUCCION

[ tumor de Krukenberg representa
entre el 5 % y 30 % de los
tumores ovaricos V. Fue descrito
por primera vez por Friedrich
Ernst Krukenberg como parte
de su tesis doctoral en 1896. Inicialmente, se
denominaron «fibrosarcomaovariimucocellulare
(carcinomatodes)» debido a su aparienciade tipo
sarcomatoide. Posteriormente, se confirmarian
que no pertenecian a tumores ovaricos primarios,
sino que, por el contrario, correspondian a
metdstasis y en su mayoria de origen gastrico.
En términos amplios el concepto de tumor de
Krukenberg abarca todo tumor de ovario que
tenga origen metastasico ginecolégico o no @.
Histéricamente, la principal localizacién de
metéstasis al ovario fue de origen géstrico (67 %),
seguido de colon y recto (9 %), mamario (7 %),
vesicula y via biliar (2 %). Resaltando que se
han reportado escasos casos de origen renal
en la mayoria de estudios . Similarmente,
una revision completa de la literatura mundial
present6 solamente un total de 41 casos sobre el
carcinoma renal con metastasis ovarica @.
Siendo el sistema urinario una localizacién
extremadamente rara,con lamayoriade articulos
basados en casos aislados y series de casos,
realizamos el siguiente reporte con el objetivo
de dar a conocer el mal prondstico que suscita
este hallazgo.

CASO CLiNICO

Se trata de una paciente mujer de 55 afios,
sin antecedentes oncoldgicos ni antecedentes
personales de importancia, con antecedente
quirdrgico de salpingooforectomia derecha
por embarazo ectdpico, sin paridad y ultima
menstruacion a los 50 afios. Ingresé a la
institucion en diciembre del 2019, refiriendo
presentar desde hace 3 meses pérdida ponderal,
hiporexia, malestar general y astenia; con una

evaluacién tomografica abdominal contrastada
que evidencia una formacion sélida heterogénea
irregular anivel del polo inferior renal derecho y
una ecografia transvaginal donde se observa una
tumoracioén anexial compleja izquierda.

En los hallazgos clinicos se evalué una
paciente con evidente baja ponderal, sin lesiones
secundarias a nivel cutdneo o ganglionar. En el
abdomen no se palpan masas o visceromegalias.
A la especuloscopia se visualiza el cérvix
empotrado, aparentemente normal. Al examen
bimanual se logré palpar una masa anexial
izquierda, mévil, de 10 cm aproximadamente.
Tuvo resultado de Papanicolaou negativo para
células malignas.

Enlaanalitica general la paciente presentd Hb:
8,6 g/dL que requirié transfusion de una unidad
de glébulos rojos. El conteo de leucocitos fue
de 5 600 con 0 % de abastonados y plaquetas en
460000,ureaen 18,31mg/dLy creatininaen0,75
mg/dL. El urocultivo no presentd crecimiento
bacteriano. Se solicitaron marcadores tumorales:
CA-125:49,99,CEA:0,96,CA-199:4,07y CA-
153:19,21. En la tomografia abdominopélvica
contrastada (Figura 1) realizada en la institucién
se visualiza una masa sélida exofitica renal
derecha que contacta musculo psoas, se asocia
a una masa pélvica sélido-quistica anexial
izquierda de aspecto maligno con ausencia de
adenopatias sospechosas de infiltracion. Nédulos
hipervasculares sugerentes de hemangiomas
hepatico. Los hallazgos de resonancia magnética
pélvica fueron una masa sélida de 7,3 cm x 6,3
cm x 7,3 cm ovdrico izquierda, con componente
s6lido captante de contraste y dreas de necrosis,
liquido libre y micro-implantes peritoneales a
considerar carcinomatosis.

Se le realiz6 una laparotomia exploradora
encontrando liquido libre amarillo cetrino en
volumen aproximado de 500 cm?, el cual se
envia a citologia. En fosa pélvica izquierda se
evidenciatumoraciénde 7cmx 7 cm dependiente
de anexo izquierdo, multilobulada, de superficie
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Figura 1. Se aprecia el tumor renal derecho asociado
a hidronefrosis y el tumor de anexo izquierdo.

irregular, con cédpsula intacta, de consistencia
indurada,con vascularizacién superficial ,que se
extiende atrompaizquierday ligamentoredondo,
sin llegar a infiltrar utero; la cual se reseca.
Adicionalmente, se evidencia tumoracién en
flanco derecho de aproximadamente de 15 cmde
diametro mayor, multilobulado, irregular,que se
extiende a planos retroperitoneales. Enhigado,a
nivel de segmento V se palpanédulo parenquimal
de aproximadamente 1 cm y otro nédulo en
superficie capsular de aproximadamente 1 cm
en segmento IV b, este tltimo se toma biopsia.
No hubo metastasis peritoneal. Debido a los
hallazgos intra-operatorios, no se realizé algin
procedimiento a nivel del tumor renal derecho.
La paciente actualmente se encuentra en manejo
paliativo.

Losresultados anatomopatolégicos reportaron
enel ovarioizquierdo infiltrado por carcinomade
células claras,cuyamorfologia favorece primario
renal. Labiopsia quirdrgicade higado con tejido
hepatico presentaba las mismas caracteristicas;
y la citologia ascitis no tuvo presencia de
células intra-epiteliales de origen maligno.
Microscopicamente (Figura 2), se observaron

Rev Venez Oncol

células con citoplasma amplio y vacio, ndcleos
centrales y de segundo grado, limites celulares
bien definidos sobre una red vascular, sugestivo
del carcinoma de células claras de origen renal.
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Figura 2. Se aprecian células con citoplasma amplio
y vacio sobre una red vascular bien definida.

DISCUSION

La metdstasis ovdrica es un proceso
oncoldégico poco frecuente y comprendido. En
general, el tumor de Krukenberg representa
entre el 5 % y 30 % de los tumores ovaricos .
Adicionalmente,laexperienciademuestraque se
trata de un evento que suscita un pobre prondstico
para las pacientes. En su mayoria se originan
de subsitios no ginecolégicos (62,89 %) . En
un analisis actual utilizando la base de datos del
Tokai Ovarian Tumor Study Group (TOTSG)
con 143 tumores de ovario metastasicos (4,1 %)
identificé lamedianade edad en 54 (29 - 82) afios,
correspondiendo alaedad de lapaciente. El sitio
mas frecuente fue colorrectal (43 %) seguido del
gastrico (29 %), apéndice (8 %), mamario (6 %),
pancreas (4 %) entre otras. Soélo se reportan
2 casos (1,4 %) a nivel renal; existiendo una
diferencia de frecuencias debido al diagndstico
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precoz en el cancer gastrico ©©. Es por estarazon
que la metéstasis ovdrica de origen renal es un
sitio poco frecuente; en consecuencia, debe ser
tomado en cuenta al realizarse el abordaje de una
paciente con sintomas ginecoldgicos o distension
abdominal.

Liang L y col., presentaron la serie de casos
mds amplia con 9 pacientes con carcinoma
de células renales; de los cuales 8 realizaron
metastasis al ovarioy unaalatrompade Falopio,
demostré que el tipo histolégico més frecuente
como en nuestro caso fue el carcinomade células
claras (7 casos); cabe recalcar, que se presentd
un caso con tipo histolégico cromé6fobo, el cual
tiene un grado bajo de metastasis . Por otro
lado,existe un caso que reporté metastasis ovarica
de un carcinoma renal papilar ®. Ademas, los
sintomas mas frecuentes fueron la presencia
de masa abdominal, baja de peso y sangrado
vaginal. Llama la atencién que en nuestro caso
la paciente no presenté sintomas ginecoldgicos,
pero si una pérdida de peso marcada.

Usualmente, se presenta como parte una
enfermedad generalizada con metdstasis a otros
organos, siendo los sitios més frecuentes el hueso,
pulmones y abdomen . La metéstasis hepatica
junto al compromiso ovarico es poco frecuente
y se ha reportado en solo un caso @,

Los mecanismos que explican la propagacion
de células tumorales desde el rindén hacia
los ovarios son desconocidos. Las vias de
diseminacién principales son la hematégena y
linfatica. Como en nuestro caso, al parecer la via
transcelémicano juegaun papelrelevante ©. Se
ha postulado un eje reno-ovarico que demuestra
que la metdéstasis seria un evento relacionado del
punto de vista embriolégico y vascular; de esta
manera, se explica que la metdstasis ipsilateral
es posible. Sin embargo, como en este caso
la metastasis contralateral es factible, siendo
mecanismos desconocidos por estudiar (%,

Existe el reporte de un caso que presentd el
hallazgo de células en anillo de sello ', por lo

que propone la hipétesis de que existen otros
mecanismos diferentes ala variante sarcomatoide,
con las que el carcinoma de células claras puede
tener un pobre prondstico. Al respecto, un
estudio demostré que la sobreexpresion de CD44
presento una correlacion fuerte con laagresividad
del carcinoma renal de células claras 2. El
uso de inmunohistoquimica es una herramienta
importante en la distincién del sitio primario de
metastasis. Entre los marcadores que orientan
a un posible origen renal son CK 7-,CD 10+ y
RCCma + 9,

La supervivencia a 5 afios de estos pacientes
en general es entre 18,5 % - 40 %, con un
mejor prondstico para los tumores con origen
ginecoldgico (48 vs. 12 meses) . En un estudio
multivariado sobre los factores prondsticos,
el unico factor estadisticamente significativo
fue el sitio del tumor primario (P=0,004) 49,
La nefrectomia cito-reductora cuenta con solo
dos estudios clinicos aleatorizados con disefios
opuestos y resultados prometedores en la era de
lainmunoterapia“®. Enconclusién, presentamos
este caso infrecuente sobre una metéstasis ovarica
de un sitio poco comin que nos debe llevar a la
reflexion para considerarlo en nuestro enfoque
diagnéstico, asi como considerarlo un factor de
pobre prondstico.
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LA MUJER MEDICO Y LA SOCIEDAD VENEZOLANA

DE ONCOLOGIA

INGRID NASS DE LEDO
EDITORA

Este afio la Sociedad cumplirda el 08 de abril 66
afios de existencia, hacen ya 49 anos del primer
Congreso Venezolano de Oncologia y 31 afos
del nacimiento de nuestro 6rgano divulgativo
oficial. En este articulo queremos mencionar
aquellas mujeres pioneras en la Medicina en el
mundo y en Venezuela y luego a las integrantes
femeninas de nuestra Sociedad, quienes con su
trabajo y dedicacion han logrado fortalecer la
permanencia y continuidad de ella a través del
tiempo.

Es prudente comenzar por las primeras en el
mundo en ser médicos, a saber: la Dra. Elizabeth
Blackwell (Figura 1), nacida en Inglaterra el
03 de febrero de 1821, fue la primera mujer
que logro ejercer la profesion de médico en los
EE.UU y en todo el mundo. Diez universidades
rechazaron su solicitud hasta que fue admitida
enel Geneva Medical College (Nueva York). El
11 de enero de 1849 se convertiria en la primera
mujer enrecibir el titulo de Doctoraen Medicina,
en EE.UU (Figura 1) ¥,

Porunacontaminacion pierde la vision de uno
de sus ojos y se trunca su suefio de ser cirujana.
En 1868 fundauna Universidad de Medicina para
mujeres y al afio siguiente marcha a Inglaterra
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Figura 1. Dra. Elizabeth Blackwell.

donde ejerce la citedra de ginecologia hasta su
jubilaciéon en 1907. Fallece el 31 de mayo de
1910.

Otra pionera fue la Dra. Elizabeth Garret
Anderson (Figura 2), nacida en Aldeburgh,
Suffolk el 09 de junio de 1836. Se le denegé la
admision a las escuelas de Medicina, estudiando
por su cuenta con galenos y en hospitales de
Londres, se convirtié asi en la primera mujer
Britanica en ser licenciada como médico en
1865. Fue designada como asistente general del
Dispensario de Santa Maria en 1866, y cre6 una
facultad médica para mujeres, fallecié el 17 de
diciembre de 1917 @.
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Figura 2. Dra. Elizabeth Garret A.

En nuestro pais la primera mujer que intent6
realizar sus estudios de Medicina fue Virginia
Pereira Alvarez (Figura 3) nacida en Ciudad
Bolivar en el afio 1888, comenzo sus estudios
en 1911, emigrando a EE.UU en 1912. Se
establecié en Filadelfiay en el Woman s Medical
College of Pensylvania, obtuvo su titulo en el
afio 1920, regresa a Venezuela y trabaja con el
Dr. Arnaldo Gabaldén en la busqueda de una
cura al paludismo. Muere en 1947 @,

Figura 3. Dra. Virginia Pereira A.

Rev Venez Oncol

La Dra. Sara Bendahan (Figura 4) nacida
en Guatire en febrero de 1906 fue la primera
mujer venezolana que se inscribié y recibié
el titulo como Doctora en Ciencias Médicas
en la Universidad Central de Venezuela, tuvo
problemas de salud que le impidieron graduarse
en el tiempo establecido @.

Figura 4. Dra. Sara Bendahan.

La Dra. Lya Imberg de Coronil (Figura 5)
fue la primera mujer en culminar los estudios de
medicina dentro del tiempo reglamentario, por
lo que muchos la consideran la primera médica
venezolana, era natural de Rusia; ingresa a la
Universidad Central de Venezuelaenel afio 1930,
siendo la tinica mujer entre 82 varones, también
fue la primera mujer miembro de la directiva del
Colegio de Médico del Distrito Federal. Fue
una destacada médico pediatra, Vicepresidente
de UNICEF. Fue fundadora de la Sociedad
Venezolana de Puericultura y Pediatria y de la
Liga Venezolanade Higiene Mental ,también fue
laprimeramujerelectaala AcademiaNacional de
Medicinade Venezuelaen juliode 1981. Fallece
en Caracas en septiembre de ese mismo afno ©.
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Figura 5. Dra. Lya Imber de Coronil.

Enrelacion connuestra Sociedad, esta se funda
el 08 de abril de 1954, en su acta constitutiva
aparecen 06 damas de los 63 Miembros
Fundadores, ellas son: la Dra. Margarita Gyorfi
radioterapeuta oncdélogo, la Dra. Clemencia
Garcia Villasmil, fisico médico, Lic. Lia Kohn
de Merenfeld fisico médico, Maria Teresa
Herndndez de Pefia, Rosita Rosta y Delia Perozo
de estas tres ultimas no tenemos informacién ©.

Integrantes femeninas de las diferentes
Juntas Directivas de la SVO desde su fundacion,
encontramos a la Dra. Margarita Gyorfi como
Secretaria periodo 1955-1957,también Miembro
Fundador; desde ese entonces hasta el afio de
1991, es decir, transcurren 34 afios no aparecen
damas en los cargos directivos;en 1992 - 1994 se
incorporan las Dras. Priscilla Palacios de Castro
y Ana Hollebecq de Coello como Secretaria y
Vocal respectivamente, en 1994 se incorpora la
Dra.AnaCastaiieda de Arciacomo Bibliotecaria
siendo la Editora de nuestro érgano divulgativo
oficial hasta 1998 @,

La Dra. Priscilla Palacios de Castro ocupa la
Presidencia de nuestra Sociedad periodo 1998-
2000 siendo la primera mujer en ejercer ese
cargo. En los afios 2000 a 2004 se incorporan
las Dras. Morella Rebolledo de Abache y Loretta
Di Giampietro Farfas, como Tesorera y Vocal

respectivamente,y en los afios 2004-2006 la Dra.
Ruth Gémez N como Tesorera; en ese mismo
afio ingresa la Dra. Ingrid Nass de Ledo como
Directorade Finanzas,paralos afilos 2006-2008 la
Dra.Karen Kubicek Fes elegida como Directora
de Finanzas, en el 2008 se incorpora la Dra.
UrmilaDos RamosR,en el 2010 las Dras. Maria
Teresa Coutinho y Carmen Umbria R. Para el
periodo 2010-2012 ocupa el cargo de Presidente
la Dra. Ingrid Nass de Ledo siendo la segunda
mujer en ejercerlo y en el periodo 2012-2014
es elegida para Presidente la Dra. Loretta Di
Giampietro F tercera dama en ocupar el cargo,
y se incorporan las Dras. Aisa Manzo Py Doris
Barboza D, para el actual periodo 2018-2020 es
Presidente lacuarta mujer: Dra. Maria T Coutinho
De Sousa y se incorpora la Dra. Cristina Garcia
S. Son en total 17 damas, quince de ellas en las
diferentes Juntas Directivas cuatro elegidas para
el cargo de Presidente de la SVO (Figura6y 7).

Por especialidad en las diferentes Juntas
Directivas tenemos: dos cirujanos oncélogos,
una cirujano plastico, cinco radioterapeutas,una
médico nuclear, una oncélogo pediatra, cinco
oncdlogos médicos.

Dos damas y ambas radioterapeutas como
Editoras delaRevista Venezolana de Oncologia:
laDra. Ana Castafieda de Arcia (1994-1998) y la
Dra.Ingrid Nass de Ledo (2007 hasta la presente
fecha). En este pequeflo recuento enumeramos
a las primeras mujeres médicos en el mundo y
en Venezuela, también a las damas integrantes
de las diferentes Juntas Directivas de la SVO,
esta dltimas han sabido entrelazar los hilos de la
cienciaconel trabajo y su vida familiar,y a pesar
de las vicisitudes diarias han logrado mantener
activo el espiritu de la Sociedad en el tiempo.

Siempre orgullosas de pertenecer a una
Sociedad con sentido de permanencia y vision
de futuro.
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Figura 6. De izquierda a derecha: Dras: Margarita Gyorfi, Clemencia Garcia V, Lic. Lia Kohn de Merenfeld,
Dras: Ana Castafieda de Arcia, Ana Hollebecq de Coello, Morella Rebolledo de Abache, Ruth Gémez N, Karen
Kubicek F, Urmila Dos Ramos R, Carmen Umbria R, Doris Barboza D, Aisa Manzo P, Cristina Garcia S.

Figura7. Presidentes femeninas delaSVO,de izquierda a derecha Dras: Palacios,Nass, Di Giampietro, Coutinho.
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¢ES OPTIMA LA COBERTURA DE TAMIZAJE DE CANCER
DE CERVIX EN EL SEGURO SOCIAL DEL PERU?
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El cancer de cérvix es el cuarto cdncer més
frecuente en mujeres a nivel mundial, con una
incidencia de 7,9 %; sin embargo, es el segundo
mads frecuente en mujeres Suramericanas, con
una incidencia de 11 %. Ademas, la mortalidad
en Suramérica es ampliamente mayor que en los
paises desarrollados (9,8 % frente a 2,8 %) .
En Pert, segin el andlisis de la situacién de
cancer, el cancer de cérvix es el mas frecuente,
con una mortalidad de 5,6 % .

Siendo un céncer potencialmente prevenible
y detectable precozmente, la incidencia y
mortalidad en paises menos desarrollados y
en vias de desarrollo es elevada. Es notable
que el problema es la prevencion y deteccién
temprana. La prevencion del cancer de cérvix
es principalmente la administracion de la vacuna
contra el VPH y la disminucién de factores de
riesgo,siendo los efectos de estas intervenciones a
largoplazo. Sinembargo,ladeteccion temprana,
cuya prueba estandar es el Papanicolaou a partir
de los 21 afios @, es la principal medida para
reducir latasade mortalidad por cancer de cérvix.
Esto debido a que, mientras més temprana es la
deteccion, mayor es la posibilidad de curacién,
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loquereduce el riesgo de discapacidad y muerte.

En el estudio realizado por Diaz-Vélez C y
col., se evaluaron los afios de vida perdidos en
pacientes con cancer de cérvix, y se encontrd
que el 85 % esta conformado por los afios de
vida perdidos por discapacidad (AVD) yel 15 %
por anos de vida perdidos por muerte prematura
(AVP) @, Con estos resultados podemos deducir
que el tamizaje estd generando un efecto positivo
sobre lamortalidad por cdncer,reduciéndola; por
el contrario, no estd generando efecto sobre la
disminucién de la discapacidad.

A partir del Registro Hospitalario de
Cancer del Seguro Social del Pert, evaluamos
el porcentaje de casos de cédncer de cérvix
detectados por tamizaje desde el afio 2007 al
2016, y encontramos un aumento de 16,39 %
desde el ano 2007 al 2009, el cual no sufrié
grandes variaciones hasta el afio 2011; y el
porcentaje del afilo 2012 con respecto al 2011
disminuyé en 19,22 %. A partir de ahi, ha
tenido un aumento progresivo hasta el 2016,
afo en el que la cantidad de casos de cancer de
cérvix registrado por el Seguro Social fue menor
comparado a los otros afios. Sin embargo, hasta
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el momento no se ha tenido una cobertura 6ptima
de la poblacién enriesgo, la cual deberia ser mas
del 70 % ©.

Segtn un estudio de revisién publicado por
Aranguren LV y col., una de las barreras para
la deteccion temprana de cancer de cérvix es
la no asistencia a la citologia cérvico-vaginal
o Papanicolaou y las caracteristicas socio-
culturales de las mujeres. Ademads, en paises
en desarrollo no se identifica a la poblacion
en riesgo, como consecuencia de ello los
programas de tamizaje no benefician a dicha
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poblacion. Es importante aclarar que los datos
presentados corresponden a una poblacién de
clase medio-alta, pues son trabajadores del estado
e instituciones privadas del Pert; la poblacién
en pobreza y pobreza extrema atendida por el
Seguro Integral de Salud tiene atin mas barreras
para la deteccién temprana, una de ellas es la
falta de accesibilidad a los servicios de salud,
problema comuin en muchos paises en vias de
desarrollo y que no es abordado adecuadamente
por muchas politicas de salud ©.

2007 200B 2009 2010 2011 2012 2003 2014 2015 2016 2017 2018 2019

mie Diagndstico por tamizaje

e CObriura de PAP

Figura 1. Diagnéstico de cancer de cérvix por tamizaje 2007-2019 y cobertura de tamizaje por Papanicolaou
2012-2019. Fuente: Registro Hospitalario de Cancer de ESSALUD.
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