
CLÍNICA
(afectación del estado 
general, fiebre, pérdida 

de peso, dolor insidioso y 
profundo).

PRUEBAS DE 
LABORATORIO

(elevación de PCR, 
VSG, LDH, FA y 

anemia).

PRUEBAS DE IMAGEN
- Rx: patrón permeativo, reacción 

perióstica en "capas de cebolla".
- RM: afectación medular, masa 

hipointensa en T1 e hiperintensa 
en T2.

BIOPSIA
(permite hacer el diagnóstico 

definitivo).
- Biopsia cerrada: Trócar 

(guiada por TC, Eco, Rx).
- Biopsia abierta.

¿DIAGNÓSTICO 
CONFIRMADO?

SÍ NO

ESTUDIO DE EXTENSIÓN 
PARA COMPROBAR SI HAY 
METÁSTASIS A DISTANCIA

(TC o PET-TC)

¿METÁSTASIS A 
DISTANCIA?SÍ

NO
- QT NEOADYUVANTE (6 ciclos)
- CIRUGÍA (cuando sea posible la 

obtención de márgenes libres).
- RT (si no obtención de márgenes libres 

en la cirugía o localización del tumor 
primario en pelvis o raquis).

- QT ADYUVANTE (hasta completar todos 
los ciclos).

ENFERMEDAD 
LOCALIZADA

¿SÓLO 
PULMONARES?
(lo más habitual)

SÍNO

¿MASA TUMORAL 
PRIMARIA 

RESECABLE?
SÍ

Valorar tratamiento quirúrgico de las 
metástasis pulmonares

¿REMISIÓN 
COMPLETA?

NO SÍ

OTRAS ESTRATEGIAS TERAPÉUTICAS

- QT a dosis altas con intensificación de 
células madre.

- Ac. contra IGF-R1 y otros inhibidores 
tirosín-quinasa.

- Inmunoterapia con células T antígeno 
específicas.

- Irradiación pulmonar bilateral.

NO

EN CASO DE 
RECIDIVA DE LA 
ENFERMEDAD

QT + RT

.

INTRODUCCIÓN

El Sarcoma de Ewing (SE) representa aproximadamente el 5-15% de los tumores óseos 

primitivos malignos. Aproximadamente el 90% de los casos aparecen entre los 5 y los 30 

años, siendo la incidencia más alta entre los 10 y los 15 años. Se trata de un tumor de 

pronóstico incierto, con altas tasas de recidiva local y de producción de metástasis a 

distancia. Las modernas combinaciones terapéuticas, han cambiado mucho el pronóstico 

de la enfermedad, aunque sigue siendo un tumor maligno de pronóstico incierto. 

MATERIAL Y MÉTODOS
Para la realización de este trabajo se han seleccionado artículos utilizando el motor de 

búsqueda PubMed, integrado en el Centro Nacional para la Información Biotecnológica 

(NCBI). También se ha consultado la herramienta de colaboración científica en internet 

ResearchGate, y la biblioteca electrónica SciELO. Además, se han revisado los datos 

disponibles sobre el SE en el Registro de Tumores del HUCA y en el archivo de 

pacientes del Servicio de Cirugía Ortopédica y Traumatología del HUCA. 

GENÉTICA
§ Translocación 11;22 (fusión EWS-FLI1): 85% 

de los casos.

§ Menos frecuentes: t (1;16), deleciones en el 

brazo corto del cromosoma 6, trisomía del 

cromosoma 20…

§ Mutaciones que favorecen recidivas por 
mala respuesta al tratamiento: TP53 (7%), 

STAG2(20%), Trisomía 8 (50%), pérdida 16q y 

ganancia 1q (20%). 

TRATAMIENTO

QT neoadyuvante  +  Cirugía  +  RT  +  QT adyuvante
 

  OTRAS ESTRATEGIAS TERAPÉUTICAS:

o QT a dosis altas con intensificación de células madre.

o Ac. contra IGF-R1.

o Inmunoterapia con células T antígeno específicas.

o CRISPR/Cas9.

o Irradiación pulmonar bilateral.

.

ESTADIAJE: CLASIFICACIÓN AJCC

Preceden al tratamiento:

§ Localización y tamaño tumoral.

§ Edad y sexo.

§ Concentración LDH sérica.

§ Metástasis. 

§ ADN tumoral circulante en sangre periférica.

En relación con respuesta al tratamiento:

§ Obtención de márgenes libres en la cirugía.

§ Tiempo transcurrido hasta que aparece 

recidiva/metástasis.

§ Localización de la recidiva.

FACTORES PRONÓSTICOS

CONCLUSIONES
§ El SE es el segundo tumor óseo primario maligno más frecuente en niños y adultos jóvenes.

§ La Resonancia Magnética (RM) es la prueba de imagen más sensible, permitiendo definir de forma precisa la afectación 

extraósea y la afectación medular. Como estudio de extensión para el estadiaje de la enfermedad se utiliza 

preferentemente el TC tóraco-abdomino-pélvico, siendo también útil el PET-TC.

§ El diagnóstico definitivo lo da la biopsia, ya sea mediante punción con trócar o por biopsia incisional.

§ El tratamiento debe ser multidisciplinar, basado en quimioterapia neoadyuvante + cirugía + radioterapia + quimioterapia 

adyuvante. En los casos con enfermedad metastásica se puede recurrir a otras estrategias terapéuticas.

§ El pronóstico del SE ha mejorado, gracias a los avances en el conocimiento de la biología molecular del tumor y a la 

introducción de nuevos agentes terapéuticos.

T N M G

II A T1 N0 M0 G3

II B T2 N0 M0 G3

III T3 N0 M0 G3

IV T1/T2/T3 N0/N1 M1a/M1b G4

DIAGNÓSTICO
§ Clínica: mal estado general, dolor insidioso, 

nocturno, tumoración. 

§ Datos de Laboratorio (inespecíficos): 

leucocitosis, anemia, elevación PCR, VSG, LDH...

§ Pruebas de Imagen: Rx, RM, PET-TC y/o TC de 

extensión.

§ Biopsia (cerrada/abierta): diagnóstico definitivo.

.

HISTOLOGÍA
§ Células redondas pequeñas.

§ CD99 +.

§ No producción de matriz ósea.

SARCOMA DE EWING:
CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS, DIAGNÓSTICAS Y DEL TRATAMIENTO
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ALGORITMO DE MANEJO DEL SE

ALOINJERTO PRÓTESIS

Rx BIOPSIA INCISIONALCÉLULAS PEQUEÑAS Y REDONDAS

TRANSLOCACIÓN t (11;22)


