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PREGUNTA PROBLEMA

¢CXil eV la iQcideQcia de SUeVeQWaciyQ de SaUcRma de EZiQg \ VX aVRciaciyQ cRQ lRV

facWRUeV cltQicRV de mal SURQyVWicR eQ la edad SediiWUica?
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RESUMEN

El VaUcRma de EZiQg eV XQa QeRSlaVia alWameQWe maligQa TXe afecWa fXQdameQWalmeQWe

a QixRV \ adRleVceQWeV, VabieQdR TXe eQ XQ 95% de VX SUeVeQWaciyQ RcXUUe eQWUe lRV 5 a

25 axRV, cRQ XQa ma\RU fUecXeQcia de SUeVeQWaciyQ eQ el Ve[R maVcXliQR \ VieQdR UaUR

eQ Ua]a QegUa. Se deVcRQRce la hiVWRgpQeViV e[acWa, ViQ embaUgR, eVWe WXmRU eV VimilaU

a lRV QeXURecWRdpUmicRV SUimiWiYRV eV deciU de cplXlaV UedRQdaV de RUigeQ QeXUal. SieQdR

miV cRm~Q VX deVaUURllR eQ hXeVRV laUgRV; SaUa VX diagQyVWicR Ve WieQeQ WpcQicaV de

iQmXQRhiVWRTXtmica \ el WUaWamieQWR de elecciyQ VRQ la TXimiRWeUaSia, UadiRWeUaSia \ la

ciUXgta de la UeVecciyQ del iUea WXmRUal.

Palabras clave: SaUcRma EZiQg, iQmXQRhiVWRTXtmica, TXimiRWeUaSia.
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INTRODUCCIÏN

La aVRciaciyQ eVSaxRla de PediaWUta (AEP, 2023) afiUma TXe lRV WXmRUeV yVeRV

maligQRV VRQ SRcR fUecXeQWeV eQ la Qixe], WaQ VRlR XQ 5-6% de eVWRV WXmRUeV Ve

SUeVeQWaQ eQ QixRV, deQWUR de lRV SUiQciSaleV WXmRUeV yVeRV maligQRV eQ la iQfaQcia Ve

eQcXeQWUa el RVWeRVaUcRma \ el VaUcRma de EZiQg, el SUimeUR eV el miV fUecXeQWe eQ la

edad SediiWUica eQ eVSecial eQWUe lRV 10 \ 14 axRV. La VRciedad ameUicaQa de CltQica de

OQcRlRgta (ASCO, 2023) afiUma TXe el SaUcRma de EZiQg afecWa aSUR[imadameQWe a 200

QixRV \ adRleVceQWeV SRU axR eQ EVWadRV UQidRV. EQ CRlRmbia VX iQcideQcia eV de 0.1

caVRV SRU cada cieQ mil habiWaQWeV Veg~Q laV eVWadtVWicaV deVcUiWaV eQ el CaQceU

IQcideQce iQ FiYe CRQWiQeQWV VRl. IX. SieQdR miV cRm~Q VX SUeVeQWaciyQ eQ QixRV \

adRleVceQWeV meQRUeV de 15 axRV, ademiV eV miV SUeYaleQWe eQ Ua]a blaQca.

Se UeSRUWa SUedRmiQaQWemeQWe eQ hRmbUeV eQ XQa UelaciyQ hRmbUe/mXjeU de 1:6,

cRQ XQa SUeYaleQcia de 1-5 caVRV SRU cada 1000000 habiWaQWeV, eQ XQ 70% eQ meQRUeV

de 20 axRV, cRQ caUacWeUtVWicaV mRlecXlaUeV SURSiaV de eVWa eQfeUmedad de la

WUaQVlRcaciyQ eQWUe EWS (EZiQg SaUcRma), XQa SURWetQa de la familia FET \ facWRUeV de

WUaQVcUiSciyQ ETS (VillalWa, 2015).

El SUeVeQWe WUabajR Ve eQfRcaUi eQ el eVWXdiR VRbUe el VaUcRma de EZiQg

UeValWaQdR VXV geQeUalidadeV, mal SURQyVWicR, diagQyVWicR \ WUaWamieQWR acWXal, debidR a

TXe eV XQa SaWRlRgta eQ edad SediiWUica SRcR SUeYaleQWe SeUR cRQ XQa WaVa de

mRUWalidad alWa, mRVWUaQdR aVt la imSRUWaQcia de cRQRceU aceUca de eVWa eQfeUmedad

SaUa SRdeU bUiQdaU XQ diagQyVWicR WemSUaQR \ XQ WUaWamieQWR RSRUWXQR \a TXe cRQ eVWR

Ve SRdUta aXmeQWaU la WaVa de VXSeUYiYeQcia. PaUa eVWR Ve decidiy Ueali]aU XQa b~VTXeda

de iQfRUmaciyQ eQ baVeV de daWRV cieQWtficaV \ acadpmicaV TXe UeSRUWaQ eYideQcia de la

aVRciaciyQ de lRV facWRUeV cltQicRV \ SaWRlygicRV TXe cRQlleYaQ a XQ mal SURQyVWicR.
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3. OBJETIVOS

3.1.GENERAL

IdeQWificaU la iQcideQcia de SUeVeQWaciyQ del SaUcRma de EZiQg eQ la edad SediiWUica \ lRV

facWRUeV cltQicRV TXe cRQdiciRQaQ a TXe ha\a XQ deVaUURllR de mal SURQyVWicR eQ eVWa

SRblaciyQ.

3.2.ESPECËFICOS

1. IdeQWificaU la eWiRlRgta e hiVWRUia QaWXUal del VaUcRma de EZiQg.

2. DeWeUmiQaU lRV facWRUeV cRQdiciRQaQWeV de mal SURQyVWicR eQ SacieQWeV SediiWUicRV

diagQRVWicadRV cRQ SaUcRma de EZiQg.

3. DeVcUibiU la WaVa de mRUWalidad \ VXSeUYiYeQcia eQcRQWUada eQ la liWeUaWXUa eQ UelaciyQ

cRQ eVWe WXmRU maligQR.

4. IQfRUmaU la WeRUta geQpWica \ lRV SUiQciSaleV SRlimRUfiVmRV geQpWicRV TXe Ve WieQeQ

SUeVeQWeV eQ la acWXalidad cRQ el deVaUURllR \ SUeVeQWaciyQ del SaUcRma de EZiQg.

METODOLOGËA

6



PaUa la elabRUaciyQ del SUeVeQWe WUabajR mRQRgUificR de cRmSilaciyQ WemiWica \

deVcUiSciyQ QaUUaWiYa Ve Ueali]y XQa b~VTXeda de liWeUaWXUa cieQWtfica \ acadpmica eQ laV

VigXieQWeV baVeV de daWRV: PXbmed/MedliQe, ScieQce DiUecW, ScRSXV \ eQ el

meWabXVcadRU GRRgle AcadpmicR.

A SaUWiU del alcaQce \ delimiWaciyQ de lRV WySicRV a WUaWaU Ve cRQVideUy la iQclXViyQ

de aUWtcXlRV UeVXlWadR de iQYeVWigaciRQeV cltQicaV, eSidemiRlygicaV \ e[SeUimeQWaleV. Al

efecWR Ve iQclX\eURQ iQYeVWigaciRQeV deVcUiSWiYaV de cRUWe WUaQVYeUVal, de caVRV \

cRQWURleV, de cRhRUWe \ UeYiViRQeV ViVWemiWicaV. NR Ve eVWableciy limiWaciyQ al WiSR de

SRblaciyQ VelecciRQada, WamaxR de la mXeVWUa R lXgaU de iQYeVWigaciyQ.

LaV SalabUaV claYe emSleadaV fXeURQ: SaUcRma de EZiQg, facWRUeV de mal

SURQyVWicR, iQmXQRhiVWRTXtmica \ SRlimRUfiVmRV geQpWicRV eQ el VaUcRma de EZiQg,

maQifeVWaciRQeV cltQicaV del VaUcRma de EZiQg \ geQeUalidadeV de dicha SaWRlRgta. La

b~VTXeda Ve Ueali]y emSleaQdR RSeUadRUeV bRlpaQRV. Se iQclX\eURQ aUWtcXlRV SXblicadRV

eQ iQglpV \ eVSaxRl, eQ lRV axRV 2000 al 2021 eQ cXalTXieU SatV.

La VelecciyQ de lRV dRcXmeQWRV SaUa la UedacciyQ del We[WR Ve diVcUimiQa aVt:

AUWtcXlRV eQ eVSaxRl: 17

AUWtcXlRV eQ iQglpV: 12

AUWtcXlRV eQ AlemiQ: 1

PXblicadRV eQ 2003: 2, 2005: 1, 2007: 1, 2010: 3, 2011: 2, 2013: 2, 2014: 1, 2015:

2, 2016: 1, 2017: 1, 2018: 4, 2019: 1, 2020: 2, 2021: 3, 2022: 3

EQ CRlRmbia:1, EVSaxa: 5, CRVWa Rica: 1, CXba: 3, CalifRUQia: 3, BaUcelRQa: 3,

Mp[icR 3, EVWadRV UQidRV: 3, AlemaQia: 1

AbRUdaje iQYeVWigaWiYR: EVWXdiRV WUaQVYeUValeV: 15, CaVRV \ cRQWURleV: 10, RWURV 4

PigiQaV WEB iQVWiWXciRQaleV: JRXUQal Rf cliQical mediciQe, ScieQceDiUecW, SWaQfRUd

mediciQe. PXbmed, ScielR, ReYiVWa RUWRSpdica, AVRciaciyQ eVSaxRla de SediaWUta.

PRVWeUiRU a la VelecciyQ de lRV We[WRV TXe Ve cRQVideUaURQ ~WileV \ SeUWiQeQWeV SaUa
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la cRmSRViciyQ del dRcXmeQWR Ve emSley XQa maWUi] SaUa aQiliViV \ ViVWemaWi]aciyQ de la

liWeUaWXUa eQ la cXal Ve cRQVideUaURQ cRmR YaUiableV laV VigXieQWeV: RegiVWUR bibliRgUificR,

WtWXlR, axR, WiSR SXblicaciyQ (aUWtcXlR, UeYiVWa, libUR, ViWiR Zeb), RbjeWiYR, SRblaciyQ, WiSR de

mXeVWUa, YaUiableV de eVWXdiR de la iQYeVWigaciyQ cRQVXlWada, UeVXlWadRV UeleYaQWeV \

cRQclXViRQeV de la iQYeVWigaciyQ. LRV aUWtcXlRV fXeURQ letdRV a We[WR cRmSleWR \ QR Ve

emSley YalRUaciyQ aQaltWica \ cUtWica de la calidad meWRdRlygica R el WiSR de aQiliViV de

UeVXlWadRV.

DESARROLLO TEMÈTICO

CAPËTULO 1. CONTE;TUALI=ACIÏN BÈSICA DE LAS CARACTERËSTICAS
ASOCIADAS AL SARCOMA DE EWING

8



1.1. DEFINICIONES

CpOXODV PHVHQTXLPDOHV: SRQ cplXlaV adXlWaV mXlWiSRWeQcialeV TXe SRU VX mRUfRlRgta

fibURblaVWRide WieQeQ la caSacidad de difeUeQciaUVe hacia difeUeQWeV liQajeV de ltQeaV

celXlaUeV, Ve cRQVideUa ademiV TXe VRQ cplXlaV TXe WieQeQ XQ alWR cRmSRQeQWe

iQmXQRmRdXladRU deQWUR de VX fXQciRQamieQWR dadR TXe WieQeQ la caSacidad de mRdXlaU

la UeVSXeVWa de cplXlaV deQdUtWicaV \ liQfRciWRV T. EVWe WiSR de cplXlaV SXedeQ VeU aiVladaV

\ eQcRQWUadaV eQ cXalTXieU WiSR de WejidRV eQWUe lRV TXe eQcRQWUamRV mpdXla yVea,

VaQgUe de cRUdyQ Xmbilical \ WejidR adiSRVR eQWUe RWURV. (SRcaUUiV, B, eW al. 2013).

GHQ: PXede defiQiUVe cRmR XQ VegmeQWR de DNA TXe cRdifica la iQfRUmaciyQ UeTXeUida

SaUa ViQWeWi]aU XQ SURdXcWR biRlygicR TXe, eQ geQeUal, VeUi XQa SURWetQa eVWUXcWXUal R

eQ]imiWica \ eV la XQidad biVica de la heUeQcia biRlygica. EQ cRQceSWR miV ~Wil a la

biRlRgta mRlecXlaU, XQ geQ Ve SXede defiQiU cRmR ³XQ VegmeQWR de DNA TXe cRQWieQe XQa

XQidad de WUaQVcUiSciyQ \ VXV VecXeQciaV UegXladRUaV SUiQciSaleV (µSURmRWRU¶)´. (NRUa.B, eW

al. 2011).

GHQpWLFD: EV la cieQcia TXe Ve eQcaUga de eVWXdiaU laV fRUmaV eQ TXe Ve heUedaQ lRV

geQeV SRUWadRUeV de la iQfRUmaciyQ heUediWaUia de geQeUaciyQ eQ geQeUaciyQ. La geQpWica

afecWa a WRdR lR TXe YiYe eQ eVWa WieUUa \ VX cRmSUeQViyQ ha VidR cUXcial SaUa la

cRmSUeQViyQ de RWUaV cieQciaV. (CRSelli, S. 2010)

PROLPRUILVPR JHQpWLFR: LRV SRlimRUfiVmRV geQpWicRV VRQ YaUiaQWeV TXe Ve SUeVeQWaQ eQ

el geQRma hXmaQR SRU mXWaciRQeV TXe Ve SUeVeQWaQ eQ lRV iQdiYidXRV \ TXe SRU lR

geQeUal Ve WUaQVmiWeQ SRU deVceQdeQcia \ TXe YaQ adTXiUiU cieUWR iQWeUpV eQ laV

SRblaciRQeV \a TXe SRU lR geQeUal Ve SXedeQ WUaQVmiWiU WUaV m~lWiSleV geQeUaciRQeV. Se

WieQe eQ cXeQWa TXe lRV SRlimRUfiVmRV VRQ la baVe de la eYRlXciyQ dadR TXe SXedeQ

geQeUaU YeQWajaV eQ lRV iQdiYidXRV R SRU el cRQWUaUiR deVaUURllR de eQfeUmedadeV. (IQieVWa,

R. 2005).

SDUFRPD: CRQVWiWX\eQ XQ gUXSR amSliR \ VX Ye] heWeURgpQeR de QeRSlaViaV TXe WieQeQ VX

RUigeQ a QiYel de laV cplXlaV meVeQTXimaleV, VieQdR a VX Ye] la claVificaciyQ miV gUaQde

lRV VaUcRmaV deSeQdieQWeV de WejidRV blaQdRV \ lRV WXmRUeV maligQRV a QiYel yVeR TXe

VRQ RUigiQadRV de lRV hXeVRV \ caUWtlagRV, lRV cXaleV a VX Ye] VRQ defiQidRV cRmR

RVWeRVaUcRmaV \ cRQdURVaUcRmaV UeVSecWiYameQWe. (SXQ, M, eW al. 2015). LRV VaUcRmaV a

9



VX Ye] SXedeQ lRcali]aUVe eQ cXalTXieU SaUWe del cXeUSR, SeUR WieQeQ ma\RU SUedilecciyQ

SRU laV e[WUemidadeV iQfeUiRUeV, VieQdR eQ lRV adXlWRV lRV liSRVaUcRmaV lRV miV cRmXQeV

mieQWUaV TXe eQ la edad SediiWUica eV el RVWeRVaUcRma R SaUcRma de EZiQg. (Ma]a, C, eW

al. 2018).

SDUFRPD GH EZLQJ: El VaUcRma de EZiQg eVWi cRQVWiWXidR cRmR el VegXQdR WXmRU

maligQR yVeR de RUigeQ SUimaUiR TXe Ve SUeVeQWa cRQ ma\RU fUecXeQcia eQ QixRV,

adRleVceQWeV \ adXlWRV jyYeQeV, caUacWeUi]adR eQ VX hiVWRlRgta SRU SUeVeQcia de limiQaV

de cplXlaV UedRQdaV WexidaV de a]Xl cRQ Q~cleRV SURmiQeQWeV \ ciWRSlaVma eVcaVR TXe

e[SUeVaQ alWRV QiYeleV de CD99. (RtRV, L, eW al. 2017).

1.2. ASPECTOS HISTÏRICOS
El VaUcRma de EZiQg eV XQ gUXSR de WXmRUeV QeXURecWRdpUmicRV SUimiWiYRV TXe

fXeURQ deVcUiWRV SRU SUimeUa Ye] a SUiQciSiRV del ViglR XX, eQ el axR 1921 cXaQdR el

DRcWRU JameV EZiQg deVcUibiy YaUiRV caVRV de WXmRUeV iQdifeUeQciadRV eQ la diifiViV de

hXeVRV laUgRV cRQ alWa iQcideQcia de meWiVWaViV (HeUQiQde], E. 2013), TXieQ lR llamy

eQdRWeliRma difXVR del hXeVR,cRQ el SaVR del WiemSR Ve claVificaURQ deQWUR de lRV WXmRUeV

QeXURecWRdpUmicRV cRmR WXmRUeV maligQRV de cplXlaV SeTXexaV de fRUma yVea \

e[WUayVeaV, VieQdR la miV cRm~Q la yVea a QiYel de hXeVRV laUgRV, afecWaQdR

SUiQciSalmeQWe QixRV \ adRleVceQWeV.

Hacia 1983 Ve demRVWUy TXe la WUaQVlRcaciyQ TXe afecWa eVWe WiSR de WXmRUeV

eVWaba aVRciada a XQa fXViyQ geQpWica abeUUaQWe eQWUe el geQ EWS, lRcali]adR eQ el

cURmRVRma 22 \ el geQ FLI-1 ViWXadR eQ el cURmRVRma 11 (LR]aQR, S. 2007). El VaUcRma

de EZiQg SXede afecWaU cXalTXieU hXeVR ViQ embaUgR eV miV fUecXeQWe eQ la SelYiV \

hXeVRV laUgRV, la meWiVWaViV de eVWa QeRSlaVia eQ XQ 25% eV el SXlmyQ, ViVWema

eVTXelpWicR, mpdXla yVea \ mX\ SRcR cRm~Q eQ QydXlRV liQfiWicRV, ViVWema QeUYiRVR \

RWUR yUgaQR.(LR]aQR, S, 2007).

1.3. EPIDEMIOLOGËA
El SaUcRma de EZiQg eV el VegXQdR WXmRU yVeR maligQR SUimaUiR miV fUecXeQWe

eQ la iQfaQcia, SRU deWUiV del RVWeRVaUcRma \ el miV fUecXeQWe eQ EVSaxa, Veg~Q el

UegiVWUR QaciRQal de ciQceU SediiWUicR eQ el 2016, eQ XQ 80% aSaUece eQ meQRUeV de 20

axRV, eV iQfUecXeQWe eQ meQRUeV de 5 axRV \ eQ ma\RUeV de 30 axRV, eV miV fUecXeQWe
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eQ YaURQeV \ e[ceSciRQal eQ la Ua]a QegUa (BRUUegR eW al., 2019). . Se SXede RbVeUYaU eQ

EVWadRV UQidRV lXgaU de ma\RU iQcideQcia de eVWa SaWRlRgta, eQ dRQde cada axR

aSUR[imadameQWe 200 QixRV \ adRleVceQWeV Ve leV diagQRVWicy SaUcRma de EZiQg,

VieQdR el 1% meQRUeV de 15 axRV, el 2% eQWUe 15 a 19 axRV \ la miWad de WRdRV lRV

caVRV VRQ eQWUe lRV 10 \ 20 axRV SUiQciSalmeQWe eQ SeUVRQaV de Ua]a blaQca

(ASCO.OUg, 2021)

LRV VaUcRmaV de WejidRV blaQdRV fRUmaQ XQ cRQjXQWR de QeRSlaViaV YaUiableV TXe

Ve geQeUaQ a SaUWiU de cplXlaV meVeQTXimaleV, lRV cXaleV a VX Ye] YaQ a WeQeU difeUeQWe

biRlRgta mRlecXlaU, cRmSRUWamieQWR cltQicR \ UeVSXeVWa a WUaWamieQWR mpdicR YaUiable,

RcXUUieQdR SUiQciSalmeQWe eQ la iQfaQcia \ eV iQXVXal VX SUeVeQWaciyQ eQ QixRV miV

SeTXexRV. (Lim eW al., 2014)

CRQVideUiQdRVe TXe eQWUe lRV WXmRUeV maligQRV el VaUcRma WieQe XQa SUeVeQWaciyQ

eQ lRV adXlWRV eQ aSUR[imadameQWe XQ 1%, SeUR eVWe WiSR de WXmRUeV YaQ a UeSUeVeQWaU el

12 al 15% de lRV WXmRUeV eQ la edad SediiWUica. (Lim eW al., 2014)

Se habla TXe alUededRU del 12-20% de lRV WXmRUeV meVeQTXimaleV YaQ a WeQeU XQa

WUaQVlRcaciyQ eVSectfica \ WieQeQ caUiRWiSRV VimSleV laV cXaleV YaQ a eVWaU UeVWUiQgidaV a

XQ WiSR de WXmRU eVSectficR, eQ el VaUcRma de EZiQg, el VaUcRma ViQRYial \ el

liSRVaUcRmaV mi[Ride haVWa el 90-95% del WXmRU cXeQWa cRQ XQa WUaQVlRcaciyQ, lR TXe

a\Xda a cRmSUeQdeU la fiViRSaWRlRgta de lRV VaUcRmaV. (JXdiWh., 2010).

EQ cXaQWR al SaUcRma de EZiQg WeQemRV TXe eV el WXmRU yVeR SUimaUiR miV

cRm~Q eQ lRV QixRV \ adRleVceQWeV deVSXpV del RVWeRVaUcRma \ UeSUeVeQWa el 1.5% de

WRdaV laV QeRSlaViaV eQ QixRV meQRV de 15 axRV, la iQcideQcia acWXal eV de 2.9 millyQ de

habiWaQWeV meQRUeV de 20 axRV, WieQe XQ SicR de iQcideQcia de SUeVeQWaciyQ eQ la

VegXQda dpcada de la Yida, VieQdR iQfUecXeQWe VX SUeVeQWaciyQ eQ lRV meQRUeV de 5 axRV

\ ma\RUeV de 30, ademiV Ve eYideQcia XQa ma\RU SUeYaleQcia eQ cXaQWR a VX

SUeVeQWaciyQ eQ lRV hRmbUeV \ de Ua]a blaQca.(RtRV eW al., 2017)

EVWXdiRV SUeYiRV haQ eVWablecidR TXe lRV lXgaUeV eQ dRQde ma\RUmeQWe Ve

SURdXceQ lRV WXmRUeV yVeRV VRQ eQ lRV hXeVRV laUgRV SUedRmiQaQWemeQWe de laV

e[WUemidadeV iQfeUiRUeV cRQ XQ 46% de SUeVeQWaciyQ VegXidR SRU la SelYiV 25%, WURQcR,

cRVWillaV \ cRlXmQa 22% RWURV lXgaUeV 6%.(Li eW al., 2022). A VX Ye] Ve WieQe TXe la WaVa de

VXSeUYiYeQcia glRbal SaUa el SaUcRma de EZiQg a 5 axRV SaUa eQfeUmedad lRcali]ada ha

SaVadR de XQ 10 % a XQ 55-65% eVWR debidR al aYaQce mpdicR \ la cRmbiQaciyQ del
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WUaWamieQWR de ciUXgta, UadiRWeUaSia \ TXimiRWeUaSia, eQ cXaQWR a lRV SacieQWeV cRQ

eQfeUmedad meWaVWiVica hablamRV de XQa WaVa de VXSeUYiYeQcia meQRU al 20% \ XQa

Uecatda SURmediR de miV de 3 axRV. (Li eW al., 2022; GU�QeZald eW al., 2020).

CAPËTULO 2. SARCOMA DE EWING, GENERALIDADES < COMPLICACIONES
ASOCIADAS.

EQ eVWe WiSR de VaUcRma VX hiVWRgpQeViV e[acWa a~Q eV deVcRQRcida, SaUece TXe

deUiYa de cplXlaV de la mpdXla yVea cRUUeVSRQdieQdR a XQa fRUma SRbUemeQWe

difeUeQciada del WXmRU QeXURecWRdpUmicR SUimiWiYR. Se WUaWa de XQa QeRSlaVia de cplXlaV

a]XleV UedRQdaV SeTXexaV cRQ XQa WUaQVlRcaciyQ cURmRVymica cRm~Q TXe imSlica, eQ

caVi WRdRV lRV caVRV, el geQ EWSR1 eQ el cURmRVRma 22 \ a XQ miembUR de la familia de

facWRUeV de WUaQVcUiSciyQ ETS eQ el cURmRVRma 9. (BRUUegR eW al., 2019)

SX lRcali]aciyQ miV fUecXeQWe eV eQ diifiViV R VegmeQWRV meWafiViRdiafiVaUiRV de

hXeVRV laUgRV, VieQdR el fpmXU el aVieQWR del 20-27%, VegXidR de la Wibia, SeURQp \

h~meUR, a difeUeQcia del RVWeRVaUcRma, aSaUece cRQ fUecXeQcia eQ lRV hXeVRV SlaQRV del

eVTXeleWR a[ial fXQdameQWalmeQWe eQ SelYiV, SaUed WRUicica \ eQ VacUR. (BRUUegR eW al.,

2019)

SiQ embaUgR, Ve haQ dRcXmeQWadR caVRV de SaUcRma de EZiQg cRmR leViyQ

SUimaUia a QiYel WRUicicR, el cXal Ve RUigiQa SUedRmiQaQWemeQWe eQ eVWUXcWXUaV yVeaV:

cRVWillaV, eVWeUQyQ, claYtcXlaV \ eVciSXlaV, SeUR WambipQ Ve SXedeQ SUeVeQWaU eQ WejidRV

blaQdRV cRmR el SXlmyQ, mediaVWiQR. (ZRllQeU eW al., 2021).

CRmR Ve ha deVcUiWR SUeYiameQWe el SaUcRma de EZiQg SeUWeQece al gUXSR de

QeRSlaViaV de WXmRUeV de cplXlaV SeTXexaV UedRQdaV \ a]XleV eQ la Qixe], TXe

cRQWieQeQ Q~cleRV de fRUma UedRQda \ RYalada cRQ cURmaWiQa fiQa \ diVSeUVa ViQ

QXclpRlRV, cRQ Q~cleRV SeTXexRV R hiSeUcUymicRV, cRQ eVcaVR ciWRSlaVma,

SURdXcipQdRVe XQa cRQfigXUaciyQ de cplXlaV claUaV/cplXlaV RVcXUaV, eVWaV cplXlaV

SURlifeUaQ eQ XQ SaWUyQ difXVR ViQ VigQRV de RUgaQi]aciyQ eVWUXcWXUal. (PaUham eW al.,

1999).

A VX Ye] a QiYel macURVcySicR el WXmRU aSaUece cRmR XQa maVa gUaQde

mXlWilRbXlada TXe WieQe XQ iUea e[WeQVa de QecURViV \ hemRUUagia, TXe VXele dejaU iUeaV

de cplXlaV WXmRUaleV YiableV alUededRU de lRV caSilaUeV, WeQieQdR eQ cXeQWa WRdaV eVWaV
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caUacWeUtVWicaV hiVWRlygicaV el halla]gR UelaWiYameQWe fUecXeQWe TXe Ve SXede eQcRQWUaU

eV el aclaUamieQWR ciWRSlaVmiWicR, ademiV de TXe Ve SXedeQ eQcRQWUaU URVeWaV TXe

SXedeQ VeU eVcaVaV R QXmeURVaV lR TXe hace eYideQcia del gUadR de difeUeQciaciyQ

ecWRdpUmica del WXmRU. (SbaUaglia eW.al., 2020).

PaUa la YalRUaciyQ SRU mediR de la iQmXQRhiVWRTXtmica Ve Vabe TXe el CD99

(SURdXcWR del aQWtgeQR de MIC2), eV el maUcadRU miV ~Wil \ cRQfiable SaUa Ueali]aU la

difeUeQciaciyQ, dadR TXe eV XQ maUcadRU TXe Ve eQcXeQWUa lRcali]adR eQ la membUaQa

de SUicWicameQWe WRdaV laV cplXlaV del SaUcRma de EZiQg, ViQ embaUgR ha\ TXe WeQeU eQ

cXeQWa TXe el CD99 eV XQ maUcadRU TXe WambipQ Ve e[SUeVa eQ XQa gUaQ YaUiedad de

difeUeQWeV WXmRUeV de RUigeQ meVeQTXimal, SRU lR TXe VX UeVXlWadR SRViWiYR debe

eYalXaUVe eQ cRQWe[WR de la mRUfRlRgta de cplXlaV SaUa el SE. (SbaUaglia eW al., 2020;

PaUham eW al., 1999).

Se debeQ WeQeU eQ cXeQWa TXe ha\ RWURV maUcadRUeV TXe VRQ miV iQeVSectficRV

SeUR TXe Ve XVaQ cRQ fUecXeQcia eQ el eVWXdiR de SacieQWeV cRQ SE, eVWRV VRQ SURWetQa

S-100, CD57, QeXURfilameQWRV, ciWRTXeUaWiQa \ deVmiQa, la SRViWiYidad de FLI1 \ EGR laV

SRdemRV eYideQciaU eQ la fXViyQ de lRV geQeV EWSR1-FLI1 \ EWSR1-EGR a VX Ye]

eVWa fXViyQ de geQeV Ve ha eYideQciadR TXe Ve eQcXeQWUaQ UeVWUiQgidRV a SacieQWeV TXe

WieQeQ e[SUeViyQ de PAX7 el cXal SaUece VeU TXe Ve ha cRQYeUWidR eQ XQa SURmeWedRUa

heUUamieQWa SaUa diagQyVWicR de SaUcRma de EZiQg.(SbaUaglia eW al., 2020).

AXQTXe Ve deVcRQRce la YeUdadeUa caXVa del SaUcRma de EZiQg, Ve ha

eYideQciadR facWRUeV TXe aXmeQWaQ la SURbabilidad TXe XQa SeUVRQa Sade]ca eVWa

eQfeUmedad eQWUe eVWRV: cambiRV geQpWicRV (WUaQVlRcaciyQ eQWUe lRV cURmRVRmaV 11 \ 22

cRmR WambipQ 21 \ 22, 7 \ 22 \ 17 \ 22. TambipQ Ve habla VRbUe la fXViyQ de maWeUial

geQpWicR TXe faYRUece el cUecimieQWR deVcRQWURladR de cplXlaV UedRQdaV), edad (miV del

50% eQWUe 10 \ 20 axRV), Ve[R (miV fUecXeQWe eQ YaURQeV), Ua]a VieQdR miV fUecXeQWe

eQ Ua]a blaQca (Sarcoma de Ewing en la niñez y adolescencia ± Estadísticas, 2021b).

EQWUe laV cRmSlicaciRQeV miV fUecXeQWeV eQ eVWa SRblaciyQ eV imSRUWaQWe

meQciRQaU laV fUacWXUaV SaWRlygicaV TXe VRQ iQdicaWiYaV de XQ WXmRU de gUaQ WamaxR e

iQYaViYR, laV cXaleV Ve SUeVeQWaQ eQ XQ 15% de lRV SacieQWeV TXe WieQeQ maVa a QiYel de

hXeVRV laUgRV, aVRciadR a eVWe WiSR de fUacWXUaV Ve SUeVeQWa XQ hemaWRma SeUileViRQal,

el cXal SRdUta geQeUaU diVemiQaciyQ del WXmRU a lRV WejidRV ciUcXQdaQWeV. (ZRllQeU eW al.,

2021).
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AdiciRQalmeQWe eQcRQWUamRV la SUeVeQcia de iQfecciRQeV R VaQgUadRV VecXQdaUiRV

a ciUXgtaV; catdaV de cabellR, QiXVeaV, cUecimieQWR de iQfecciRQeV, aVWeQia \ adiQamia

VecXQdaUiR a la TXimiRWeUaSia; TXemadXUaV, diaUUea, dpficiW eQ el cUecimieQWR yVeR

VecXQdaUiR a UadiaciRQeV; WUaVWRUQRV emRciRQaleV, SURblemaV de aSUeQdi]aje, cambiRV

eQ el deVaUURllR Ve[Xal \ facilidad SaUa el deVaUURllR de RWURV ciQceUeV (Stanford Medicine

Children�s Health, V. f.).

CAPËTULO 3. TEORËA GENeTICA < LOS PRINCIPALES POLIMORFISMOS
GENeTICOS QUE SE TIENEN PRESENTES EN LA ACTUALIDAD CON EL
DESARROLLO < PRESENTACIÏN DEL SARCOMA DE EWING.

Sarcoma de

Ewing (EwS)

Ɣ LRFDOL]DFLyQ: HXeVRV

laUgRV \ SlaQRV (-85%),

RWURV ViWiRV e[WUayVeRV

(-15%).

Ɣ HLVWRSDWRORJtD: CplXlaV

UedRQdaV SeTXexaV, eQ

VX ma\RUta cRQ fXeUWe

iQmXQRUeacWiYidad

membUaQRVa SaUa CD99

\ ciWRSlaVma SRViWiYR SaUa

PAS.

Ɣ TUDQVORFDFLRQHV

VRPiWLFDV: FET-ETS

VRmiWicaV (-85%

EWSS1-FLI1, -10%

EWSR1-ERG, -5%

SXbWiSRV UaURV)

El UeVXlWadR del deVaUURllR del VaUcRma Ya UeVXlWaU de XQ SURceVR biRlygicR baVWaQWe

cRmSlejR, eQ el cXal la hiVWRUia QaWXUal de la eQfeUmedad Ve Ya a cRmbiQaU cRQ la aSaUiciyQ

iQicial de XQ RQcRgpQ, VegXidR de eYeQWRV RQcRgpQicRV \ eSigeQpWicRV TXe a VX Ye] cRQ

XQ micURambieQWe celXlaU SeUmiViYR cRmSXeVWR SRU: (difeUeQWeV WiSRV de cplXlaV de WejidRV

14



meVRdpUmicRV, iQfilWUadRV iQmXQiWaUiR, cRmSRQeQWeV YaVcXlaUeV \ laV maWUiceV

e[WUacelXlaUeV), YaQ a SeUmiWiU el deVaUURllR de la cplXla caQceURVa. A VX Ye] laV cplXlaV

del VaUcRma YaQ a iQWeUacWXaU cRQ WRdRV eVWRV eQWRUQRV a WUaYpV del cRQWacWR diUecWR SRU

mediR de la Vexali]aciyQ celXlaU de ciWRViQaV/facWRUeV de cUecimieQWR, ARN meQVajeUR, lR

TXe Ya daU lXgaU a la heWeURgeQeidad geQpWica \ feQRWtSica de eVWe gUXSR celXlaU TXe Ve

deVaUURlla dXUaQWe lRV m~lWiSleV eYeQWRV RQcRgpQicRV/eSigeQpWicRV \ TXe SeUmiWeQ el

cUecimieQWR WXmRUal, a VX Ye] eVWaV cplXlaV YaQ a adTXiUiU difeUeQWeV SURSiedadeV lR TXe

laV YXelYe SURgUeViYameQWe TXieVceQWeV. TeQieQdR eQ cXeQWa eVWaV caUacWeUtVWicaV

biRlygicaV SRdemRV deciU TXe eV SRU eVWR TXe lRV VaUcRmaV VRQ SURSeQVRV a iQdXciU fRcRV

meWaVWiVicRV diVWaQWeV, SRU laV cplXlaV WXmRUaleV ciUcXlaQWeV TXe SXedeQ SURSagaUVe \

eQUiTXeceU RWURV fRcRV meWaVWiVicRV aXmeQWaQdR la heWeURgeQeidad del WXmRU.

(GU�QeZald eW.al., 2020).

PRU lR TXe Ve eVWablece TXe el deVaUURllR del VaUcRma de EZiQg Ya a eVWaU tQWimameQWe

UelaciRQadR cRQ lRV SRlimRUfiVmRV \ laV mXWaciRQeV geQpWicaV TXe Ve deVaUURllaQ eQ laV

ltQeaV geUmiQaleV, SeUR a VX Ye] Ve debe WeQeU eQ cXeQWa el imSacWR TXe el micURambieQWe

(R[tgeQR, SH, meWabRliWRV) SXedeQ geQeUaU eQ el cRmSRUWamieQWR de laV cplXlaV WXmRUaleV

del VaUcRma, dadR TXe el eQWRUQR SeUmiViYR Ya faYRUeceU a la iQacWiYidad, UeViVWeQcia a lRV

fiUmacRV, SURlifeUaciyQ \ agUeViYidad WXmRUal, WeQieQdR eQ cXeQWa TXe eVWe WiSR de cplXlaV

WXmRUaleV VRQ mX\ heWeURgpQeaV TXe YaQ eVWaU cRmSXeVWaV SRU XQa gUaQ caQWidad de

gUXSRV celXlaUeV (cplXlaV eQdRWelialeV, iQmXQiWaUiaV, SeUiWciWRV, cplXlaV madUe

meVeQTXimaleV, fibURblaVWRV), TXe YaQ a iQflXiU tQWimameQWe eQ el cRmSRUWamieQWR de laV

cplXlaV caQceURVaV.(GU�QeZald eW.al., 2020).

³EQWRQceV WeQemRV TXe deVde el SXQWR de YiVWa biRlygicR/geQpWicR, el VaUcRma de

EZiQg eV XQ ejemSlR cliVicR de XQa QeRSlaVia maligQa imSXlVada SRU XQ RQcRgpQ de

fXViyQ. LaV fXViRQeV RQcRgpQicaV eQ el VaUcRma de EZiQg VXUgeQ de WUaQVlRcaciRQeV

cURmRVymicaV eVSectficaV TXe SURdXceQ la fXViyQ eQ maUcR del e[WUemR amiQR del geQ

EWS eQ el cURmRVRma 22 \ el e[WUemR caUbR[ilR, iQclXidR el dRmiQiR de XQiyQ al ADN, de

XQ geQ ETS. EWS eV XQ miembUR de la familia de SURWetQaV TET, TXe Ve e[SUeVa de

maQeUa XbicXa eQ WRdaV laV cplXlaV \ SaUece eVWaU iQYRlXcUada eQ la WUaQVcUiSciyQ \/R el

SURceVamieQWR del ARN. LRV geQeV ETS, TXe WieQdeQ a maQifeVWaU XQa e[SUeViyQ miV

UeVWUiQgida, VRQ facWRUeV de WUaQVcUiSciyQ eVSectficRV de WejidR. El geQ ETS eV Fli1 eQ el

85% de lRV caVRV, EUg eQ el 10% de lRV caVRV \ EWY1, EWY4 R FEV eQ el 5% UeVWaQWe de
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lRV caVRV. La fXViyQ eQ maUcR de EWS cRQ XQ facWRU ETS eQ el VaUcRma de EZiQg

SURdXce XQ facWRU de WUaQVcUiSciyQ SRWeQWe, QR fiViRlygicR \ alWameQWe e[SUeVadR, TXe

acWiYa XQ SURgUama RQcRgpQicR eQ laV cplXlaV de RUigeQ del WXmRU´. (Jedlicka., 2010).

PRU RWUR ladR,(TRlRVa., 2015) cRQVideUa TXe eVWe WXmRU yVeR maligQR eV XQa

UeRUgaQi]aciyQ cURmRVymica de laV cplXlaV WXmRUaleV TXe daQ lXgaU a la fXViyQ del geQ

EWSR1 (EWS RNA-biQdiQg SURWeiQ 1), lRcali]adR eQ el cURmRVRma 22, cRQ XQ geQ de la

familia ETS, SUiQciSalmeQWe FLI1 (Fli-1 SURWR-RQcRgeQ). El geQ de fXViyQ EWSR1-FLI1

UeVXlWaQWe Ve cRmSRUWa cRmR XQ facWRU de WUaQVcUiSciyQ RQcRgpQicR eQ laV cplXlaV eQ laV

TXe Ve SURdXce, acWiYaQdR la e[SUeViyQ de lRV geQeV QeceVaUiRV SaUa el maQWeQimieQWR \

SaWRgeQicidad del WXmRU.

PRU lR TXe Ve ha eVWablecidR la fXViyQ del geQ EWS-Fli1 cRmR blaQcR mRlecXlaU SaUa

laV WeUaSiaV, WeQieQdR eQ cXeQWa TXe eVWa fXViyQ Ve da debidR a la WUaQVlRcaciyQ de

W(11;22)(T24:T12) TXe eV la TXe Ya a daU la fXViyQ del geQ EWS-Fli1 TXe cRQVWiWX\e el

e[WUemR 5¶ del geQ EWS (cURmRVRma 22) fXViRQadR cRQ el geQ Fli1 eQ el e[WUemR 3¶

(cURmRVRma 11), eVWe geQ de fXViyQ QRUmalmeQWe Ve deWecWa eQ VaQgUe SeUifpUica SRU lR

TXe XVXalmeQWe eV XVadR SaUa el diagQyVWicR \ jXega XQ SaSel imSRUWaQWe \a TXe Ve

VXgieUe TXe XQ mediadRU TXe afecWe eVWa Yta SRdUta VeUYiU cRmR XQ ageQWe

TXimiRWeUaSpXWicR dadR TXe la iQhibiciyQ del EWS-Fli1 SRU ARN de iQWeUfeUeQcia ha

demRVWUadR VeU ~Wil SaUa deWeQeU el cUecimieQWR celXlaU de cplXlaV eQ UeSRVR. A VX Ye]

UegXla la e[SUeViyQ de YaUiaV mRlpcXlaV UegXladRUaV del ciclR celXlaU TXe YaQ a eVWaU a

caUgR del cRQWURl de la WUaQViciyQ de la faVe G1S. (Dai X eW.al, 2011).

Se ha de WeQeU eQ cXeQWa TXe YaUiRV de lRV WUaVWRUQRV TXe haQ VidR UelaciRQadRV cRQ el

deVaUURllR del SaUcRma de EZiQg Ve debeQ a alWeUaciRQeV mRlecXlaUeV eVSecificaV del

WXmRU, lR TXe TXieUe deciU eV TXe Ve eQcXeQWUaQ e[SUeViyQ de RQcRSURWetQaV TXe Ve YaQ a

e[SUeVaU a WUaYpV de WUaQVlRcaciRQeV cURmRVymicaV balaQceadaV TXe YaQ a iQYRlXcUaU al

geQ EWS, SRU lR aQWeUiRU Ve WieQe TXe WRdRV lRV WUaVWRUQRV UelaciRQadRV al SaUcRma de

EZiQg Ve YaQ a deQRmiQaU cRmR familia de WXmRUeV del SaUcRma de EZiQg (ESFT), lRV

TXe cRmSUeQdeQ al SE e[WUayVeR, WXmRU de AVkiQ \ WXmRU QeXURecWRdpUmicR SUimiWiYR

(SNET. (Dai eW.al., 2011).

A VX Ye] deQWUR de la claVificaciyQ del VaUcRma de EZiQg eQcRQWUamRV lRV VaUcRmaV

VimilaUeV a EZiQg TXe VRQ QeRSlaViaV de cplXlaV meVeQTXimaleV WambipQ de cplXlaV

UedRQdaV TXe VRQ mX\ agUeViYRV \ RcXUUeQ cRQ ma\RU fUecXeQcia eQ QixRV \
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adRleVceQWeV, WtSicameQWe Ve aVemejaQ hiVWRlygicameQWe al SaUcRma de EZiQg, SeUR

eVWRV caUeceQ de laV fXViRQeV WtSicaV del geQ EWSR1 \ miembURV de la familia de lRV

facWRUeV de WUaQVcUiSciyQ (ETS), SRU lR cXal Ve habla de SaUcRma de EZiQg aWtSicR SaUa

caUacWeUi]aU eVWRV halla]gRV aWtSicRV, deQWUR de lRV cXaleV Ve YaQ a eVWableceU WUeV

caWegRUtaV SUiQciSaleV: SaUcRmaV de cplXlaV UedRQdaV cRQ fXViyQ del geQ EWSR1 cRQ

miembURV TXe QR VRQ ETS, SaUcRmaV de UeRUdeQamieQWR CIC, SaUcRmaV cRQ

UeRUdeQamieQWR BCOR, a SeVaU de TXe Ve cRQVideUaQ XQ VXbgUXSR de la familia de

VaUcRmaV de cplXlaV UedRQdaV ha\ TXe aclaUaU TXe VX hiVWRlRgta eV baVWaQWe

heWeURgpQea.  (SbaUaglia eW.al., 2020; ZRllQeU eW al., 2021).

Ɣ SDUFRPDV GH FpOXODV UHGRQGDV QR IXVLRQDGRV FRQ ETS
SRQ VaUcRmaV de cplXlaV UedRQdaV cRQ UeRUdeQamieQWR del geQ ESWR1 QR

fXViRQadRV cRQ ETS (facWRUeV de WUaQVcUiSciyQ), VRQ el VXbgUXSR de SUeVeQWaciyQ

e[WUemadameQWe UaUa del VaUcRma de EZiQg, TXe cRmSUeQde lRV geQeV cRQ laV

fXViRQeV EWSR/FUS \ NFATc2 (TXe Ya a cRdificaU SaUa el facWRU de WUaQVcUiSciyQ

NFAT R SMARCA5, geQ UecRdificadRU SaUa la cURmaWiQa) \ PATZ1 (SeUWeQecieQWe a

la familiaU de SUR-SURWetQaV iQYRlXcUadaV eQ la UegXlaciyQ WUaQVcUiSciRQal \ XQ

dRmiQiR C\V2-H\V2 cRQ fXQciyQ VXSUeVRUa de WXmRUeV). SXeleQ SUeVeQWaUVe eQ

SacieQWeV ma\RUeV cRQ XQ UaQgR de edad mXchR miV amSliR eQ cRmSaUaciyQ a la

SUeVeQWada eQ el SE.(SbaUaglia eW.al., 2020).

EWSR1/FUS NFATF2 EWSR1/PAT=1

TieQeQ ma\RU SUedRmiQaQcia SRU la

meWifiViV R la diifiViV de lRV hXeVRV laUgRV.

Se SURdXceQ a QiYel de lRV WejidRV blaQdRV

SURfXQdRV de la SaUed WRUicica \ abdRmeQ

TieQeQ celXlaUidad heWeURgpQea \ e[SUeViyQ ciWRSlaVmiWica de CD99

Ɣ SDUFRPD GH FpOXODV UHGRQGDV UHRUJDQL]DGDV SRU CIC
EV el VXbgUXSR miV fUecXeQWe \ TXe WieQe mejRU caUacWeUi]aciyQ, el cXal UeSUeVeQWa

XQa QeRSlaVia iQdifeUeQciada de cplXlaV UedRQdaV SRU UeRUdeQamieQWRV del geQ CIC

(VXSUeVRU WUaQVcUiSciRQal de caSic~a) el cXal eVWi iQYRlXcUadR eQ el deVaUURllR del

ViVWema QeUYiRVR ceQWUal, VX geQ de fXViyQ miV cRm~Q eV el DUX4, el cXal Ve ha

YiVWR iQYRlXcUadR eQ la SaWRgeQia de la diVWURfia mXVcXlaU faciReVcaSXlRhXmeUal,
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WambipQ Ve SXedeQ eQcRQWUaU RWURV geQeV de fXViyQ TXe QR Ve eQcXeQWUaQ

UelaciRQadRV cRQ DUX4, lRV cXaleV VRQ (FOXO4, LEUTX, NUTM1 \

NUTM2).(SbaUaglia eW.al., 2020; ZRllQeU eW al., 2021).

GeQeUalmeQWe eVWe WiSR de WXmRU CIC-DUX4 Ve SUeVeQWa SUiQciSalmeQWe eQ QixRV \

adRleVceQWeV cRQ XQa media de SUeVeQWaciyQ eQ la VegXQda dpcada de la Yida,

VieQdR a VX Ye] la lRcali]aciyQ miV fUecXeQWe de aSaUiciyQ lRV WejidRV SURfXQdRV del

WURQcR, e[WUemidadeV, cabe]a \ cXellR, UaUa Ye] cRQ afecWaciyQ yVea SUimaUia \ la

SUeVeQWaciyQ YiVceUal Ve ha deVcUiWR eQ el 10% de lRV caVRV, WambipQ Ve ha

eQcRQWUadR TXe la fXViyQ CIC-NUTM1 ha demRVWUadR XQ WURSiVmR VigQificaWiYR SRU

el ViVWema QeUYiRVR ceQWUal.

A QiYel iQmXQRhiVWRTXtmicR la UeVSXeVWa a CD99 Ve SUeVeQWa eQ el 85% de lRV

caVRV, ademiV Ve WieQe SUeVeQWe TXe lRV VaUcRmaV CIC WieQeQ mal SURQyVWicR \a

TXe SUeVeQWaQ cRQ fUecXeQcia meWiVWaViV SXlmRQaUeV a iQiciR \ XQa VXSeUYiYeQcia

geQeUal a 5 axRV eQ aSUR[imadameQWe XQ 50% dadR TXe eVWe WiSR de WXmRUeV

WieQeQ XQa UeVSXeVWa miV SRbUe a la TXimiRWeUaSia TXe el miVmR SaUcRma de

EZiQg SURSiameQWe dichR. (SbaUaglia eW.al., 2020).

Ɣ SDUFRPD GH FpOXODV UHGRQGDV FRQ UHRUGHQDPLHQWR BCOR
LRV VaUcRmaV cRQ UeRUdeQamieQWR BCOR cRQ fXViyQ CCBN3 RcXUUeQ cRQ ma\RU

fUecXeQcia eQ lRV hXeVRV TXe eQ lRV WejidRV blaQdRV eQ cRmSaUaciyQ a laV fXViRQeV

aQWeUiRUeV eQ XQa SUeVeQWaciyQ del 4% de lRV VaUcRmaV de laV cplXlaV UedRQdaV,

cRQ XQa QRWable SUedRmiQaQcia eQ el Ve[R maVcXliQR cRQ XQa iQcideQcia mi[ima

eQ la VegXQda dpcada de la Yida. PUeVeQWaQ XQa alWa acWiYidad miWyWica \ a QiYel de

iQmXQRhiVWRTXtmica caVi WRdRV SUeVeQWaQ SRViWiYidad QXcleaU fXeUWe SaUa cicliQa B3

eQ cRmSaUaciyQ a la UeacciyQ SaUa CD99 la cXal VXele VeU dpbil R eVWaU aXVeQWe, eQ

cRmSaUaciyQ cRQ el VaUcRma de EZiQg SUeVeQWaQ XQa VXSeUYiYeQcia geQeUal miV

SURlRQgada eVWR debidR a la lRcali]aciyQ del WXmRU SUimaUiR eQ e[WUemidadeV fUeQWe

al eVTXeleWR a[ial.(SbaUaglia eW.al., 2020).

CAPËTULO 4. MORTALIDAD PEDIÈTRICA POR SARCOMA DE EWING.
(BRUUegR eW al., 2019) eQ VX iQYeVWigaciyQ mXeVWUa la VXSeUYiYeQcia SRU edadeV,

eYideQciaQdR ma\RU mRUWalidad dXUaQWe el SUimeU axR eQ leViRQeV yVeaV \/R a[ialeV, el

UeVWR de la SRblaciyQ SUeVeQWy mRUWalidad eQWUe el axR \ lRV 5 axRV de VegXimieQWR;
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eVWimiQdRVe eQ XQ 85.27% al axR \ eQ XQ 43.90% a lRV 5 axRV, bXVciQdRVe XQa diYiViyQ

eSidemiRlygica de UaQgRV de edadeV eQ dRQde el eQ VXbgUXSR SediiWUicR (meQRUeV de 18

axRV) el 13.04% falleciy eQ el SUimeU axR \ el 34.7% eQWUe el SUimeU \ TXiQWR axR,

mieQWUaV TXe eQ el VXbgUXSR de 19 a 30 axRV la VXSeUYiYeQcia a lRV ciQcR axRV fXe del

33.33% \ eQ el VXbgUXSR de ma\RUeV de 31 axRV QR Ve hally VXSeUYiYeQcia a SaUWiU de lRV

5 axRV. SiQ embaUgR, Ve eYideQcia TXe eQ lRV ~lWimRV 40 axRV laV WaVaV de VXSeUYiYeQcia

haQ aXmeQWadR de XQ 10 ± 15% haVWa XQ 65 ± 70% gUaciaV a laV TXimiRWeUaSiaV \

WUaWamieQWRV mXlWidiVciSliQaUiRV.

(BRUUegR eW al., 2019) demXeVWUaQ bajR eVWXdiRV laV WaVaV de VXSeUYiYeQcia

eVWimiQdRVe eQ XQ 85.27% al axR \ eQ XQ 43.90% a lRV 5 axRV, bXVciQdRVe XQa diYiViyQ

eSidemiRlygica de UaQgRV de edadeV eQ dRQde el eQ VXbgUXSR SediiWUicR (meQRUeV de 18

axRV) el 13.04% falleciy eQ el SUimeU axR \ el 34.7% eQWUe el SUimeU \ TXiQWR axR,

mieQWUaV TXe eQ el VXbgUXSR de 19 a 30 axRV la VXSeUYiYeQcia a lRV ciQcR axRV fXe del

33.33% \ eQ el VXbgUXSR de ma\RUeV de 31 axRV QR Ve hally VXSeUYiYeQcia a SaUWiU de lRV

5 axRV.

EQ cXaQWR a caVRV A[ialeV \ QR a[ialeV Ve SXede eYideQciaU XQa WaVa de

VXSeUYiYeQcia del 38.46% a SaUWiU del TXiQWR axR de VegXimieQWR eQ lRV gUXSRV a[ialeV \

eQ el VXbgUXSR QR a[ial la mRUWalidad eQ el SUimeU axR eV del 14.29%; hacipQdRVe QRWRUiR

TXe laV WaVaV de VXSeUYiYeQcia haQ aXmeQWadR eQ XQ 10-15% haVWa eQ XQ 65-70% eQ lRV

~lWimRV 40 axRV debidR al XVR SURgUeViYR de TXimiRWeUaSiaV \ WUaWamieQWRV

mXlWidiVciSliQaUiRV. (BRUUegR eW al., 2019).

(RtRV eW al., 2017) demXeVWUaQ TXe lRV VaUcRmaV de EZiQg VRQ QeRSlaViaV de mal

SURQyVWicR TXe Ve deVaUURllaQ SUiQciSalmeQWe eQ QixRV \ adRleVceQWeV, eQ lRV TXe Ve

SXede deWeUmiQaU facWRUeV TXe cRQWUibX\eQ a XQa meQRU VRbUeYida libUe del eYeQWR \ Ve

debe al debXW de la eQfeUmedad, el WamaxR WXmRUal ma\RU R igXal a 5 cm, VieQdR

imSRUWaQWe XQ diagQyVWicR SUecR] SaUa aVt miVmR bUiQdaU XQ WUaWamieQWR RSRUWXQR.

LRV SUiQciSaleV ViVWemaV afecWadRV SRU meWiVWaViV VRQ ViVWema UeVSiUaWRUiR cRQ

cRmSURmiVR SXlmRQaU eQ XQ 70 a 80% \ a QiYel yVeR cRQ XQ 40 a 45%/. CXaQdR Ve

habla de XQa eQfeUmedad ViQ cRmSURmiVR meWaVWaVicR eQWUe el 30-40% de lRV SacieQWeV

SUeVeQWaQ UecXUUeQcia, bieQ Vea eQ el miVmR ViWiR de la leViyQ SUimaUia R iQclXViYe XQa

leViyQ QXeYa a diVWaQcia, cRQdiciRQaQdR cRQ eVWR XQa baja WaVa de VXSeUYiYeQcia.

(BRVma eW al., 2018).
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DeQWUR del eVWXdiR diagQyVWicR del SaUcRma de EZiQg WeQemRV TXe la SUeVeQcia

de meWiVWaViV eYideQciadaV cltQicameQWe YaQ a cRQVWiWXiU el facWRU de mal SURQyVWicR miV

fXeUWe eQ UelaciyQ cRQ la VXSeUYiYeQcia de lRV SacieQWeV cRQ eQfeUmedad meWaVWiVica

SUimaUia \ cRQ eQfeUmedad UecidiYaQWe, WeQieQdR eQ cXeQWa TXe la VXSeUYiYeQcia eQ eVWRV

dRV gUXSRV eV igXalmeQWe mala, ViQ embaUgR cabe aclaUaU TXe laV meWiVWaViV SUimaUiaV \

VecXQdaUiaV QR VRQ cltQicameQWe igXaleV, dadR TXe laV SUimaUiaV Ve deVaUURllaUiQ SRU la

falWa de WUaWamieQWRV SUeYiRV eQ SacieQWeV TXe QR fXeURQ WUaWadRV \ deVeQcadeQadR a

SaUWiU de laV cplXlaV WXmRUaleV, eQ cXaQWR a laV meWiVWaViV VecXQdaUiaV Ve cRQVideUa TXe

Ve YaQ a deVaUURllaU SRU cplXlaV WXmRUaleV TXe fXeURQ UefUacWaUiaV al WUaWamieQWR iQicial, eV

SRU ellR TXe Ve cRQVideUa TXe eQ el mRmeQWR del diagQyVWicR la eQfeUmedad

micURmeWaVWiVica eVWi SUeVeQWe, lR TXe ha faYRUecidR a iQcUemeQWaU la mRUWalidad eQ

eVWRV SacieQWeV. AQWe lR cXal XQR de lRV facWRUeV SaUa diVmiQXiU eVWa mRUWalidad eV

eVWableceU WUaWamieQWR WemSUaQR dadR TXe la TXimiRWeUaSia SXede eUUadicaU eQ XQ 70%

laV cplXlaV WXmRUaleV eQ SacieQWeV TXe caUeceQ de meWiVWaViV.(ZRllQeU eW al., 2021).

DeQWUR de YaUiRV eVWXdiRV de cRhRUWeV Ve ha eVWablecidR TXe el WamaxR del WXmRU

WambipQ jXega XQ SaSel imSRUWaQWe cRmR facWRUeV de mal SURQyVWicR VieQdR aVt lRV

WXmRUeV cRQ XQ diimeWUR de 8 cm R ma\RU eVWabaQ UelaciRQadRV cRQ XQa VXSeUYiYeQcia

geQeUal SRbUe \ lRV ma\RUeV de 10 cm cRQ XQa SeRU VXSeUYiYeQcia geQeUal. (BRVma eW

al., 2018).

PRU lR TXe Ve eVWablece TXe XQa cXaUWa SaUWe de lRV SacieQWeV TXe cXUVaQ cRQ

SaUcRma de EZiQg SUeVeQWaQ meWiVWaViV al mRmeQWR del diagQyVWicR laV cXaleV SUediceQ

XQ SeRU UeVXlWadR cltQicR, cRQ XQa WaVa de VXSeUYiYeQcia geQeUal del 30%, WeQieQdR TXe

lRV ViWiRV miV cRmXQeV de meWiVWaViV YaQ a VeU el SXlmyQ, hXeVR \ mpdXla yVea, a VX

Ye] eQ m~lWiSleV eVWXdiRV Ve ha dRcXmeQWadR TXe la WaVa de VXSeUYiYeQcia de lRV

SacieQWeV cRQ meWiVWaViV SXlmRQaUeV YaQ a WeQeU XQa mejRU VXSeUYiYeQcia TXe la

eQfeUmedad cRQ cRmSURmiVR e[WUa SXlmRQaU, cRQ XQa VXSeUYiYeQcia geQeUal del 34%

SaUa laV SXlmRQaUeV, 28% SaUa laV yVeaV/mpdXla yVea \ 14% SaUa aTXellaV cRQ

cRmSURmiVR de SXlmyQ miV hXeVR/mpdXla yVea.(ZRllQeU eW al., 2021).

La mRdalidad del WUaWamieQWR \ la edad WaQ bieQ jXegaQ XQ SaSel imSRUWaQWe eQ la

VXSeUYiYeQcia \ la mRUWalidad de lRV SacieQWeV cRQ SARCOMA DE EWING, dadR TXe eQ

m~lWiSleV eVWXdiRV cRQ difeUeQWeV cRhRUWeV Ve eVWableciy TXe lRV SacieQWeV TXe fXeURQ

VRmeWidRV a WUaWamieQWR lRcal WieQeQ XQa mejRU VXSeUYiYeQcia geQeUal eQ cRmSaUaciyQ a
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aTXellRV TXe QR Ve VRmeWeQ a ciUXgta, aVt miVmR Ve eYideQcia TXe aTXellRV WUaWadRV VylR

cRQ UadiRWeUaSia YaQ a WeQeU XQa VXSeUYiYeQcia miV baja, eQ cXaQWR a la edad Ve ha YiVWR

TXe ha ma\RU edad de SUeVeQWaciyQ miV baja eV la WaVa Ve VXSeUYiYeQcia geQeUal,

eQcRQWUiQdRVe XQa mejRU VXSeUYiYeQcia eQ lRV meQRUeV de 14 axRV \ SeRU deVeQlace eQ

lRV ma\RUeV de 18 axRV. (BRVma eW al., 2018).

EQWUe lRV facWRUeV SURQyVWicRV eQ el SaUcRma de EZiQg, S.E. (BRVma eW al., 2018)

UefeUeQcia lRV TXe Ve aVRciaURQ cRQ la VXSeUYiYeQcia geQeUal cRmR la SUeVeQcia de

meWiVWaViV eQ el mRmeQWR eQ TXe Ve Ueali]y el diagQyVWicR, el WamaxR del WXmRU \ la

XbicaciyQ del WXmRU SUimaUiR. LRV facWRUeV TXe QR WieQeQ UelaciyQ cRQ la VXSeUYiYeQcia

geQeUal ViQ embaUgR TXe Ve eVWXdiaURQ SUeYiameQWe VRQ el gpQeUR, QiYeleV VpUicRV de

LDH, RUigeQ del WXmRU \ UeVSXeVWa UadiRlygica.

EQWUe laV cRQclXViRQeV de (BRVma eW al., 2018) Ve eQcXeQWUa TXe el facWRU cRQ

ma\RU imSRUWaQcia eQ la VXSeUYiYeQcia geQeUal eV la SUeVeQcia de meWiVWaViV eQ el

mRmeQWR del diagQyVWicR; SRU RWUa SaUWe Ve eYideQciR TXe lRV WXmRUeV cRQ XQ YRlXmeQ

ma\RU R igXal de 200ml R WamaxR ma\RU de 8cm SUeVeQWaQ XQa VXSeUYiYeQcia libUe de

eYeQWRV meQRU TXe lRV SacieQWeV TXe SUeVeQWaQ WXmRUeV cRQ XQ YRlXmeQ meQRU de

200ml; aVt miVmR Ve aQali]y la lRcali]aciyQ del WXmRU eYideQciaQdR TXe lRV WXmRUeV eQ el

eVTXeleWR a[ial, miV e[acWR eQ la SelYiV WieQe XQa VXSeUYiYeQcia glRbal miV baja \ lRV

WXmRUeV XbicadRV eQ laV e[WUemidadeV WieQeQ mejRU VXSeUYiYeQcia. EQ UelaciyQ cRQ la

edad Ve eYideQcia TXe a ma\RU edad Ve SUeVeQWa SeRU WaVa de VXSeUYiYeQcia.

CAPËTULO 5. DIAGNÏSTICO < TRATAMIENTO
El diagQyVWicR del SaUcRma de EZiQg a SeVaU de lRV aYaQceV cieQWtficRV, VigXe

VieQdR XQ UeWR, dadR TXe laV leViRQeV SVeXdRWXmRUaleV \ beQigQaV Ve SUeVeQWaQ eQ

ma\RU fUecXeQcia TXe el SaUcRma de EZiQg, lR TXe geQeUa UeWUaVR eQ el diagQyVWicR.

(ZRllQeU eW al., 2021).

IQicialmeQWe cXaQdR Ve SUeVeQWa dRlRU yVeR geQeUalmeQWe eQ QixRV TXe VRQ la

SRblaciyQ miV afecWada, Ve debeUtaQ Ueali]aU eVWXdiRV SRU mediR de imigeQeV, la

UeVRQaQcia magQpWica cRQ XQ alWR YalRU SUedicWiYR QegaWiYR SaUa WXmRUeV yVeRV maligQRV.

DeQWUR de lRV halla]gRV eQcRQWUadRV eQ el eVWXdiR SRU UeVRQaQcia magQpWica Ve

eQcXeQWUa deVSla]amieQWR VylidR de la mpdXla yVea, e[WeQViyQ del WXmRU a QiYel

e[WUayVeRV e iQfilWUaciyQ aUWicXlaU, ViQ embaUgR, eQ la VecXeQcia T1. CXaQdR eVWe eVWXdiR
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eV QR cRQclX\eQWe Ve debe VRliciWaU XQa UadiRgUafta cRQ SUR\ecciRQeV adiciRQaleV R XQa

WRmRgUafta cRmSXWaUi]ada, cXaQdR Ve cRQfiUma la SUeVeQcia de XQa leViyQ WXmRUal yVea,

Ve debeQ Ueali]aU eVWXdiRV de e[WeQViyQ cRmR laV WRmRgUaftaV cRQWUaVWadaV \ el PeW-ScaQ

SaUa deVcaUWaU la SUeVeQcia de leViRQeV meWiVWaVicaV.  (ZRllQeU eW al., 2021)

EQ eVWRV eVWXdiRV lRV SUiQciSaleV halla]gRV VRQ: RVWeRliViV SeUmeaWiYa R WiSR III

Veg~Q la claVificaciyQ LRdZick Ve WUaWa de m~lWiSleV iUeaV ltWicaV de SeTXexR WamaxR

(meQRUeV de 2mm), UedRQdeadaV, cRQ XQa gUaQ ]RQa de WUaQViciyQ, mal delimiWada \ cRQ

XQ maUgeQ caVi imSeUceSWible cRQ el hXeVR VaQR.(ZRllQeU eW al., 2021; P., 2018).

OWUR halla]gR imageQRlygicR VRQ UeacciRQeV laV SeUiyVWicaV cRmSacWaV cRmR el

WUiiQgXlR de CRdmaQ eQ el cXal Ve RbVeUYa cRmR XQ WXmRU TXe deVWUX\e la cRUWical SRU

mediR de XQ agXjeUR \ eQ VX cUecimieQWR lRV UeVWRV SeUiyVWicRV fRUmaQ XQa eVWUXcWXUa

WUiaQgXlaU eQ lRV bRUdeV, UeacciRQeV iQWeUUXmSidaV de Siel de cebRlla eQ la cXal Ve

RbVeUYaQ YaUiaV caSaV alWeUQaWiYaV cRQcpQWUicaV UadiRWUaQVSaUeQWeV \ UadiRSacaV;

eVStcXlada la cXal Ve SUeVeQWa cRmR eVStcXlaV SeUSeQdicXlaUeV a la cRUWical cRmR

UeVXlWadR de cUecimieQWR WXmRUal eQ SaWUyQ de ceSillR. (ZRllQeU eW al., 2021; P., 2018)

SiQ embaUgR, el diagQyVWicR cRQfiUmaWRUiR eQ WRdaV laV leViRQeV \ cRQ el cXal Ve

WRmaQ deciViRQeV aceUca del WUaWamieQWR, eV la biRSVia. El SlaQeamieQWR de la WRma de la

biRSVia Ve Ueali]a gXiada SRU lRV halla]gRV eQ la UeVRQaQcia, WeQieQdR eQ cXeQWa laV

caUacWeUtVWicaV de la maVa, cRmR la SUeVeQcia de QecURViV, hemRUUagia, TXiVWeV \ la

SUeVeQcia de cRmSRQeQWeV WXmRUaleV e[WUayVeRV. CXaQdR Ve WieQeQ claUaV laV

caUacWeUtVWicaV del WXmRU, Ve debeQ WRmaU YaUiaV mXeVWUaV SaUa lRV aQiliViV hiVWRlygicR \

mRlecXlaU. EQWUe laV difeUeQWeV WpcQicaV de WRma de biRSVia, Ve SUefieUe la biRSVia abieUWa

SRU el WamaxR de la leViyQ, la SUeVeQcia de leViRQeV meWaVWiVicaV \ gaQgliRV, cRQ XQa

SUeciViyQ ceUca del 100%. (ZRllQeU eW al., 2021).

AQali]aQdR laV mXeVWUaV RbWeQidaV SRU mediR de la biRSVia de la maVa, eV

imSRUWaQWe UecRUdaU laV caUacWeUtVWicaV micURVcySicaV del SaUcRma de EZiQg cRmR XQ

gUXSR de cplXlaV UedRQdeadaV cRQ Q~cleRV YeVicXlaUeV, cURmaWiQa diVSeUVa \ eVcaVR

ciWRSlaVma. (SbaUaglia eW al., 2020).

IQmXQRhiVWRTXtmicameQWe hablaQdR el maUcadRU miV ~Wil SaUa el diagQyVWicR eV

CD99 TXe eV XQa glicRSURWetQa de membUaQa celXlaU SURdXcWR del aQWtgeQR MIC2,

WeQieQdR XQa alWa VeQVibilidad, Vi bieQ Ve eQcXeQWUa SUeVeQWa eQ gUaQ YaUiedad de

WXmRUeV meVeQTXimaleV, debe aQali]aUVe VX UeVXlWadR SRViWiYR WeQieQdR eQ cXeQWa la
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cltQica \ la mRUfRlRgta de la maVa eQ eVWXdiR. AdiciRQalmeQWe Ve SXedeQ aQali]aU RWURV

maUcadRUeV TXe VRQ iQeVSectficRV SaUa el diagQyVWicR del SaUcRma de EZiQg lRV cXaleV

VRQ: deWecciyQ de FLI1, SURWetQa S-100, CD57, CaYeRliQ-1, NK2, QeXURfilameQWRV,

ciWRTXeUaWiQa \ deVmiQa. (SbaUaglia eW al., 2020; ZRllQeU eW al., 2021).

TeQieQdR el diagQyVWicR cRQfiUmadR SRU iQmXQRhiVWRTXtmica, Ve Ueali]a XQa

eYalXaciyQ iQWegUal iQicial caUacWeUi]aQdR de maQeUa adecXada la maVa \ eQ b~VTXeda de

cRmSURmiVR meWaVWiVicR, cRQ el fiQ de defiQiU cXil WUaWamieQWR VeUi el miV iQdicadR.

IQicialmeQWe Ve iQdicaQ eVTXemaV cRmbiQadRV de TXimiRWeUaSia QeRad\XYaQWe cRQ el fiQ

de lleYaU a cabR la UegUeViyQ WXmRUal, ViQ embaUgR, Ve eQcXeQWUaQ caVRV eQ lR TXe el

maQejR TXiU~UgicR Ve cRQVideUa de XUgeQcia, cRmR cXaQdR Ve SUeVeQWa cRmSUeViyQ

medXlaU. (ZRllQeU eW al., 2021).

CXaQdR QR Ve eYideQcia mejRUta VRlameQWe cRQ lRV eVTXemaV de TXimiRWeUaSia Ve

iQdicaQ ciclRV de UadiRWeUaSia diUigida, SaUa aVt SRdeU Ueali]aU la UeVecciyQ del WXmRU,

UeemSla]R yVeR \a Vea cRQ iQjeUWRV YaVcXlaUi]adRV de SeURQp, aXWRiQjeUWR iUUadiadRV R

alRiQjeUWR eQ lRV caVRV TXe Vea SRVible. (ShRYaQec eW al., 2003). El XVR de eQdRSUyWeViV

Ve eQcXeQWUa eQ cRQWURYeUVia, \a TXe UeSUeVeQWaQ cXeUSRV e[WUaxRV de gUaQ WamaxR \

VRQ miV VXVceSWibleV a cRmSlicaciRQeV cRmR SURceVRV iQfecciRVRV SURfXQdRV haVWa eQ

XQ 30%, \ eVWaV SXedeQ geQeUaU alWeUaciyQ R limiWaciRQeV eQ el mRmeQWR de cRQWiQXaU

cRQ TXimiRWeUaSia ad\XYaQWe R geQeUaU amSXWaciyQ de la e[WUemidad.(ZRllQeU eW al.,

2021).

EQ cXaQWR al maQejR TXiU~UgicR iQicial Veg~Q (ZRllQeU eW al., 2021) Ve baVa eQ XQa

iQWeUYeQciyQ cRQ XQa ~Qica iQciViyQ TXe Vea amSlia cRQ el fiQ de WeQeU XQ mejRU abRUdaje

\ cRQ la iQWeQciyQ de e[WUaeU WRdR el WXmRU, geQeUaQdR aVt XQ maUgeQ de UeVecciyQ

amSliR cRQ bRUdeV limSiRV SaUa XQ cRQWURl RQcRlygicR ySWimR, QR cRQ la fiQalidad de

UedXciU el WamaxR \a TXe QR SUeVeQWa mejRUta eQ la VRbUeYida del SacieQWe.

EQ caVR de QR UeWURcedeU el WamaxR del WXmRU Ve WieQe TXe SeQVaU eQ la RSciyQ de

XQ maQejR TXiU~UgicR miV agUeViYR \ defiQiWiYR cRmR la amSXWaciyQ R la deVaUWicXlaciyQ

de la e[WUemidad, daQdR XVR a laV SUyWeViV iQdiYidXaleV, ViQ embaUgR, eQ el SaUcRma de

EZiQg eV UaUa Ye] QeceVaUia cRmR maQejR SUimaUiR. La amSXWaciyQ VecXQdaUia eV miV

fUecXeQWe cXaQdR Ve SUeVeQWaQ UecidiYaV lRcaleV R iQfecciyQ SeUiSURWpVica.(ZRllQeU eW al.,

2021).

EQ la acWXalidad XQR de lRV mpWRdRV miV UecieQWeV eV iQclXVR el WUaVSlaQWe de
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mpdXla yVea eQ caVRV iQdicadRV. (ShRYaQec eW al., 2003).

PRU RWUR ladR, (RRdl eW al., 2003) e[SRQe WUaWamieQWRV cRmbiQadRV eQWUe ciUXgta \

UadiRWeUaSia eQ caVRV de SaUcRma de EZiQg de SelYiV, eQ dRQde e[SRQe TXe a 36

SacieQWeV Ve leV bUiQdy TXimiRWeUaSia Veg~Q SURWRcRlRV EXURSeRV cRmR WambipQ

VeViRQeV de UadiRWeUaSia, cRQ SRVWeUiRU UeTXeUimieQWR de iQWeUYeQciyQ TXiU~Ugica cRQ el fiQ

de UeVcaWe de laV e[WUemidadeV SeUmiWieQdR aVt mejRUaU la calidad de Yida de eVWRV

SacieQWeV \ fXQciRQamieQWR SVicRVRcial; la WaVa de VXSeUYiYeQcia glRbal fXe de lRV 5 a 10

axRV del 45% \ XQ mal SURQyVWicR eQ SacieQWeV cRQ meWiVWaViV SUimaUiaV fXe del 33%, lR

aQWeUiRU QRV da a eQWeQdeU la imSRUWaQcia del WUaWamieQWR cRmbiQadR SaUa la mejRUta de la

VXSeUYiYeQcia de eVWRV SacieQWeV.
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DISCUSIÏN

EQ la iQYeVWigaciyQ Ve eVWableciy TXe lRV VaUcRmaV VRQ XQ gUXSR baVWaQWe amSliR \

heWeURgpQeR de WXmRUeV TXe YaQ a eVWaU deWeUmiQadRV SRU la WUaQVfRUmaciyQ maligQa de

laV cplXlaV de RUigeQ meQVeQTXimal, lRV cXaleV YaQ a UeSUeVeQWaU el 1% de laV QeRSlaViaV

eQ lRV adXlWRV \ 15-21% eQ la SRblaciyQ SediiWUica, cRQ XQa VXbdiYiViyQ de acXeUdR a VX

lXgaU de SUeVeQWaciyQ VieQdR lRV deSeQdieQWeV de WejidRV blaQdRV \ WXmRUeV yVeRV de lRV

cXaleV el 87% YaQ a VeU SaUa WXmRUeV de WejidRV blaQdRV \ 13% SaUa lRV yVeRV. (De La

Ma]a eW al; 2018), SRU lR TXe eQ lRV eVWXdiRV VRbUe el VaUcRma de EZiQg Ve ha SRdidR

eVWableceU TXe eV XQ VaUcRma mX\ agUeViYR cRQ XQa SUeVeQWaciyQ TXe SUedRmiQa eQ

QixRV \ adXlWRV jyYeQeV hacia la VegXQda dpcada de la Yida, VieQdR a VX Ye] el WXmRU

yVeR SUimaUiR miV fUecXeQWe eQ eVWe UaQgR de edad UeSUeVeQWaQdR el 34% de WRdRV lRV

WXmRUeV yVeRV SUimaUiRV \ la VegXQda fRUma maV cRm~Q de ciQceU yVeR SUimaUiR, cRQ XQ

80% de SUeVeQWaciyQ eQ meQRUeV de 20 axRV VieQdR a VX Ye] maV fUecXeQWe eQ el Ve[R

maVcXliQR cRQ XQa ma\RU UeSUeVeQWaciyQ eQ caXciVicRV eQ cRmSaUaciyQ cRQ la SRblaciyQ

aViiWica. (Dai eW al., 2011)

A VX Ye] eQ laV m~lWiSleV iQYeVWigaciRQeV TXe Ve haQ deVaUURlladR a lR laUgR de lRV ~lWimRV

40 axRV Ve ha eVWablecidR deVde el SXQWR SaWRlygicR TXe eVWe WiSR de ciQceU QR Ya

deSeQdeU de XQ VRlR facWRU a meQXdR eV XQa cRmbiQaciyQ de YaUiRV cambiRV

cltQicameQWe UelaciRQadRV eQWUe Vt, deQWUR de lRV cXaleV Ve haQ eYideQciadR alWeUaciRQeV

mRlecXlaUeV (e[SUeViyQ de RQcRSURWetQaV \ RQcRgeQeV) eVSectficaV SaUa eVWe WiSR de

WXmRU, a VX Ye] la TXe miV VRbUeVale VRQ aTXellaV mXWaciRQeV SXQWXaleV eQ UelaciyQ cRQ

el geQ EWS. (Dai eW al., 2011)

(SSechW; 2018) VXgieUe TXe el VaUcRma de EZiQg Ve Ya a caUacWeUi]aU SRU XQa fXViyQ del

geQ de la familia TET (EWSR1 R FUS), cRQ XQ geQ de la familia de WUaQVcUiSciyQ ETS,

(Fli1, ERG, ETV1 O FEV), cRQ XQ SaWUyQ iQmXQRhiVWRTXtmicR TXe e[SUeVa XQa UeacWiYidad

SaUa CD99. DadR lR aQWeUiRU SRdemRV eVWableceU TXe la WUaQVlRcaciyQ W(11;22)(T24: T12)

TXe Ya daU RUigeQ al geQ de fXViyQ EWS-Fli1 eV la mXWaciyQ miV fUecXeQWe eQcRQWUada \

Ve ha lRgUadR eVWableceU cRmR XQa fXeUWe heUUamieQWa SaUa Ueali]aU el diagQyVWicR de lRV

SacieQWeV, ademiV TXe Ve ha cRQVideUadR eQ XQa SRVible diaQa WeUaSpXWica al SRdeU

eVWableceUVe cRmR XQ RbjeWiYR TXimiRWeUaSpWXWicR. (Dai eW al., 2011)

PRU lR WaQWR Ve eVWablece TXe laV QXeYaV WecQRlRgtaV haQ lRgUadR XQ aYaQce diagQyVWicR a
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QiYel mRlecXlaU del VaUcRma de EZiQg XWili]adR mpWRdRV de QXeYa geQeUaciyQ de

VecXaQciRQ lR TXe ha lRgUadR SeUmiWiU eVWableceU QXeYRV geQeV de fXViyQ, a lRV cXaleV Ve

haQ eVWablecidR eVWXdiRV cRQ el fiQ de diUigiU QXeYaV WeUaSiaV faUmacRlygicaV, a VX Ye] Ve

SlaQWea TXe lRV VaUcRmaV UecieQWe caUacWeUi]adRV VXeleQ VeU miV agUeViYRV, \ dadR TXe

la e[SUeViyQ de CD99 eV YaUiable Ve cRQVideUa TXe VX diagQyVWicR debe eVWaU dadR SRU

RWURV facWRUeV eQ iQmXQRhiVWRTXtmica aVRciadRV. (SSechW; 2018). EV SRU eVR TXe dadR la

gUaQ YaUiabilidad geQpWica \ RQcRgpQica TXe Ve ha eVWablecidR SaUa el VARCOMA DE

EWING eV TXe hR\ SRdemRV eVWableceUlaV cRmR XQa de laV caXVaV del mal SURQyVWicR \

laV WaVaV de VXSeUYiYeQcia bajaV aVRciadaV a eVWe WXmRU cRQ mRUWalidadeV de XQ 85.27% \

43.9%  eQWUe el 1 axR \ lRV 5 axRV UeVSecWiYameQWe.

DXUaQWe la iQYeVWigaciyQ del SE Ve lRgUy ideQWificaU TXe XQa de laV limiWaQWeV Ve debe a

TXe eVWe WiSR de WXmRU al iQiciR VXele VeU aViQWRmiWicRV R VXeleQ SUeVeQWaU VtQWRmaV

geQeUaleV mX\ iQeVSectficRV (FiebUe, aQRUe[ia, faWiga, SpUdida de SeVR, dRlRU lRcal) VieQdR

eVWe ~lWimR el miV UeSUeVeQWaWiYR SeUR TXe SRU lR geQeUal eVWi SUeVeQWe cXaQdR ha\

maVaV SalSableV \ lRV WXmRUeV VRQ de gUaQ WamaxR, (Dai eW al., 2011), eV SRU ellR TXe el

diagQyVWicR Ve hace WaQ diftcil al iQiciR de la eQfeUmedad \ cXaQdR Ve Ueali]a hablamRV

TXe la cXaUWa SaUWe de lRV SacieQWeV cXeQWaQ cRQ meWiVWaViV al mRmeQWR del diagQyVWicR lR

cXal SUedice XQ SeRU UeVXlWadR, cRQ XQa WaVa de VXSeUYiYeQcia geQeUal del 30%, a VX Ye]

eQcRQWUamRV TXe el ViWiR miV cRm~Q de meWiVWaViV Ya a VeU el SXlmyQ cRQ XQa

VXSeUYiYeQcia geQeUal miV alWa eQ cRmSaUaciyQ a la SUeVeQWaciyQ de meWiVWaViV eQ RWURV

lXgaUeV. DeQWUR del WUaWamieQWR ideQWificamRV TXe Ve SXedeQ eVWableceU ciclRV cRmbiQadRV

de TXimiRWeUaSia \ UadiRWeUaSia cRmR alWeUQaWiYa iQicial SaUa lRgUaU UegUeViyQ WXmRUal \

SRVWeUiRUmeQWe eVWableceU el WUaWamieQWR TXiU~UgicR, lR TXe Ya a SeUmiWiU WeQeU XQ mejRU

abRUdaje cRQ la iQWeQciyQ de e[WUaeU WRdR el WXmRU cRQ el meQRU daxR SRVible. (ZRllQeU eW

al., 2021)

PRU ~lWimR cRQVideUamRV TXe el VaUcRma de EZiQg VigXe VieQdR XQ UeWR SaUa la mediciQa,

Vi bieQ VX WaVa de iQcideQcia acWXal QR eV alWa a QiYel QaciRQal eQ cRmSaUaciyQ cRQ RWURV

SatVeV \ RWURV WiSRV de WXmRUeV maligQRV, la falWa de XQ amSliR cRQRcimieQWR \ XQa baVWa

e[SeUieQcia VRbUe eVWe WiSR de VaUcRma UeWUaVa el diagQyVWicR \ SRU eQde el iQiciR

WemSUaQR de WUaWamieQWR , el cXal eV XQR de lRV SilaUeV SaUa eYiWaU laV cRmSlicaciRQeV,

mejRUaU la VRbUeYida \ UedXciU el cRmSURmiVR meWaVWiVicR.
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CONCLUSIONES

DeQWUR de la familia de VaUcRmaV yVeRV, el VaUcRma de EZiQg WieQe XQa baja

SUeYaleQcia, ViQ embaUgR, eV el VegXQdR WXmRU maligQR miV cRm~Q eQ edad SediiWUica,

cRQ XQa WaVa de VXSeUYiYeQcia geQeUal baja, aSUR[imadameQWe XQ 30%.

El SaUcRma de EZiQg WieQe mejRU SURQyVWicR eQ meQRUeV de 14 axRV deQWUR del SUimeU

axR, mieQWUaV TXe lRV SacieQWeV ma\RUeV de 18 axRV cRQ eVWa SaWRlRgta WieQe SRbUe

SURQyVWicR \ SeRU deVeQlace.

El VaUcRma de EZiQg WieQe XQa WaVa de alWa mRUWalidad de XQ 85% aSUR[imadameQWe

hacia el SUimeU axR \ del 35% eQ lRV VigXieQWeV 5 axRV de VegXimieQWR SRU UieVgR a

meWiVWaViV \ UecidiYaV deQWUR del VegXimieQWR.

Se ha YiVWR XQa aVRciaciyQ eQWUe la alWa mRUWalidad de eVWRV SacieQWeV \ el diagQyVWicR

WaUdtR de dicha eQfeUmedad, \a TXe la ma\RUta de caVRV diagQRVWicadRV Ve eQcXeQWUaQ eQ

eWaSaV WaUdtaV \ cRQ alWRV gUadRV de meWiVWaViV, lR cXal limiWa al WUaWamieQWR dadR XQa

SRbUe UeVSXeVWa a lRV miVmRV.

DeQWUR de laV meWiVWaViV, Ve eQcXeQWUa TXe la miV cRm~Q eV la SXlmRQaU, VieQdR eVWa

a VX Ye] la de mejRU WaVa de VXSeUYiYeQcia de aSUR[imadameQWe 34% eQ cRmSaUaciyQ a

RWUaV lRcali]aciRQeV meWiVWaVicaV.

A SeVaU TXe el VaUcRma de EZiQg ha VidR eVWXdiadR hace miV de 40 axRV la eYRlXciyQ

eQ VX WUaWamieQWR QR ha VidR VigQificaWiYa dadR VX amSlia YaUiabilidad geQpWica lR TXe ha

limiWadR RbWeQeU XQ WUaWamieQWR eVSectficR, ViQ embaUgR, Ve eYideQcia TXe lRV WUaWamieQWRV

acWXaleV eVWiQ eQfRcadRV hacia el geQ EWSR1 el cXal eVWi miV aVRciadR a eVWe VaUcRma.
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