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RESUMEN

Introduccion. El sarcoma de Ewing es un tumor maligno poco
frecuente con una incidencia de 3 casos por millén de habitantes al
aflo. En la mejora de la supervivencia es clave el manejo multimodal.
El papel que ocupa la radioterapia intraoperatoria en su tratamiento
estd atn por definir.

Material y métodos. Se disefia un estudio retrospectivo inclu-
yendo pacientes pedidtricos (hasta 16 afios) con sarcoma de Ewing de
pared tordcica sometidos a cirugfa de reseccion tumoral, radioterapia
intraoperatoria y reconstruccion costal en nuestro centro entre 2011 y
2024. Se registraron variables como edad en el momento de la cirugfa,
sexo, tratamiento neoadyuvante, tipo de reseccion, caracteristicas de la
radioterapia intraoperatoria, tipo de reconstruccion, complicaciones,
tasa de control local, recaidas, supervivencia y resultado funcional de
la reconstruccién.

Resultados. Se incluyeron 8 pacientes. La edad media al diagnds-
tico fue 12,5 afios. Se logré la extirpacion completa de la masa tumoral
con mdrgenes libres (RO) en el 100%. Se utilizaron técnicas reconstructi-
vas con parches flexibles, placas de titanio y colgajos musculares. No se
ha registrado ninguna pérdida de colgajo. La supervivencia global fue del
87,5% con un tiempo de seguimiento medio de 6 afios. La supervivencia
global de la serie a 3 y 5 afios fue del 100% y 80%. Se logr6 el control
local de la enfermedad en el 100% de los casos.

Conclusiones. Este articulo expone el papel de la radioterapia in-
traoperatoria como una buena alternativa de tratamiento para el lograr el
control local del sarcoma de Ewing asociado a resecciones quirtirgicas
amplias.
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INTRAOPERATIVE RADIOTHERAPY IN THE LOCAL CONTROL
OF CHEST WALL EWING SARCOMA

ABSTRACT

Introduction. Ewing sarcoma is a rare malignant tumor with an
incidence of 3 cases per 1 million inhabitants annually. Cross-discipli-
nary management is key to improve _survival rates. The role played by
intraoperative radiotherapy in terms of treatment is still to be defined.

Materials and methods. A retrospective study of pediatric patients
(up to 16 years of age) with chest wall Ewing sarcoma undergoing
tumor resection_surgery, intraoperative radiotherapy, and chest wall
reconstruction in our institution from 2011 to 2024 was carried out.
Variables such as age at surgery, sex, neoadjuvant treatment, resection
type, characteristics of intraoperative radiotherapy, reconstruction type,
complications, local control rate, relapses, survival, and reconstruction’s
functional result were collected.

Results. § patients were included. Mean age at diagnosis was 12.5
years. Full tumor mass removal with free margins (R0) was achieved
in 100% of the cases. Reconstructive techniques with flexible patches,
titanium plates, and muscle flaps were used. None of the flaps was lost.
Overall survival was 87.5%, with a mean follow-up period of 6 years.
3- and 5-year overall survival rates were 100% and 80%, respectively.
Local control of the disease was achieved in 100% of the cases.

Conclusions. This paper discusses the role of intraoperative radio-
therapy as a good treatment alternative to achieve the local control of
Ewing sarcoma associated with large surgical resections.

KEy Worbs: Sarcoma, Ewing; Radiotherapy, adjuvant; Reconstructive
surgical procedures; Thoracic surgical procedures; Surgical oncology.

INTRODUCCION

Los tumores malignos de pared tordcica son infrecuentes
en nifios y adolescentes, representando un 1.8% de todos los
tumores en la edad pedidtrica®?. El sarcoma es el tumor de
pared tordcica més frecuente, siendo en un 55% de origen
6seo o cartilaginoso y un 45% de tejido blando. Los subtipos
predominantes en edad pedidtrica son el sarcoma de Ewing,
seguido del rabdomiosarcoma®. Estos tumores son general-
mente quimio y radio sensibles. En las dltimas décadas se ha
conseguido una mejorfa de la tasa de supervivencia gracias a
la implantacién de un tratamiento multimodal con la asocia-
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cién de reseccion quirdrgica y/o radioterapia al tratamiento
con quimioterapia®.

A dfa de hoy, la radioterapia tiene como objetivo lograr
el control local de 1a enfermedad. En torno a la mitad de los
pacientes con estos tumores recibirdn tratamiento con radio-
terapial#, generalmente como radioterapia externa postope-
ratoria (dosis de 40-55 Gy). Las indicaciones de tratamiento
con radioterapia son: tumores que no puedan ser resecados
en su totalidad o mérgenes afectos tras cirugfa, tumores ope-
rables tras recibir tratamiento neoadyuvante en los que no se
extirpen completamente las estructuras inicialmente afectas,
progresion a pesar de tratamiento quimioterdpico o pobre
respuesta histoldgica tras el tratamiento de induccidn, tumor
con afectacion espinal, afectacion pleural en tumores costales
y en algunos centros un tamafio tumoral mayor a § cm o
200 cc en localizacién de dificil acceso se considera indica-
cion®. En los ultimos afios, se estan buscando alternativas
terapéuticas que permitan mantener el efecto de la radiotera-
pia en el control local disminuyendo la aparicién de efectos
secundarios®. La radioterapia intraoperatoria, administrada
en el lecho quirdrgico durante la reseccion de la tumoracidn,
permite localizar las dosis de radiaciéon administrada en el
tejido afecto (en torno a 10 Gy) manteniendo el efecto de
prevencion de recidiva local®”, y protegiendo los tejidos
sanos circundantes. También existe una preocupacion sobre
el efecto negativo de la radioterapia en el proceso de cicatri-
zacion de la cirugia reconstructiva®, que podria ser menor
en el caso de la radioterapia intraoperatoria al no afectar a
los tejidos de cobertura.

El objetivo de este estudio es analizar los resultados de la
aplicacion de radioterapia intraoperatoria en pacientes pedid-
tricos con sarcoma de Ewing costal, y las diferentes técnicas
de reconstruccidn asociadas.

MATERIAL Y METODOS

Se disefia un estudio retrospectivo incluyendo a todos los
pacientes pedidtricos (hasta 16 afios cumplidos) con diag-
néstico de sarcoma de Ewing de pared tordcica que fueron
sometidos a cirugia de extirpacion, reconstruccion costal y
radioterapia intraoperatoria. Se incluyeron todos los pacientes
tratados en nuestro centro entre junio de 2011 y junio de 2024.
Se registraron variables epidemioldgicas, de tratamiento, evo-
lucién y seguimiento. Los datos se recogieron en tablas y se
utilizé el programa IBM SPSS Statistics Version 26 (IBM
Corporation®) para su tratamiento estadistico.

Para el manejo de estos pacientes se utilizaron los proto-
colos Euro Ewing 1999 y posteriormente Euro Ewing 2012
(International Randomised Controlled Trial for the Treatment
of Newly Diagnosed Ewing’s Sarcoma Family of Tumours)®.

Se indic6 radioterapia intraoperatoria en aquellos pacien-
tes con indicacion de radioterapia adyuvante que se iban a
someter a una reseccion quirdrgica. La cirugfa consisti en la
reseccion de los arcos costales afectos y del inmediatamente
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superior e inferior, asi como de los tejidos circundantes infil-
trados. El objetivo quirtrgico fue conseguir margenes libres de
tumor. Una vez resecado el tumor y previo a la reconstruccion
costal, se administrd la radioterapia intraoperatoria mediante
un acelerador lineal a dosis entre 7,5 a 15 Gy. La dosis se
calcul6 en funcién del volumen tumoral, del lecho quirtirgico
y de la dosis de radioterapia externa.

La radioterapia se aplicé directamente sobre el lecho
quirdrgico protegiendo las estructuras circundantes. Se uti-
lizaron aplicadores biselados (entre 0 'y 45°), y de didmetro
de 5 a 15 cm en funcién del drea y localizacion del tejido
a radiar.

La técnica de reconstruccién se decidié de forma indivi-
dualizada, dependiendo de la zona de afectacidn, los arcos
costales y estructuras resecadas, el tamafo del defecto y del
paciente. Los objetivos de la reconstruccidn tordcica fueron
establecer un soporte estructural y anatmico, mantener la fun-
cién respiratoria, conservar la correcta movilidad del tronco y
extremidades, adaptarse al crecimiento del nifio, favorecer la
administracion de terapias adyuvantes y, en la medida de lo
posible, mantener un buen resultado estético. Se han utilizado
tres tipos técnicas de reconstruccién diferentes: cobertura con
parche de politetrafluoroetileno expandido (goretex), recons-
truccion con placas y tornillos reabsorbibles, y reconstruccion
con placas de titanio. En la mayoria de los casos se ha combi-
nado el uso de placas de titanio con la colocacion de parches
de goretex de 2 mm de grosor que se ajustaron al tamafio del
defecto. Las placas de titanio preformadas se seleccionaron
en el acto quirdrgico en funcién del tamafio mas apropiado;
se moldearon y se ajustaron a los bordes de las costillas me-
diante anclajes y tornillos. Se utilizaron colgajos musculares
de dorsal ancho y pectoral mayor para dar cobertura a la zona
reconstruida. Los colgajos se realizaron en colaboracidn con
el Servicio de Cirugia Plastica Infantil.

RESULTADOS

Durante el periodo del estudio, se registraron § pacientes,
un 62,5% de sexo masculino y un 37,5% de sexo femenino.
La edad media al diagnéstico fue de 12,5 afios (DS=2,5). Se
registraron 5 tumores izquierdos y 3 derechos. El 62,5% de
los pacientes presentaba afectacién de 1 solo arco costal. La
media de arcos costales resecados fue de 2,88 (DS= 0,64).
Las caracteristicas prequirtrgicas individuales de estos pa-
cientes como: edad al diagnéstico, sexo, estructuras afectas,
tratamiento prequirtrgico, edad en el momento de la interven-
ci6én y tamafio del tumor al diagndstico y tras el tratamiento
neoadyuvante; se recogen en la tabla I.

Como antecedente importante, el paciente nimero 2 pre-
sentd previo al sarcoma de Ewing un disgerminoma sacrococ-
cigeo tratado mediante quimioterapia, reseccidn quirtrgica y
radioterapia intraoperatoria.

Todos los pacientes presentaron una reduccion del tamafio
tumoral tras la administracién de la quimioterapia neoadyu-
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Tablal.  Pacientes incluidos. Caracteristicas prequirirgicas.
Edad en el Tamario
Edad al momento de tumoral al
diagndstico Tratamiento la cirugia diagnostico  Tamario tumoral antes
N (aiios) Sexo Afectacion prequirirgico (meses) (cm) de la cirugia (cm)
1 14 F Arco posterior 9* costilla QTP + RTP (48.6 Gy) 178 14x12x12 9,8x2,8x5,2
(izquierda). Derrame pleural Laminectomia
izquierdo. descompresiva D7-8-9
2 10 F Arco posterior 9-10° QTP + RTP (48 Gy) + 127 9,7x6,8x10,8 4,2x2,1x4,1
costillas (derecha) Trasplante autdlogo de
MO
3 14 M Arco posterior 6° costilla QTP + RTP (36 Gy) + 177 15x15x20 3,0x1,6x1,8
(izquierda). Subescapular. Metastasectomia
Metdstasis pulmonar pulmonar contralateral
contralateral
4 8 F Arco anterior 6° costilla QTP 120 8,4x4,6x5,7 1,5x3,6x2,3
(izquierda).
5 12 F Arco medio y anterior, 3* QTP 152 12x10x10 4x2,5x3,8
costilla (derecha)
6 13 M Arco posterior 7* costilla QTP 166 17,7x12,7x12,7 9,7x4,2x10,7
(izquierda)
7 13 M Tercio posterior de la 1* QTP + RTP 163 5,2x3,5x6,8 2x2,7x2,1
costilla (izquierda)
8 16 M Arco posterior 10° costilla QTP 207 6,1x9,1x8,5 4,5x6,2x7,6

(derecha)
QTP: quimioterapia; RTP: radioterapia.

vante. El régimen de quimioterapia se basé en combinacio-
nes de vincristina, adriamicina, ciclofosfamida, ifosfamida,
doxorubicina y etop6sido. Tras la induccidn todos los pa-
cientes se sometieron a tratamiento quirtrgico, lograndose la
extirpacion completa de la masa tumoral con mérgenes libres
(RO) en el 100% de los casos. Un 62,5% de los pacientes
presentaban afectacion de estructuras adyacentes a los arcos
costales (partes blandas, pleura y/o parénquima pulmonar) y
en 3 pacientes (37,5%) fue necesario asociar una reseccion
pulmonar en cufia.

Tras la extirpacion se aplic6 el tratamiento de radioterapia
intraoperatoria con una dosis media de 10 Gy (DS=2,67).

Se realizd una reconstruccion de pared torédcica que re-
quiri6 el uso de material protésico en todos los pacientes. Tan
solo en un caso se utiliz6 una placa de material reabsorbible,
en 7 pacientes se utilizaron mallas flexibles de goretex. En 5
pacientes se utilizaron ademds placas costales de titanio. Para
la cobertura con colgajos musculares se utilizé el dorsal ancho
en 5 pacientes y el pectoral mayor en 1 paciente.

En la tabla II, se recogen las caracteristicas de la inter-
vencion (estructuras resecadas, obtencion de méargenes libres,
técnica de reconstruccién utilizada), las caracteristicas de la
radioterapia intraoperatoria y la evolucion postoperatoria.

No se objetivo ningiin caso de recidiva local en la se-
rie de pacientes. Solo se produjo 1 recidiva en un paciente
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con antecedente de metdstasis pulmonares contralaterales
(paciente numero 4). Este paciente presentd una recaida con
multiples nédulos pulmonares contralaterales a los 11 meses
de la extirpacion del tumor primario asociada a radioterapia
intraoperatoria. El paciente fallecié a los 51 meses de segui-
miento por enfermedad metastésica diseminada.

Un 25% de los pacientes (2 casos) presentaron complica-
ciones postoperatorias: un derrame pleural de dificil manejo
que precisé la realizacion de pleurodesis y un cuadro de Her-
pes zoster complicado con una neumonia.

El 50% de los pacientes se trataron con radioterapia adyu-
vante posterior al tratamiento con radioterapia intraoperatoria.

El 62,5% de los pacientes presentaron una asimetria to-
récica con escoliosis que requirié correccién quirtrgica en 4
casos. Entre las alteraciones musculoesqueléticas postquirtir-
gicas se registré un caso de asimetria mamaria y 1 paciente
con fracturas vertebrales osteropordticas entre T10 y L4 que
condicionaron una escoliosis leve de 18° que no precisé co-
rreccidn quirdrgica.

No se registraron complicaciones relativas a infeccion del
material protésico, pero fue necesaria la retirada de una placa
costal de titanio en la paciente 4 por extrusion de la misma a
los 6 afios de la cirugfa. La retirada de la prétesis transcurrid
sin incidencias. Todos los colgajos musculares fueron viables
a largo plazo.
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TablaIl.  Caracteristicas de la intervencion, de la radioterapia intraoperatoria y evolucién postoperatoria.
Caracteristicas
Margenes Técnica de radioterapia  Terapia adyuvante Recurrencia Recurrencia
No Estructuras resecadas libres reconstructiva intraoperatoria postquirirgica local metastdsica
1 8-9 arcos costales + apdfisis St Placa reabsorbible y 7,5 Gy/10 cm/30° QTP No No
transversas. tornillos
2 9-10-11 arcos costales + Si Parche de ePTFE 12,5 Gy/7 cm/30° QTP No No
apOfisis transversas
3 6" costilla, 5-7 arcos Si Placa de titanio + 15 Gy/7 cm/15° QTP No Si
costales con preservacion de parche de ePTFE +
articulacion costotransversas colgajo muscular de
dorsal ancho
4 5-6-7 arcos costales y Si Placa de titanio + 10 Gy QTP + RTP No No
parénquima pulmonar afecto parche de ePTFE + (45 Gy)
colgajo muscular de
dorsal ancho
5 2-3-4 arcos costales y St Placa de titanio + 10 Gy/10 cm/0° QTP + RTP (45 No No
parénquima pulmonar afecto colgajo muscular de Gy) + trasplante
dorsal ancho autélogo de
médula dsea
6 6-7-8 arcos costales + St Placa de titanio + 10 Gy/10 cm/15° QTP + RTP No No
apofisis transversas + 9 parche de ePTFE + (50,2 Gy)
arco costal y parénquima colgajo muscular de
pulmonar afecto dorsal ancho
7 1-2 arcos costales y tejidos St Placa de titanio + 7.5 Gy/3 cm/15° QTP No No
blandos adyacentes. parche de ePTFE +
colgajo muscular de
pectoral mayor
8 9-10-11 arcos costales Si Parche de ePTFE + 7.5 Gy QTP + RTP No No
+ apdfisis transversas + colgajo muscular de (45 Gy)

parénquima pulmonar afecto dorsal ancho

+ tejidos blandos adyacentes

QTP: quimioterapia; RTP: radioterapia; ePTFE: politetrafluoroetilene expandido.

En cuanto a la supervivencia global de nuestra serie fue
del 87,5% con un tiempo de seguimiento medio de 72+51,4
meses (6 afios). La supervivencia media de la muestra es de
140,6 £ 20 meses (11,7 afios) y el tiempo medio hasta la
recidiva de 141,28 + 20 meses (Figs. 1 y 2).

La supervivencia global de la serie a 3 y 5 afios es del
100% y 80%, respectivamente.

DISCUSION

En los ultimos afios se ha producido una mejora de la su-
pervivencia a 5 afios de los pacientes con sarcoma de Ewing.
Se ha logrado alcanzar una tasa de supervivencia del 70% a
5 afos en las primeras décadas del siglo XXI, partiendo de
una supervivencia inferior al 50% en las tltimas décadas del
siglo previoG10),

Esta mejora de la supervivencia ha sido posible gracias al
manejo multidisciplinar y a la estandarizacién de regimenes
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de quimioterapia de induccién y consolidacién mediante la
realizacion de ensayos clinicos randomizados, asociando re-
secciones quirtrgicas que logren la extirpacion con margenes
libres (R0)*%11. La radioterapia se ha considerado clave para
el control local de la enfermedad?. Los avances quirtirgicos
en técnicas de reconstruccion de pared costal y la generacion
de materiales de reconstruccion adecuados para el uso en pa-
cientes pedidtricos han permitido la realizacion de resecciones
amplias con mérgenes libres+13).

La recurrencia local junto con la recurrencia a distancia
son dos factores conocidos que afectan a la mortalidad global
de los pacientes con sarcoma de Ewing(12.

Sin embargo, el mejor abordaje para lograr un control
local de la enfermedad continda siendo tema de discusion y
estd poco estandarizado®#.

La supervivencia a 5 afios en los casos con enfermedad
localizada es actualmente del 60-70%“. Nuestros resultados
arrojan una supervivencia media global del 87,5% a 6 afios, y
del 100% en los casos con enfermedad localizada, que podria
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Figura 1. Kaplan-Meier de supervivencia global.

Figura 2. Kaplan-Meier de supervivencia libre de recidiva.

reflejar el papel de la radioterapia intraoperatoria en cuanto a
prevenir la recurrencia local. Estos datos que consideramos
prometedores deben tomarse con cautela al ser un estudio
retrospectivo sin grupo control y de reducido tamafio muestral.

Conte et al.("» presentan 10 casos de sarcoma de Ewing
que recibieron radioterapia intraoperatoria con una tasa de
recurrencia o progresion local del 10% a 2 afios y del 20%
a 5 afios. En su serie incluyen miltiples localizaciones tu-
morales y solo en 5 pacientes se indic6 la radioterapia en la
primera intervencién quirdrgica. En los 5 pacientes restantes
se indicé como tratamiento de una recurrencia. Esto puede
influir en la menor tasa de supervivencia (60% a 2 afios) y
peor control de enfermedad local que exponen en relacién con
los datos presentados en este articulo. Se debe considerar la
diferencia de indicacidn: en nuestra serie se indicé la radio-
terapia intraoperatoria asociada a la primera cirugfa (cuando
el paciente tenfa indicacién de radioterapia adyuvante) y no
se incluyeron pacientes en los que la indicacion se realiz6 al
presentar una recurrencia.

La serie presentada por Bedetti et al. refleja los resultados
obtenidos mediante tratamiento radioterdpico asociado o no
a cirugia, pero no utilizan radioterapia intraoperatoria. En su
estudio, lograron una tasa de supervivencia libre de recidiva
local del 95% a 3 afos y del 89% a 5 afios en el grupo que
recibe radioterapia tras la cirugia®. A pesar de los buenos
resultados, que reflejan el importante papel que juega la radio-
terapia en el control local de la enfermedad; no logran demos-
trar que el tratamiento radioterdpico mejore la supervivencia
global. Ademas, los resultados al comparar el tratamiento con
cirugia + radioterapia adyuvante o radioterapia definitiva no
alcanzaron significacién estadistica.

La complejidad para realizar ensayos clinicos randomi-
zados en pacientes pedidtricos, junto con la baja incidencia
del sarcoma de Ewing y la ausencia de ciertas opciones de
tratamiento en algunos centros médicos; dificulta el anélisis
de los beneficios de terapias como la protonterapia o la ra-
dioterapia intraoperatoria.
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En el articulo de Indelicato et al. se expone cémo el uso de
protonterapia ha logrado un aumento de la supervivencia en su
serie de hasta el 81,6% (seguimiento medio de 4 afios) y una
tasa de control local a 5 afios del 97,2%0., Estos resultados
son similares en cuanto a tasa de supervivencia a los obtenidos
en nuestra serie con el uso de radioterapia intraoperatoria.

En relacién a la reconstruccidn de pared costal; en nues-
tra serie se logrd una reconstruccion satisfactoria en todos
los casos. La disponibilidad de diferentes tamafios de placas
costales fue clave para dar soporte rigido y proteccién visceral.

Hoy en dia, no hay evidencia cientifica que favorezca
el uso de un parche determinado®!. El uso de parches de
goretex no ha presentado complicaciones en nuestra serie y
parece una opcion adecuada en combinacion con el uso de
colgajos musculares.

Un 67% de los pacientes intervenidos presentaron algtin
grado de escoliosis tras la reconstruccion. Este porcentaje es
mayor que el descrito en otros articulos (43% en la serie de
Scalabre et al.). Cémo factores que pueden favorecer el de-
sarrollo de la escoliosis se encuentran la reseccion de un gran
numero de arcos costales, la reseccidn de arcos posteriores,
realizar la cirugia en un momento de rdpido crecimiento o en
edades temparanas(®!17). En nuestra serie esta fue la compli-
cacion mds frecuente. Aunque, se debe tener en cuenta que
el aumento de la supervivencia implica una mayor incidencia
de complicaciones a largo plazo relacionadas con el creci-
miento, como la escoliosis®1), y esto puede verse reflejado
en nuestros datos.

El tratamiento del sarcoma de Ewing tordcico requie-
re de un abordaje quirdrgico multidisciplinar que incluya
cirujanos oncoldgicos con formacién en cirugia toréci-
ca, cirujanos con formacidn en reconstruccidn tordcica
compleja y cirujanos pldsticos infantiles con experien-
cia en disefio de colgajos para cobertura muscular® 8.
A dia de hoy esta publicacién, junto con otros articulos y
series cientificas reflejan que el aumento de la supervivencia
de los pacientes con sarcoma de Ewing esté directamente re-
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lacionado con un abordaje multimodal®, basado en el control
de la enfermedad local mediante cirugfas individualizadas
y de alta complejidad a las que se afiaden programas de ra-
dioterapia dirigida e individualizada. En nuestra experiencia
y como parte del abordaje multimodal aplicado en nuestro
centro, la asociacion de cirugias de reseccién amplias y el
uso de radioterapia intraoperatoria ha logrado una alta tasa
de supervivencia especialmente en pacientes con enfermedad
localizada.

Este articulo expone el papel de la radioterapia intraope-
ratoria como una opcién de tratamiento para el control local
del sarcoma de Ewing tordcico, logrando buenos resultados
en nuestra serie de pacientes.
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