CASO CLINICO

Sarcoma de Ewing extradseo

Extraosseous Ewing sarcoma
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RESUMEN

Introduccion. La familia de sarcomas de Ewing incluye el sar-
coma de Ewing 6seo, el tumor neuroectodérmico primitivo, el
sarcoma de Ewing extradseo y el tumor de Askim (sarcoma de
Ewing de la pared toracica). Los sitios mas comunes de estos tu-
mores son térax y extremidades. Estos tumores malignos surgen
del hueso o de tejidos blandos. Histolégicamente, se caracterizan
por alta celularidad de pequefio tamafo, redondas, azules y con
tendencia a formar estructuras rosetoides.

Caso clinico. Se present6 el caso de un adolescente de 14 afios
de edad que, tres meses previos a su ingreso, inicié con cefalea
fronto-parietal izquierda con irradiacién hacia el globo ocular. Al
examen neurolégico se encontré proptosis y disminucién de la
agudeza visual, ademas de atrofia papilar. Se realizé una tomo-
grafia computarizada de craneo, donde se identificé una lesién in-
traorbitaria izquierda y otra parietotemporal ipsilateral. Se realizd
la exéresis tumoral, reportando positividad para marcadores de
tumor neuroectodérmico primitivo, vimentina y CD99.
Conclusiones. El sarcoma de Ewing es extremadamente raro a
nivel de la orbita. Sin embargo, es prudente considerarlo como
diagnostico diferencial en lesiones de esta region, ya que el pro-
néstico depende de la precision diagnostica temprana.

Palabras clave: tumor de érbita, tumor neuroectodérmico primiti-
vo, sarcoma de Ewing primario de craneo.

INTRODUCCION

La familia de sarcomas de Ewing incluye el sarcoma de
Ewing 6seo, el tumor neuroectodérmico primitivo, el sar-
coma de Ewing extradseo y el tumor de Askim (sarcoma

ABSTRACT

Background. The Ewing sarcoma family includes Ewing bone
sarcoma, primitive neuroectodermal tumor, extraosseous Ewing’s
sarcoma, and Askim tumor (Ewing sarcoma of the chest wall). The
most common sites of these tumors are chest and limbs. These ma-
lignancies arise from bone or soft tissues. Histologically, it is char-
acterized by high cellularity, small, round, blue and with a tendency
to form rosette structures.

Case report. We report the case of a 14-year-old patient whose
evolution began 3 months before admission with left frontoparietal
headache radiating to the eyeball. During neurological examination,
proptosis and decreased visual acuity were found, as well as papil-
lary atrophy. Cranial computed tomography identifed a left intraor-
bital injury and another ipsilateral parietotemporal. Tumor exeresis
was performed, reporting positive for primitive neuroectodermal
tumor markers, vimentin and CD 99.

Conclusions. Ewing sarcoma is extremely rare at the orbital level:
however, it is prudent to consider this tumor as a differential diagno-
sis in lesions of this region. Prognosis depends on early diagnostic
accuracy.

Key words: orbits tumor, primitive neuroectodermal tumor, primary
Ewing sarcoma of skull.

de Ewing de la pared toracica).'? En el analisis de 1,631
casos realizado por Jawad y colaboradores, se reportaron
290 casos de localizacién extradsea (18.4%).3 Este tipo
de tumores se presentan principalmente en la segunda y
tercera década de la vida, y los sitios mas comunes de
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presentacion son la cavidad toracica y las extremidades.*
El sarcoma de Ewing es un tumor maligno que puede
surgir del hueso y de los tejidos blandos.’ Se origina de
la células primordiales parasimpaticas postganglionares
derivadas de la cresta neural.® La familia de sarcomas
de Ewing es una forma agresiva de cancer.” El sarcoma
de Ewing extradseo se define como un tumor de partes
blandas sin afeccion dsea, pero con una histologia si-
milar a esta,® ya que se caracteriza por presentar células
redondas, azules, de tamafio pequefio, que derivan de la
cresta neural (de alli su caracter neuroectodérmico). Su
coloracion estd determinada por la intensa basofilia (que
se observa con la tincion de hematoxilina-eosina, con
agrupacion en cordones o rosetas de Homer-Wright).
Para realizar el diagnostico definitivo, son necesarios es-
tudios de inmunohistoquimica positivos para vimentina y
CD99.° Es uno de los tipos histologicos mas indiferencia-
dos de los tumores malignos. Aparece fundamentalmente
en estructuras Oseas; por consiguiente, su probabilidad
en estructuras extra 6seas es muy baja. El tratamiento de
este tipo de enfermedad es multidisciplinario, e incluye
el manejo quirrgico con reseccion amplia de la lesion,
quimioterapia y radioterapia.'%!!

Debido a esto, se considera que el prondstico de estas
lesiones esta intimamente relacionado con el diagnostico
temprano. De ello dependera mucho la etapa en la que se
encuentre la lesion.!? En nuestro pais no existen datos es-
tadisticos ni anecddticos de este tipo de tumor extradseo.

En este trabajo se presenta el caso de un paciente con
sarcoma de Ewing extradseo que, a escala mundial, es
muy poco frecuente. También se realizé una revision de la
literatura sobre el tema.

CASO CLINICO

Se tratdé de un paciente masculino de 14 afios de edad.
Tres meses previos a su ingreso, presentd cefalea fronto-
parietal izquierda punzante, intermitente, de predominio
vespertino, con irradiacion a globo ocular ipsilateral, la
cual cedia parcialmente con la ingesta de paracetamol. En
el ultimo mes, los cuadros fueron mas agudos y de mayor
duracion, y se acompafiaron de ndusea y vomitos de con-
tenido gastro-biliar, sin datos de focalizacion neurologica.
No se comentaron cuadros convulsivos.

Clinicamente, se presenté con datos de desnutricion
severa, dolor intenso del globo ocular izquierdo y prop-

tosis. Durante la exploracion oftalmologica se observo
disminucion de la agudeza visual y atrofia de papila. Asi
mismo, se evidencid aumento de volumen en la region
parieto-temporal del lado izquierdo, de aproximadamente
3 x 3 cm, de consistencia blanda, indolora y fija a planos
profundos.

Se realizo la tomografia computarizada de craneo con-
trastada, donde se observo una imagen que ocupa la region
orbitaria izquierda, circunferencial, de 1.7 x 1.6 cm, confi-
nada al interior de la orbita (Figura 1).

Ante la presencia de sindrome compartimental de la
cavidad orbitaria, se realizé craneotomia fronto-orbitaria
de forma urgente y la exéresis tumoral intra-orbitaria. Se
obtuvo el estudio histopatolégico de sarcoma de Ewing
(Figura 2). Una vez ingresado al servicio de neurociru-
gia, se realizaron tomografias computarizadas de craneo
simple y contrastada (Figura 3), asi como de resonancia
magnética, que mostraron lesiones extra-axial, intra y
extracraneal, biconvexa, con afectacion tanto de la tabla
fronto-temporal interna como externa, heterogénea, pre-
dominantemente isointensa en T1 y en T2, con algunas
hiperintensidades dentro de la lesion intracraneal, y con
realce heterogéneo con el medio de contraste endoveno-
so (Figura 4). La espectroscopia mostrd un incremento
en el pico de colina (Figura 5). Se realizaron estudios

Figura 1. Tomografia axial computarizada en fase contrastada.
Base orbitaria izquierda que muestra una tumoracién intraconal
con reforzamiento intenso y homogéneo, de contornos bien defi-
nidos, condicionando efecto de masa, desplazando medialmente
al musculo recto inferior, sin evidencia de remodelacion o erosién
del ala esfenoidal izquierda.
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Figura 2. Histopatologia de
la lesion intraorbitaria (tin-
cién de HE), que muestra
células redondas, pequenas,
azules, con tendencia a for-
mar estructuras rosetoides y
areas mas sélidas. La inmu-
nohistoquimica resultd posi-
tiva para vimentina y CD99.

Figura 3. Tomografia sim-
ple de craneo (A), contras-
tada (B) y filtro de ventana
osea (C). A nivel diencefali-
co, se observa lesion extra-
axial de aspecto tumoral, de
bordes bien definidos y de
morfologia biconvexa, tan-
to intra como extracraneal,
que afecta la tabla interna
como la externa de la region
frontal izquierda. Presenta
afectacion de tejido blando
con zonas liticas sobre la
region mas caudal de la le-
sion, e intenso realce con el
medio de contraste.

Figura 4. Imagen de re-
sonancia magnética en
secuencias T1 (A), T1 con-
trastado (B) y T2 (C). Se
presenta lesion extra-axial
intra y extracraneal, bicon-
vexa y con afectacién tanto
de la tabla frontotemporal
interna como externa, he-
terogénea, predominante-
mente isointensa en T1 y
en T2, con algunas hiper-
intensidades dentro de la
lesion intracraneal, y con
reforzamiento intenso y he-
terogéneo con el medio de
contraste de la lesion inter-
na. Sin reforzamiento de la
lesion externa epicraneal,
asociada con tumoracion de
aspecto metastasico.
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Figura 5. Espectroscopia
univoxel con técnica PRESS
(Point Resolved Spectrosco-
py) y tiempo de eco de 144
ms con una ROI (Region of
Interest) localizada sobre
lesion intracraneal extra-
axial, abarcando parénqui-
ma cerebral. Se encontré
discreto incremento del pico
de colina y disminucién del
n-acetil-aspartato, asi como
la presencia de lipidos y lac-
tato, que sustenta la posibi-
lidad de lesion metastasica.

Figura 6. A) Espécimen de
tejido tumoral de aproxima-
damente 3 x 3 cm, blando,
amarillo-blanquecino,  bor-
des lobulados, irregulares e
infiltrante. B) Se notan zo-
nas de hemorragia y la ad-
herencia de la duramadre en
la cara intracraneal.

Figura 7. A) Imagen histo-
patoldgica de la lesion parie-
to-temporal. Se observa alta
celularidad, con basofilia
intensa, células pequefas
circulares con cromatina ho-
mogénea granular. B) Ima-
gen amplificada donde se
muestra el patron en rose-
tas, células pequenas y me-
dianas, redondas y ovoides,
cromatina gruesa, nucleos
pleomodrficos, nucleolos pro-
minentes. Resulté fue posi-
tivo para vimentina y CD99.
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de extension, consistentes en rastreo radioldgico de hue-
sos largos, asi como gammagrama dseo, para tratar de
identificar alguna lesion primaria en algun otro sitio. Sin
embargo, todo fue negativo para alglin proceso primario
6seo. Con los datos imagenoldgicos y el deterioro cli-
nico progresivo severo, cinco dias posteriores al proce-
dimiento de urgencia se realiz6 tratamiento quirdrgico:
craneotomia parieto-temporal izquierda, con exéresis
de la lesion que invadia tanto la region epidural como
epicraneal. Se efectuo la ablacion de una tumoracion de
coloracion amarillo-blanquecina, blanda, bien delimi-
tada en sus bordes de forma irregular, moderadamente
vascularizada (Figura 6).

La pieza patoldgica de la segunda cirugia se envid
para el estudio histopatologico. Se realiz6 la inmunohisto-
quimica, que resulto positiva para vimentina y CD99, con
lo que se confirmé el diagnostico de sarcoma de Ewing
extradseo (Figura 7).

Cinco dias después de la exéresis, se realizd estudio
de control. Se evidencio una lesion casi con las caracteris-
ticas macroscopicas anteriores. El paciente se encontraba
con deterioro notorio de su estado neuroldgico. Fallecié
trece dias posteriores a la segunda intervencion. Presenta-
ba datos de desnutricion, neumonia y sindrome de desgas-
te de rapida evolucion.

DISCUSION

La aparicion de sarcoma de Ewing extradseo es extrema-
damente raro. La importancia de un diagndstico temprano
es esencial en el pronostico de estos pacientes. El trata-
miento es el establecido para los que presentan sarcomas
de Ewing clasicos. La cirugia amplia, la quimioterapia
y radioterapia constituyen, hasta la fecha, el tratamiento
ideal. Sin embargo, un diagnostico mal establecido o no
realizado a tiempo aumenta la morbi-mortalidad de los
pacientes. En este caso se considera que, a pesar de ha-
ber realizado un diagndstico temprano a su ingreso hos-
pitalario, la enfermedad ya se encontraba en un estadio
avanzado. Esto pudo condicionar la desnutricién e inmu-

nodepresion y, posteriormente, la neumonia, factores que
constituyeron las causas directas de su deceso.
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