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Sarcoma de Ewing extraesquelético que semeja

abdomen agudo

Gilberto Guzman Valdivia-Gomez, * Maria Teresa Soto-Guerrero,* Maria Isabel Cedillo-de la Cruz**

Resumen

Introduccién: El sarcoma de Ewing extraéseo es un tu-
mor raro de origen neuroectodérmico que se ha presenta-
do principalmente en las partes blandas de las extremida-
des y del térax; histolégicamente es similar al sarcoma de
Ewing en el tejido 6seo.

Caso clinico: Paciente con abdomen agudo y leucocito-
sis, en quien por imagen (ultrasonido y tomografia axial
computarizada) se diagnosticé enfermedad diverticular
complicada del colon, por lo que fue intervenido quirdrgi-
camente, encontrando lesion localizada en el espacio de
Retzius con extension a la cavidad abdominal de 20 x 15
x 15 cm. El tratamiento consistio en extirpacion del tumor,
separandolo de las visceras adyacentes y el paciente fue
tratado con quimioterapia: epirrubicina, ciclofosfamida y
vincristina por seis ciclos; la tomografia abdominal de con-
trol mostré actividad tumoral en el retroperitoneo, adya-
cente al colon ascendente y ciego, por lo que se requirié
nuevo tratamiento resectivo.

Conclusiones: En la revision de la literatura no hay infor-
mes previos de sarcoma de Ewing extradseo cuya presen-
tacion sea abdomen agudo. Por la rareza de esta lesion,
en la literatura solo hay registro de casos o algunas series
de casos, por lo que no fue posible llevar a cabo compara-
ciones; la extirpacion de la lesion es el pilar del tratamien-
to. No se define el papel de la quimioterapia preoperatoria.
La biopsia percutdnea guiada por algin método de ima-
gen es de utilidad para otorgar al paciente un tratamiento
Optimo que le permita un mejor prondstico.

Palabras clave: Tumor de Ewing, tumor de partes blan-
das, tumor neuroectodérmico primitivo, tumor neuroepite-
lial, tumor abdominal, abdomen agudo.

Summary

Background: Extra-osseous Ewing’s sarcoma is a rare
tumor of neuroectodermal origin. It presents mainly in the
soft tissue of the extremities and thorax. Histologically, it is
similar to Ewing’s sarcoma of the bone.

Clinical case: We present the case of a male who arrived
at the emergency room with acute abdomen, leucocyto-
sis and imaging techniques (abdominal ultrasound and
computed tomography) suggestive of complicated diver-
ticular disease. He was treated with emergency surgery.
Intraoperative findings were an unsuspected tumor (20 x
15 x 15 cm). Treatment consisted of extirpation of the tu-
mor, separating it from the adjacent viscera and followed
by chemotherapy based on epirubicin, cyclophosphamide
and vincristine for six cycles. Because the control abdomi-
nal CT demonstrated tumor activity in the retroperitoneum
adjacent to the ascending colon and cecum, further resec-
tion was decided upon.

Conclusions: In a review of the literature, no previous
reports of extra-osseous Ewing’s sarcoma were found
presenting as acute abdomen. Due to the rarity of this
tumor, only case reports or series have been found in
the literature without randomized or comparative stu-
dies. Surgery was the cornerstone of treatment, without
reports of preoperative chemotherapy. If the patient’s
condition permits, percutaneous needle biopsy is man-
datory to obtain optimum treatment as well as to impro-
ve the prognosis.

Key words: Ewing’s sarcoma, soft tissue tumor, primitive
neuroectodermal tumor, neuroepithelial tumor, abdominal
tumor, acute abdomen.
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Introduccion

El sarcoma de Ewing extradéseo es un tumor raro que se
observa principalmente en hospitales oncologicos de refe-
rencia. Las caracteristicas histopatologicas son similares a
las encontradas en el tumor 6seo de Ewing: células unifor-
mes, redondas, similares a linfocitos, pero mas grandes, con
nucleolos prominentes, con depdsitos de glucogeno y pre-
sencia de rosetas.'?

Por su origen se considera un tumor neuroectodérmico
primitivo periférico; se localiza principalmente en la region
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vertebral y pared toracica (tumor de Askin),>* en extremi-
dades inferiores y retroperitoneo; los signos y sintomas es-
tan relacionados con el crecimiento del tumor, que provoca
compresion a 6rganos vecinos y dolor.

El objetivo de este informe es describir un paciente con
sarcoma de Ewing estradseo, en el espacio de Retzius, con
extension a la fosa iliaca izquierda, cuya manifestacion cli-
nica no solo fue aumento de volumen y dolor por el creci-
miento del tumor, como sucede en general, sino abdomen
agudo y leucocitosis que semejaban enfermedad diverticu-
lar complicada del colon.

Caso clinico

Hombre de 34 afios de edad con antecedente de amigda-
lectomia a los ocho afios de edad y fractura traumatica del
antebrazo izquierdo durante su adolescencia. Ingreso al
servicio de urgencias con dolor abdominal de dos dias de
evolucion, tipo colico, localizado en fosa iliaca izquierda e
irradiado a todo el abdomen, acompafniado de incapacidad
para evacuar y expulsar gases por recto; el dolor se refirid
en ascenso hasta hacerse muy intenso. El paciente presento
hipertermia de 38.5 °C. En la exploracion fisica se encon-
traba consciente, cooperador, el abdomen distendido, con
dolor y resistencia muscular en flanco y fosa iliaca izquier-
das, y con signo de rebote positivo.

Los examenes de laboratorio demostraron leucocitosis
de 12 500 con neutrofilia de 75 %. Las radiografias de ab-
domen mostraron aumento en la densidad en el cuadrante
inferior izquierdo y asas de intestino delgado dilatadas. Se
realizd ultrasonido abdominal, en el cual se hizo evidente
imagen mixta, heterogénea, sugestiva de absceso de 17 x 9
x 19 cm, corroborado por tomografia axial computarizada
abdominal que demostrd lesion con densidad heterogénea
que desplazaba la vejiga, de 17 x 12 x 13 cm, sugestiva de
absceso pericolico.

Por el cuadro clinico de abdomen agudo y lesion suge-
rente de absceso, se intervino al paciente con la impresion
diagnostica de “enfermedad diverticular complicada con
absceso versus neoplasia abscedada de colon sigmoides”.

Los hallazgos transoperatorios fueron tumor de 20 x 15
x 15 cm que ocupaba el espacio de Retzius, adherido a la
cara anterior de la vejiga y a las asas del ileon, de superficie
irregular, color marrén grisaceo y con zonas hemorragicas
(figura 1). El tumor fue liberado y extirpado, separandolo
de la vejiga y asas del intestino delgado.

Los hallazgos anatomopatoldgicos fueron tumor sélido,
lobulado, de 1025 g de peso, de consistencia ahulada, color
café grisaceo y superficie hemorragica, histologicamente
sugestivo de sarcoma de Ewing extraesquelético, como se
observa en las figuras 2 y 3. Los estudios de inmunohis-

Figura 1. Pieza quirtrgica de tumor pélvico que corres-
pondi6 a sarcoma de Ewing extradseo.

Figura 2. Vista en alto poder de células redondas co-
rrespondientes a sarcoma de Ewing extraesquelético.

toquimica incluyeron acido paraaminosalicilico, con y sin
diastasa, que demostrdé glucoégeno intracelular, marcador
CD99 positivo, sinaptofisina, vimentina y queratinas de alto
y bajo peso molecular negativas.

La evolucion posoperatoria fue satisfactoria y el paciente
fue egresado al cuarto dia y enviado a un hospital de concen-
tracion oncoldgico, donde se revisaron las muestras de tejido,
confirmando el diagndstico. El paciente fue tratado con seis
ciclos de quimioterapia a base de epirrubicina, ciclofosfami-
da y vincristina, y se programo para radioterapia.

La tomografia axial computarizada abdominal de control
a los seis meses de iniciada la quimioterapia y siete meses
de la intervencidn quirurgica, reveld actividad tumoral lo-
corregional por un tumor en la fosa iliaca derecha adherente
al colon ascendente y ciego, por lo que se decidié nueva
escision tumoral amplia con hemicolectomia derecha.
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Figura 3. Vista en bajo poder de sarcoma de Ewing
extraesquelético; se observan células con citoplasma
abundante y claro secundario a depdsito de glucdgeno.

Discusion

El tumor de Ewing extradseo/tumor neuroectodérmico pe-
riférico es una lesiéon muy rara, de comportamiento muy
agresivo, que frecuentemente presenta recidiva. Dickinson
y colaboradores,’ en una revision de base de datos de 45
aflos encontraron una prevalencia de 0.2 casos por millon
de habitantes. De acuerdo con los informes de casos, los
sitios mas afectados son las partes blandas de las extremi-
dades, torax (tumor de Askin) y el retroperitoneo,*® aunque
se ha encontrado en rifén,”® vejiga,’ genitales externos,'® y
mas raramente en el tracto digestivo,'"!? espacio parafarin-
geo," >4 piel,'>1® drbita!” y pared abdominal.'®!?

El sarcoma de Ewing y los tumores neuroectodérmicos
primitivos son miembros de una familia de tumores asocia-
dos con translocacion de cromosomas, especificamente del
brazo largo de los cromosomas 11 y 22 expresados como
t (q24;q12) o (q22;q12), resultando en la fusion de genes
FLI-1 y EWS (Ewing sarcoma) o EWS/ERG y sobreexpre-
sion de MIC-2/CD99 en la membrana de la célula tumo-
I.a'1'20-22

El tumor de Ewing extraesquelético se caracteriza por
un patrén sélido de células redondas, pequeiias, en lobulos;
la célula individual tiene un ntcleo redondo u oval de 10 a
15 micras de diametro, con cromatina fina y uno o dos nu-
cleolos; en muchos casos el citoplasma es vacuolado como
resultado de deposito intracelular de glucogeno, que puede
comprimir el nacleo.?

El cuadro clinico depende de la localizacion del tumor
y su tamaio, principalmente se presenta aumento de volu-
men en el area afectada y dolor. Cuando la lesion involucra
nervios periféricos o raices medulares provoca alteraciones
sensitivas y motoras.

Ante un tumor de partes blandas encontrado durante la
exploracion fisica o sospechado en radiografias simples, la
tomografia axial computarizada y la imagen por resonancia
magnética son los estudios de eleccion para determinar la
localizacion y extension,*?* sin embargo, la documentacion
histologica es necesaria y se han realizado estudios especifi-
cos de tincion, microscopia electronica y ensayos de inmu-
nohistoquimica para definir con exactitud este tumor, con la
presencia de glucdgeno estructural en el citoplasma de las
células, reaccion a transcriptasas, o la expresion de protei-
nas especificas en la membrana de la célula tumoral. 2528

La presentacion de esta lesion en cavidad abdominal y
con signos y sintomas de abdomen agudo no habia sido in-
formada. En el paciente descrito, el involucro de érganos
intrabdominales provocd dolor intenso en el area afectada,
asociado con fiebre y alteraciones en el transito intestinal.
Fue indudable la falta de correlacion clinicorradiologica, ya
que de haberse diagnosticado una masa tumoral y no un
absceso intraabdominal, hubiera cambiado el abordaje en el
manejo del paciente para obtener el diagndstico correcto y
llevar a cabo tratamiento multidisciplinario 6ptimo.

El estudio transoperatorio solo puede demostrar que se
trata de una lesion de células pequeiias, redondas y azules,
por lo que hay que esperar el estudio histopatologico defi-
nitivo y de inmunohistoquimica especificos para determinar
la extirpe histologica y llevar a cabo la quimioterapia y ra-
dioterapia.

El tratamiento generalmente sugerido se basa en los
mismos principios que el tratamiento para el tumor 6seo
de Ewing: diagnostico temprano seguido de cirugia amplia
combinada con quimioterapia y altas dosis de radioterapia
para tener una evolucion favorable y baja incidencia de re-
cidiva. %

Existen informes de tratamiento neoadyuvante, es decir,
quimioterapia inicial seguida de extirpacion de la lesion,
nuevos ciclos de quimioterapia y radioterapia.”

Por ser una lesion extremadamente rara, solo existen pre-
sentaciones de casos y revision de la literatura del tumor
de Ewing estradseo.’ No es factible llevar a cabo estudios
comparativos que determinen el manejo multidisciplinario
mas efectivo, por lo que no sabemos si en este tipo de tu-
mores localizados es factible iniciar quimioterapia y pos-
teriormente la cirugia o radioterapia, como procede en los
tumores de Ewing localizados en hueso.*!

El tratamiento que se debe seguir ante un tumor insos-
pechado que provoca abdomen agudo, y que por lo tanto
requiere cirugia inmediata, es la reseccion amplia del tu-
mor posterior al estudio transoperatorio de una biopsia de
la lesion, y de ser necesaria, la extirpacion en bloque con
los 6rganos adyacentes involucrados, para evitar recidiva, y
esperar al resultado histopatologico definitivo para planear
la quimioterapia y radioterapia.
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