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Sarcoma de Ewing como causa de sangrado uterino

anormal. Reporte de un caso

Ewing's sarcoma as a cause of abnormal uterine bleeding.

Report of a case.

Carolina Villalobos-Equihua,* Daniel Ruiz-Marines,> Maira Denisy Ortiz-Verdin,® Francisco Javier Martinez-

Hernandez*

Los tumores neuroectodérmicos primitivos se originan de células
progenitoras mesenquimales y forman parte de diversas neoplasias: familia de tumores
de Ewing. Su expresion en el aparato reproductor femenino (principalmente en el ovario
y el cuerpo uterino) es un suceso excepcional.

Paciente de 13 afos, que acudié al servicio de urgencias ginecol6-
gicas del Hospital de la Mujer de Morelia, Michoacan, con hipermenorrea de 5 meses
de evolucién, dolor tipo célico en el hipogastrio, sin mejoria a pesar del consumo de
analgésicos; pérdida de 3 kg en 1 mes y afectacién al estado general de salud. A la
exploracion fisica se encontré: abdomen con tumoracién de 10 x 10 cm en el hueco
pélvico. Se decidi6 efectuar laparotomia exploradora con histerectomia total abdomi-
nal, ooferectomia derecha y salpingectomia izquierda. El estudio anatomopatolégico
reporté un tumor de células pequenas redondas y azules, que afectaba el fondo del
saco vaginal y el cérvix. El estudio de inmunohistoquimica confirmé el diagnéstico de
sarcoma de Ewing. La paciente fue enviada al centro estatal de Oncologia para recibir
quimioterapia y radioterapia; sin embargo, se perdié en el seguimiento.

El sangrado uterino anormal es uno de los motivos mds frecuentes de
consulta ginecolégica en adolescentes, que asociado con alguna neoplasia resulta un
suceso excepcional. Los sarcomas de Ewing constituyen menos de 1% de las lesiones
malignas del cuello uterino. A pesar de su baja prevalencia y pocos casos reportados
en la bibliografia, debe considerarse en el diagnéstico diferencial de tumoraciones
ginecoldgicas.

Tumor neuroectodérmico primitivo; células progenitoras mesen-
quimales; hipermenorrea; sarcoma de Ewing; adolescente.

Primitive neuroectodermal tumors originate from mesenchymal
progenitor cells and are part of various neoplasms, known as the Ewing family tumors.
Its expression in the female reproductive system (mainly in the ovary and the uterine
body) is an exceptional event.

A 13-year-old patient, who went to the Gynecological Emergency
Department of the Hospital de la Mujer de Morelia, Michoacan, with hypermenor-
rhea of 5 months of evolution, colic pain in the hypogastrium, without improvement
despite the use of analgesics; loss of 3 kg in 1T month and affectation to the general
state of health. A physical examination was found: abdomen with a tumor of 10 x 10
cm in the pelvic hollow. It was decided to perform exploratory laparotomy with total
abdominal hysterectomy, right oophorectomy and left salpingectomy. The pathology
study reported a small round and blue cell tumor that affected the bottom of the vaginal
sac and cervix. The immunohistochemical study confirmed the diagnosis of Ewing's
sarcoma. The patient was sent to the Oncology state center to receive chemotherapy
and radiotherapy; however, it was lost in the follow-up.

Abnormal uterine bleeding is one of the most frequent reasons for
gynecological consultation in adolescents, which associated with some neoplasm is
an exceptional event. Ewing sarcomas constitute less than 1% of malignant lesions of
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the cervix. Despite its low prevalence and few cases reported in the literature, it should
be considered in the differential diagnosis of gynecological tumors.

Primitive neuroectodermal tumor; Mesenchymal progenitor cells; Hy-

permenorrhea; Ewing sarcoma; Adolescents.

Los tumores neuroectodérmicos primitivos fue-
ron descritos por primera vez en 1973 por Hart
y Earle, para denotar un grupo de neoplasias que
derivan de células neuroectodérmicas fetales,
con caracteristicas morfolégicas de tumores de
células redondas pequefias y conglomerados
con variables de diferenciacion neural, glial y
ependimaria.’

Estos tumores se originan de células progenitoras
mesenquimales y forman parte de la familia de
tumores de Ewing.'

La incidencia de tumores de Ewing es de 3 ca-
sos por cada millén de habitantes al ano, que
representan 3-6% de las neoplasias sélidas y
entre 1.4-1.8% de los procesos malignos, con
principal afectacién en pacientes de 20 afios.
La prevalencia de formas extradseas de tumor
de Ewing, de variedad cérvico-vaginal, es de 0.2
pacientes por cada millén de habitantes.?

De acuerdo con los datos del Surveillance
Epidemiology End Results (SEER), quienes rea-
lizaron un estudio comparativo en pacientes
con sarcoma de Ewing menores de 40 afios
con neoplasias extradseas, encontraron que el
promedio de edad a la manifestacién es de 20
afos.? Las manifestaciones extraéseas son poco
frecuentes, incluso el tumor neuroectodérmico
primitivo especifico del aparato reproductor
femenino es excepcional. El sitio mds comdn

en mujeres es el ovario, seguido del cuerpo
uterino; el primario de cérvix y la vulva son
extremadamente raros.

Los tumores neuroectodérmicos primitivos
uterinos muestran traslocaciéon cromosémica
del gen del sarcoma de Ewing, localizado en el
cromosoma 22, y de éstos 90% se fusiona con
EWSR1/FLI 1 t(11;22) g24q12." Los carcinomas
de células pequenas originados en el conducto
genital femenino son excepcionales.*

El diagndstico se sospecha por las manifesta-
ciones clinicas y se confirma con el estudio
histolégico, inmunohistoquimico y genético.?

El antigeno CD99 o producto del gen MIC2 es
una glucoproteina de superficie que participa en
la adhesién celular. Este antigeno es importante
en los paneles de anticuerpos para establecer el
diagnéstico de neoplasias de células pequenas
redondas y azules, que sugieren la coexistencia
de un tumor de la familia de Ewing o un tumor
neuroectodérmico primitivo periférico.’

El tratamiento de primera linea de pacientes con
sarcoma de Ewing localizado incluye: cirugia,
radioterapia, quimioterapia con dosis altas y
rescate autégeno de células madre. Puesto que
la mayoria de los pacientes con enfermedad
aparentemente local al momento del diagnéstico
padece metdstasis oculta, se indica quimiote-
rapia multifarmacoldgica y control local de la
enfermedad con cirugia o radioterapia.’
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CASO CLiNICO

Paciente de 13 afos, con antecedentes here-
dofamiliares de madre y abuelo paterno con
diabetes mellitus tipo 2; antecedentes personales
patolégicos negados; antecedentes ginecoobs-
tétricos: menarquia a los 9 afos, ritmo 28/7,
aproximadamente 460 mL/dia, dismenorrea, sin
inicio de vida sexual activa. Acudié al servicio
de Urgencias de Ginecologia y Obstetricia del
Hospital de la Mujer de Morelia, Michoacén, con
sangrado uterino (hipermenorrea) de 5 meses de
evolucién, dolor tipo célico en el hipogastrio,
sin irradiaciéon a otros sitios, calificado en la
escala visual andloga de 6, sin mejoria con el
consumo de analgésicos; pérdida de 3 kg en 1
mes y ataque al estado general.

En la exploracion fisica se encontré: abdomen
con tumoracioén de aproximadamente 10 x
10 c¢m, de bordes regulares, renitente, fija, no
desplazable, que abarcaba el hueco pélvico,
doloroso a la palpacién media y profunda en el
hipogastrio, sin datos de irritacién peritoneal;
tacto vaginal diferido y tacto rectal con tumora-
cién fija y parametrios libres.

La determinacién de marcadores tumorales
reportd: alfafetoproteina 1.8 ng/mL, antigeno
carcinoembrionario 1.05 ng/mL, Ca-125 29.1
U/mL vy fraccién beta 0.19 mUI/mL. La tomo-
grafia abdomino-pélvica mostré un tumor infra
y retrouterino, por delante del recto, de aspecto
periforme, densidad mixta con halo de mayor
densidad que el centro, ejes de 120 x 93 x 79
mm; cavidad endometrial sin densidades anor-
males en el interior. Figura 1

El Departamento de Anatomia patoldgica re-
porté: neoplasia mesenquimal maligna, poco
diferenciada, de células redondas y azules,
que requiri6 estudio de inmunohistoquimica
para su clasificacion adecuada. (Figura 2) Se
efectué laparotomia exploradora con histerec-
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Corte axial, coronal y sagital en la linea
media y naciente del piso pélvico, donde se identifica
la tumoracion.

Corte histoldgico que muestra la neoplasia
mesenquimal poco diferenciada, rodeando la glandula
endocervical.

tomia total abdominal, ooferectomia derecha y
salpingectomia izquierda. (Figura 3) El estudio
de inmunohistoquimica informé: CD99, BCL-2
y tincion de PAS (granulos citoplasmaticos de
las células neoplasicas) positivos, con lo que se
establecié el diagnéstico de sarcoma de Ewing,
con afectacion del fondo de saco vaginal y
cuello uterino.

La paciente fue enviada al centro estatal
de Oncologia para recibir ciclofosfamida,

https://doi.org/10.24245/gom.v87i9.3126



Villalobos-Equihua C y col. Sarcoma de Ewing

Pieza quirdrgica que evidencia el tumor, de
aproximadamente 10 x 10 cm, dependiente del cuello
uterino.

doxirrubicina y vincristina, alternados con
ifosfamida, etopdsido y radioterapia. Posterior-
mente abandoné el tratamiento y se perdié en
el seguimiento.

DISCUSION

Los tumores neuroectodérmicos primitivos se
originan de células progenitoras mesenqui-
males y forman parte de la familia de tumores
de Ewing. El sarcoma de Ewing es una lesion
extremadamente rara, mas aln de origen
ginecolégico, con prevalencia de 0.2 casos
por millén de habitantes, con manifestacién
promedio a los 20 afios.? La localizacién mas
comun en el aparato reproductor femenino es el
ovario, seguida del cuerpo uterino y, en menor
frecuencia, el cérvix.!

Vivas-Flores y su grupo® informaron un caso de
sarcoma de Ewing cérvico-vaginal en una pa-
ciente de 60 afios, cuyo diagnéstico se establecio
mediante estudios histopatolégico, inmunohisto-
quimica (deteccion de CD99) y genético.?

Existe escasa evidencia del tratamiento en pacien-
tes con tumor de Ewing extradseo, pues representa
una lesién excepcional; sin embargo, algunos
estudios determinan tres criterios fundamenta-
les, independientemente del tipo histolégico: 7)
intervencién quirtrgica (método locorregional,
logrando amplios bordes de reseccién libres de
enfermedad), 2) quimioterapia (administracion de
agentes alquilantes [doxirrubicina, ciclofosfamida
o ifosfamida], o citotéxicos [actinomicina D, vin-
cristina y etéposidol) y 3) radioterapia con altas
dosis, cuya finalidad es disminuir la incidencia
de recidiva. En nuestra paciente, el tratamiento
de eleccion consistié en reseccion quirdrgica,
quimioterapia y radioterapia.®

CONCLUSION

El sangrado uterino anormal es uno de los moti-
vos mas frecuentes de consulta ginecoldgica en
adolescentes; sin embargo, asociada con alguna
neoplasia resulta un padecimiento excepcional.
El sarcoma de Ewing constituye menos de 1% de
las lesiones malignas del cuello uterino. A pesar
de su baja prevalencia y pocos casos publicados,
debe considerarse en el diagnéstico diferen-
cial de alteraciones ginecoldgicas, efectuar la
obtencién de biopsia, estudio histopatolégico
completo, subsecuente planeacién quirdrgica,
quimioterapia y radioterapia. El diagndstico
oportuno es el principal factor de supervivencia,
asociado con la intervencién de un equipo y
tratamiento multidisciplinarios.
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