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EER E S U M E NR E S U M E N
El objetivo de este artículo es presentar un caso clíni-
co de Sarcoma de Ewing variante neuroepitelioma
periférico, con curso clínico de compresión medular-
radicular. Se trata de paciente masculino de 16 años
de edad, sin antecedentes patológicos de importan-
cia, quien inicia enfermedad actual un mes antes de
su ingreso caracterizada por dolor continúo en región
dorsal, de moderada a fuerte intensidad, aumenta
progresivamente, exacerbado con maniobra de
Valsalva y acompañado de sensación de hormigueo
en miembros inferiores; dos días antes de su ingreso
presenta disminución de la fuerza muscular en miem-
bros inferiores y el día previo dificultad para la mic-
ción. Los resultados de la exploración neurológica arro-
ja: consciente, orientado, lenguaje coherente, nivel
sensitivo t8, pupilas isocóricas normorreactivas a la
luz,  fondoscopia normal. Paraparesia f lácida 2/5
inicialmente a predominio derecho y arreflexia de
miembros inferiores. Se realiza imagen de resonancia
magnética con gadolinio, encontrándose lesión ocu-
pante de espacio en región paravertebral dorsal
a l ta .  Se indica biopsia del tej ido resecado
quirúrgicamente que reportó: tumor de células redon-
das azules compatible con Sarcoma de Ewing va-
riante neuroepitelioma periférico. En conclusión, aun
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R TA B S T R A C T
The objective of this report was to present a clinical
case of Ewing’s sarcoma, neuroepithelioma peripheral
variety, with clinical course of radicular and spinal cord
associated with an intratumural abscess. It is a young
man of 16 years-old, without important medical history.
Clinical onset began a month before admission with
pain located at dorsal region, of moderate to strong
severity that gradually increases and exacerbated
with Valsalva maneuver; also, he felt sensation of tingle
in lower limbs. Two days before admission patient had
lower limbs weakness urinary sphincter dysfunction.
Neurological exam showed a conscious and oriented
patient, with evidence of a sensit ive level at T8,
flaccid paraparesis 2/5 with right predominance, and
a r e f l e x i a .  M a g n e t i c  r e s o n a n c e  i m a g i n g  w a s
carried out with gadolinium, finding a lesion in dorsal
paravertebral region. Biopsy of the surgical material
revealed a tumor with round blue cells compatible
with Ewing’s sarcoma, var iety per ipheral
neuroepithel ioma. In conclusion, even when the

CASO CLÍNICO

INTRODUCCIÓN

El Sarcoma de Ewing (SE) es una neoplasia de ori-
gen neuroectodérmico, representada por varias
neoformaciones de la misma familia, ésta incluye Sar-
coma de Ewing óseo, Sarcoma de Ewing extraóseo,
tumor maligno de células pequeñas de la región
toracopulmonar conocido como tumor de Askin y
tumor neuroectodérmico periférico primitivo o
neuroepitelioma periférico (pPNET).1

Estudios realizados orientados a mejorar el enten-
dimiento de la biología y terapéutica de esta enferme-
dad, permitió separar el clásico tumor óseo (Sarcoma

de Ewing Óseo) de aquellos ubicados en tejidos blan-
dos sin enfermedad ósea demostrable, mencionados
anteriormente. Sin embargo, debido a que sus carac-
terísticas anatomopatológicas, inmunohistoquímicas y
genéticas son casi indistinguibles, se determinó que
tal agrupación es válida y aceptada universalmente.2,3

En este sentido, se concibe al sarcoma de Ewing y
el neuroepitelioma periférico como dos extremos
del espectro de diferenciación neuronal, es decir, el
SE es el más indiferenciado mientras que el pPNET
el de mayor grado de diferenciación neural. Dichos
tumores se caracterizan histopatológicamente por
un patrón en sábana de células pequeñas, azuladas,
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cuando se reconoce el Sarcoma de Ewing como la
segunda neoplas ia más f recuente en edad
pediátrica, el neuroepitelioma periférico es una va-
riante realmente infrecuente en la práctica médica;
su curso clínico con síndrome de compresión medular
radicular es excepcional, siéndolo aún más su co-
existencia con absceso del tumor.

  b  lala  Palabras clave: Sarcoma de Swing, neuroepitelioma
periférico, síndrome de compresión medular.

Ewing’s sarcoma is recognized as the second one
neoplas ia more f requent in  pediatr ic age,  the
peripheral neuroepithelioma is an uncommon variant
in clinical practice; its clinical course with spinal cord
compression syndrome is exceptional, even more
because its coexistence with abscess of the tumor.

    Key words: Ewing’s sarcoma, peripheral
neuroepithelioma, spinal cord compression syndrome.

de núcleo redondo; citogenéticamente, por una
traslocación cromosómica t 11; 22 o t 21; 22 y
molecularmente, por la presencia de transcripciones
quiméricas resultantes de la fusión de genes con
positividad frente a la glicoproteína de membrana
p30/32 MIC2 (CD99) y en un alto porcentaje de casos
se produce reordenamiento del gen EWS; todo lo
mencionado conforma el cuadro patognomónico de
la enfermedad.4-7

El SE óseo se origina fundamentalmente en hue-
sos largos del esqueleto axial y afecta de forma pre-
ferente a las diáfisis, es más frecuente en la segun-
da década de la vida siendo muy infrecuente en
menores de cuatro años o mayores de 30 años y
con cierta predisposición a aparecer en el genero
masculino. En el caso del pPNET, su localización ana-
tómica es variable, pues aparece además del hueso,
en tejidos blandos presentándose como un
pleomorfismo de manifestaciones clínicas que de-
penden de su ubicación.8,9

Al respecto, se han reportado casos en región
orbitaria, maxilofacial, temporal, regiones distales de
miembros, órganos ginecológicos, órganos retro-
peritoneales y otros tejidos blandos que incluyen
pared abdominal y sistema nervioso; de los mencio-
nados, aquéllos que cursan con compresión medular-
radicular son extremadamente infrecuentes.10-26

El objetivo de este reporte es presentar un caso
clínico de Sarcoma de Ewing variante neuroepite-
lioma periférico, con curso clínico de compresión
medular-radicular y absceso intratumoral; además,
realizar un análisis de contenido sobre las teorías
disponibles en la literatura médica actual.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Se presenta paciente masculino de 16 años de
edad, sin antecedentes patológicos de importancia,
quien inicia enfermedad actual un mes antes de su
ingreso caracterizada por dolor continuo en región
dorsal, de moderada a fuerte intensidad, aumenta

progresivamente, exacerbado con maniobra de
Valsava y acompañado de sensación de hormigueo
en miembros inferiores; dos días antes de su ingre-
so presenta disminución de la fuerza muscular en
miembros inferiores y el día previo, dificultad para
la micción.

Al examen físico se encontraron regulares condi-
ciones generales, globo vesical a la palpación abdo-
minal. Los resultados de la exploración neurológica
arrojaron: consciente, orientado, lenguaje coheren-
te, nivel sensitivo t8, pupilas isocóricas
normorreactivas a la luz, fondoscopia normal.
Paraparesia flácida 2/5 inicialmente a predominio
derecho, arreflexia de miembros inferiores, marcha
no evaluable, pruebas cerebelosas normales.

Al momento del ingreso se realizan exámenes
paraclínicos encontrando lo siguiente: cuenta blan-
ca en 24.720 xmm3 a expensas de segmentados con
91% y linfocitos 9%, hemoglobina 11.3 g%,
hematocrito 39%, plaquetas 415.000 xmm3, creatinina
0.7 mg/dL, glicemia 97 mg/dL, sodio 137 mEq/L, potasio
3.7 mEq/L, serología negativa para HIV y no reactiva
para VDRL.

Una semana después, se realiza imagen de reso-
nancia magnética (IRM) con gadolinio, encontrándose
lesión ocupante de espacio en región paravertebral
dorsal alta, aproximadamente en T4-T6 con componen-
te óseo e infiltración de cuerpos vertebrales; el canal
espinal y cordón medular dorsal muestran un com-
portamiento en diferentes secuencias de pulso y pa-
trón de tinción al administrar contraste endovenoso,
lo que confirman la naturaleza neoplásica de las lesio-
nes observadas, se establecen entonces las opciones
diagnósticas de mayor probabilidad: metástasis,
linfoma y neurofibroma (Figura 1).

En atención a estos resultados, se decide llevar al
paciente a cirugía un mes después, donde se practi-
ca laminectomía descompresiva de 10 niveles,
exéresis parcial del tumor espinal y epidural y drena-
je de absceso tumoral, de lo cual se tomó muestra
para biopsia sin complicaciones agregadas. Los ha-
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llazgos intraoperatorios mostraron un tumor de cons-
titución mixta, mayormente blando, color rosa oscu-
ro, moderadamente sangrante que envuelve toda la
cara posterior desde C6 hasta T8, con infiltración del
cuerpo vertebral T6, se muestra además absceso
tumoral y vertebral en T4.

Se indica biopsia del tejido resecado reportándo-
se: tumor de células redondas azules compatible con
Sarcoma de Ewing variante neuroepitelioma perifé-
rico pPNET. La neoplasia encontrada, envuelve teji-
do nervioso periférico, fibroconectivo, adiposo y
cartilaginoso, mostrando calcificaciones, disposición
en acúmulos, altamente vascularizado, con extensas
áreas de hemorragia e hiperplasia reactiva de ner-
vios periféricos y tejido conectivo. La muestra para
biopsia tomada del cuerpo vertebral reportó, tejido
óseo reactivo que envuelve tejido mesenquimal con
proliferación de canales vasculares, lo que correspon-

de a tumor vascular con actividad osteoclástica
periférica o reacción periférica al tumor espinal.

De igual manera, se realizó inmunohistoquímica
de tejido tumoral, mediante método de recupera-
ción de antígenos, se observó inmunomarcaje con
CD99, Vimentina, Fly1, Enolasa, Sinaptofisina y pro-
teína S100 en células neoplásicas. El ALC, CD45 y CD20
mostraron linfocitos T y B intertumorales, lo cual con-
firmó el diagnóstico de Sarcoma de Ewing variante
pPNET complicado com absceso tumoral. El paciente
no muestra mejoría clínica y fallece tras 50 días de
hospitalización a causa de las secuelas neurológicas
de la enfermedad y complicaciones infecciosas.

DISCUSIÓN

La familia de tumores del Sarcoma de Erwing, in-
cluye un grupo heterogéneo de neoplasias caracte-

i  .Figura 1. i  .Figura 1. Imagen de resonancia
magnética de columna vertebral
donde se evidencia lesión ocupan-
te de espacio en región
paravertebral (T4-T6) del lado de-
recho (AAAA, corte anteroposterior y la-
teral) y con infiltración de cuerpos
vertebrales (B, cortes transversales).

A

B
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rizadas por la presencia de células redondas de pe-
queño tamaño con mínima evidencia morfológica de
diferenciación, se presenta como el 2o. tumor óseo
más frecuente afectando principalmente a niños y
adolescentes.16

Como ya se mencionó, entre las variantes de esta
neoplasia se encuentra el pPNET, extremadamente
rara y causa sumamente infrecuente de compresión
medular-radicular,18 lo que se hace pertinente la pre-
sentación, análisis y discusión de este caso en la litera-
tura médica mundial. Debido a tal infrecuencia y a lo
indiferenciado de su clínica, es preciso establecer el
diagnóstico diferencial de esta patología, lo que inclu-
ye linfomas, rabdomiosarcoma, neuroblastoma, tumo-
res de células germinales, carcinoma de células peque-
ñas, sarcoma sinovial pobremente diferenciado,
mieloma múltiple o lesiones metastásicas secundarias
a neoplasias de pulmón, mama, próstata y riñones.27

En tal sentido, la edad de aparición es la mejor
herramienta para su diagnóstico epidemiológico y
posterior comprobación imagenológica e
histopatológica; más de la mitad de los casos repor-
tados (52,4%), corresponden a la presentación clási-
ca del SE, esto lo ubica como el 2o. tumor óseo malig-
no más frecuente de la infancia, tal como se
mencionó. Sin embargo, sus manifestaciones clíni-
cas son muy poco conocidas, por lo que debe mane-
jarse con claridad a fin de incluirse como posibilidad
diagnóstica prebiopsia.21 En relación a las manifes-
taciones clínicas, usualmente el primer síntoma es
dolor, lo que concuerda con el paciente presentado,
en este caso debido a la compresión medular, el
paciente consulta por presentar signo y síntomas
característicos de este síndrome, como son paresias
o plejías relativamente progresivas.28

En el caso presentado, el pPNET sigue una localiza-
ción epidural, hecho que es excepcional en la práctica
médica; al respecto, la teoría disponible sólo reporta 29
casos, de los cuales sólo dos se encontraban abscedados
al momento de la intervención quirúrgica.19

Por otro lado, si bien es cierto que la sospecha
epidemiológica ayuda a orientar el diagnóstico, son
las técnicas imagenológicas a través de la tomografía
computada (TC) y la IRM las de mayor eficacia y utili-
dad prebiopsia.12,19 Según Hawkins,29 la TC con emi-
sión de positrones que utiliza como marcador la
fluorodeoxiglucosa-18, se presenta como una alter-
nativa con alta sensibilidad en la búsqueda de
neoplasias malignas.

En el mismo orden, se ha reportado que el abor-
daje diagnóstico de elección debe incluir la técnica
de hibridización in situ fluorescente (FISH), capaz de

detectar la traslocación presente en 90% de los
Sarcomas de Ewing, combinada con la histopatología
e inmunohistoquímica;30-33 en el caso presentado,
la realización de la IRM, la histopatología y la
inmunohistoquímica lograron el diagnóstico preciso
del sarcoma.

Ahora bien, la mayoría de las series revisadas pro-
ponen el tratamiento combinado de cirugía, radio-
terapia y poliquimioterapia, con el propósito de lo-
grar el control local de la enfermedad y un mejor
pronóstico. Gradoni33 afirma lo planteado; sin embar-
go, presenta la cirugía como un punto polémico, en
atención a que no existen criterios definidos para
establecer riesgos y ventajas del tratamiento qui-
rúrgico; por tanto, en sus investigaciones analiza in-
dicaciones, viabilidad y criterios de sincronización
de este tratamiento.34

Estos planteamientos, hacen pertinente revisar los
factores pronósticos para el control local del tumor y
supervivencia del paciente, entre éstos: tamaño < ο >
5 cm, edad < o > de 20 años, grado de malignidad:
bajo o alto; localización, hallazgos clínicos como LDH
elevada que indica mal pronóstico, resección comple-
ta o con restos microscópicos, infiltración a linfáticos
regionales, tipo histológico y modalidad de tratamien-
to, ya que la poliquimioterapia mejora notablemente
el pronóstico.35-38

Estudios recientes realizados por Balamuth y
Womer,38 presentan los avances en el tratamiento
del Sarcoma de Ewing, basados en la modificación de
la familia de genes implicados en la neoplasia,
específicamente, inhibición de la mutación del gen
y sus productos proteicos, inhibición de la enzima
tirocin kinasa, reducción de la muerte celular no
apoptótica e interferencia con la angiogénesis pro-
movida por las células neoformadas.39 A pesar de lo
afirmado, el pronóstico en este tumor es muy
pobre, aproximadamente 33% cuenta con sobrevida
libre de enfermedad a los cinco años y presentan
un elevado riesgo de aparición de neoplasias se-
cundarias.40,41

En conclusión, aun cuando se reconoce el Sarcoma
de Ewing como la 2a. neoplasia más frecuente en edad
pediátrica, el Neuroepitelioma Periférico es una va-
riante realmente infrecuente en la práctica médica
actual, con pleomorfismo de manifestaciones clínicas
que dependen de su ubicación anatómica; por tanto,
su curso clínico con síndrome de compresión medular
radicular es excepcional, siéndolo aún más su coexis-
tencia con absceso del tumor, lo que convierte este
caso en una punto de referencia obligado para clíni-
cos e investigadores en la temática tratada.
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