
inhalación2,3. Hasta el 85% de los casos clı́nicos muestran

afección concomitante y/o inmunodepresión —enfermedad

pulmonar crónica, diabetes, cirrosis hepática, desórdenes

autoinmunes, sida, sujetos oncológicos, trasplantados o

tratados con glucocorticoides o inmunosupresores—4.

Su diseminación linfohematógena le permite alcanzar

cualquier órgano, siendo su principal factor de virulencia la

resistencia a la fagocitosis1,2. La implantación traumática en

tejido celular subcutáneo genera respuesta inflamatoria local

con nódulos ú lcero-necrosantes a distancia por efecto de sus

endotoxinas.

Las formas clı́nicas más frecuentes son la pulmonar (50%),

la cerebral (35-40%) y la cutánea (10-15%), por Nocardia

asteroides y brasiliensis1,3. Solo en las ú ltimas décadas se

comunican casos por especie farcinica. El caso descrito no

evidenciaba heridas desencadenantes ni infecciones conti-

guas a iliopsoas, aunque su comorbilidad potenciarı́a cual-

quier contaminación superficial. Parece claro que la infección

paraespinal se debió a iatrogenia postevacuación.

La aparición retardada y focalizada en cuello obliga a

pensar en un mecanismo de linfangitis ascendente. Ello

supone el 25% de las linfangitis nodulares, clásicas de

inoculaciones en miembros inferiores, pero extremadamente

inusual en propagaciones ú nicas y a distancia2–4, aunque la

reactividad ganglionar refuerza esta hipótesis. La vı́a hema-

tógena no puede ser bien explicada sin fiebre ni enfermedad

sistémica, que tı́picamente afecta a SNC, ojos y riñones2.

El exudado de la exposición quirú rgica permite obtener

muestras para aislamientos microbiológicos. Nocardia se

sospechará en aerobiosis con tinción Gram positiva y ácido-

alcohol resistente de grupos de bacterias ramificadas.

Este diagnóstico es definitivo con diversos cultivos (agar

sangre, Sabouraud con dextrosa, Löwenstein-Jensen o Thayer-

Martin), identificando colonias a 37 8C opacas, secas y

tenuemente anaranjada. Los test de hidrólisis de caseı́na,

xantina, hipoxantina y tirosina acaban de confirmar la especie

farcinica, cuya resistencia antibiótica resulta especialmente

llamativa. El tratamiento de elección sigue siendo las

sulfamidas en pauta de 3 meses (6 para micetomas), siendo

alternativas eficaces la amikacina, imipenem, meropenem y

cefalosporinas de tercera generación. Linezolid constituye un

buen agente de segunda lı́nea para resistencias o alérgicos2–4.
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Sarcoma de Ewing atı́pico: un diagnóstico

diferencial a tener en cuenta en los tumores

del estroma gastrointestinal (GIST)§

Ewing’s Sarcoma: Differential diagnosis of gastrointestinal stromal
tumors (GIST)

Los tumores del estroma gastrointestinal (GIST) son los

tumores mesenquimales más frecuentes en el tracto diges-

tivo. La mayorı́a poseen una mutación caracterı́stica con

ganancia de función del gen c-KIT, que codifica el receptor KIT

(CD117)1. La disponibilidad de un inhibidor para dicho

receptor, mesilato de imatinib, tiene un papel importante

en el tratamiento quimioterápico de los GIST de alto riesgo,

metastásicos y/o irresecables2–4. Para el diagnóstico anato-

mopatológico de los GIST se realizan tinciones inmunohisto-

quı́micas. El 95% expresan CD117 y DOG1, además de

otros marcadores como CD34 (60-70%), actina de mú sculo

liso (15-60%), proteı́na S100 (10%) y desmina (rara vez)5. Sin

§ El caso clı́nico fue presentado como póster en el XXI Congreso Nacional de Cirugı́a celebrado en Málaga del 18 al 20 de octubre de 2017.
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embargo, aunque la expresión de CD117, ante una alta

sospecha, es por lo general diagnóstico de GIST, existen otros

tumores que se parecen morfológicamente y expresan CD117,

entre los que se encuentra el sarcoma de Ewing6,7.

Presentamos el caso de un varón de 35 años, sin ante-

cedentes de interés, que ingresa para estudio por edema en el

miembro inferior derecho y masa abdominal palpable. En la

tomografı́a computarizada se evidencia una gran masa pélvica

de 20 � 13 � 18 cm con sospecha de tumor mesenquimal. La

biopsia percutánea muestra una proliferación mesenquimal

formada por células de hábito epitelioide con leve pleomor-

fismo nuclear y un pequeño nucléolo, que se disponen en un

patrón difuso. Se observan áreas de necrosis que ocupan un

50% del volumen del tejido tumoral biopsiado. El estudio

inmunohistoquı́mico muestra expresión por las células

neoplásicas de CD117 (KIT) y negatividad para DOG1, CD34,

actina de mú sculo liso, desmina, proteı́na S100, citoqueratinas

y EMA. En función de la morfologı́a, la expresión inmunohis-

toquı́mica de KIT y la localización intraabdominal se inter-

preta como un GIST epitelioide, iniciándose, por tanto,

tratamiento neoadyuvante con imatinib.

Tras un mes de tratamiento, y sin respuesta clı́nica, acude a

urgencias por dolor intenso y continuo en la fosa iliaca derecha

y estreñimiento pertinaz. A la exploración se evidencia una

gran masa abdominal palpable, con distensión, dolor y signos

de irritación peritoneal. Se realiza tomografı́a computarizada

donde se observa la gran masa sólido-quı́stica sin cambios

significativos, sin poder descartar sangrado tumoral, con

lı́quido libre, hidronefrosis grado II derecha por atrapamiento

ureteral (fig. 1) y deterioro secundario de la función renal.

Se realiza cirugı́a urgente, hallando una masa en localiza-

ción preperitoneal, adherida a la vena y a la arteria iliaca

externa derecha y al uréter con desplazamiento de la vejiga a la

fosa iliaca izquierda (fig. 2 A). Se reseca el tumor, disecando

hasta el orificio obturatriz derecho y la espina iliaca derecha,

con sección muscular parcial del mú sculo pectı́neo y apertura

del tumor a dicho nivel. Se amplı́a posteriormente el margen

hasta el periostio (fig. 2 B). Fue dado de alta al octavo dı́a

postoperatorio. Como complicación presentó una neuropatı́a

del nervio obturador derecho posquirú rgica (Clavien II). En el

estudio histopatológico se identifican, además de las áreas de

células epiteloides halladas en la biopsia, zonas minoritarias de

células pequeñas redondas, ası́ como focos de células claras y

células de morfologı́a rabdoide. Se amplı́a el estudio inmu-

nohistoquı́mico que, junto a la ya conocida expresión de KIT,

muestra una positividad membranosa, fuerte y difusa de CD99.

Se realiza estudio de hibridación in situ con fluorescencia

utilizando una sonda break apart que evidencia traslocación de

EWSR1, y amplificación mediante RT-PCR y secuenciación

Sanger que evidencia una fusión EWSR1 (exón 7)-FLI1 (exón 6).

El estudio mediante amplificación por PCR de los exones 9, 11,

13 y 17 del gen C-KIT y de los exones 12, 14 y 18 del gen PDGFRA

con secuenciación Sanger no detectó mutaciones en estos

genes. En función de la histopatologı́a, el inmunofenotipo y los

hallazgos moleculares, el diagnóstico patológico final fue

sarcoma de Ewing atı́pico (pT4 L0 V0 R1). La citologı́a del

lı́quido ascı́tico fue negativa para células malignas.

El paciente ha completado, dentro de un ensayo clı́nico,

15 ciclos de tratamiento quimioterápico sin evidencia de

recidiva a los 15 meses de la intervención.

Una de las teorı́as aceptadas acerca del origen de los

Tumores de la Familia del Sarcoma de Ewing (TFSE) es que

surgen de células madre mesenquimales, presentes en el

organismo y con capacidad de transformarse en distintos tipos

de tejido. Los TFSE son neoplasias indiferenciadas en grado

variable y con expresión fenotı́pica mú ltiple, compartiendo

todas ellas una alteración génica en el gen EWSR1 (cromosoma

22q12) y la tinción inmunohistoquı́mica positiva para CD99 en

la mayor parte de los casos. En el 65% también puede ser

positivos para CD117, al igual que los GIST8,9.

Figura 1 – Gran masa sólido-quı́stica con hidronefrosis

grado II derecha secundaria, lı́quido libre y probable

sangrado tumoral.

Figura 2 – A) Masa en localización preperitoneal. B) Vena y

arteria iliaca externa derecha y uréter tras la disección.

c i r e s p . 2 0 1 9 ; 9 7 ( 2 ) : 1 1 1 – 1 1 8 113



Los TFSE son muy poco frecuentes, tienen una incidencia

de 3 casos por cada millón de personas y el 90% se presentan

entre los 5 y los 25 años. Dentro de los TFSE se encuentra el

sarcoma de Ewing extraesquelético, menos frecuente que

el óseo, con una prevalencia del 15-20% de todos los sarcomas

de Ewing. Su localización más frecuente es la región

paravertebral (32%) y los miembros inferiores (26%), y con

menor frecuencia la pared torácica (18%), el retroperitoneo

(11%), como en nuestro caso, la pelvis (11%) y los miembros

superiores (3%). Su forma de presentación es una masa de

partes blandas que no afecta a la médula ósea en las imágenes

de resonancia magnética10.

La histopatologı́a del tumor, su ubicación y el estudio

inmunohistoquı́mico y molecular son fundamentales para

hacer un diagnóstico correcto. Sin embargo, el caso clı́nico y

las pruebas de imagen también desempeñan un papel

fundamental en la orientación diagnóstica.

En el caso presentado la morfologı́a epitelioide de las

células, la expresión inmunohistoquı́mica de CD117 y el

tratarse de un varón de 35 años con una masa intraabdominal

asintomática hizo orientar el diagnóstico a GIST, lo que

condicionaba iniciar tratamiento con imatinib para reducir la

masa tumoral y poder plantear una resección quirú rgica R0.

La falta de respuesta clı́nica y el hallazgo intraoperatorio de

adherencia a la rama isquiopubiana derecha se explican tras el

diagnóstico definitivo de sarcoma de Ewing atı́pico.

Como conclusión, y a tener en consideración en casos

futuros, serı́a adecuado incluir el sarcoma de Ewing atı́pico de

localización intraabdominal entre los diagnósticos diferencia-

les de los GIST para poder indicar el tratamiento correcto

desde el inicio.
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Cristina Rihuetea*, Débora Acı́n-Gándaraa, Fernando Pereiraa y

Juan Carlos Tardı́ob

aServicio de Cirugı́a General y del Aparato Digestivo, Hospital

Universitario de Fuenlabrada, Fuenlabrada, Madrid, España
bServicio de Anatomı́a Patológica, Hospital Universitario de

Fuenlabrada, Fuenlabrada, Madrid

* Autor para correspondencia.

Correo electrónico: cristina.rihuete@salud.madrid.org

(C. Rihuete).

https://doi.org/10.1016/j.ciresp.2018.07.004

0009-739X/

# 2018 AEC. Publicado por Elsevier España, S.L.U. Todos los

derechos reservados.

Angiosarcoma radioinducido de mama en paciente

con sı́ndrome de Li-Fraumeni

Radiation-induced angiosarcoma of the breast in a Li-Fraumeni
patient

La radioterapia forma parte del esquema terapéutico habitual

de la mujer con cáncer de mama. No obstante, a altas dosis

(> 40 Gy) predispone al desarrollo de algunos tumores como el

angiosarcoma1,2. La incidencia de esta neoplasia es baja
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