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Presentacion extradsea primaria
de sarcoma de Ewing

@ CrossMark

Primary presentation of extraosseous Ewing’s
sarcoma

El sarcoma de Ewing forma parte de la familia de los tumores
neuroectodérmicos primitivos. Es un tumor de origen 6seo
pero en rara ocasiones se presenta como un tumor de partes
blandas denominandose sarcoma de Ewing extradseo (SEE).

En este articulo se presenta el caso de una mujer
con un SEE cuya Unica sintomatologia inicial fue un dolor
abdominal.

Se trata de una mujer de 36 anos que consulta en el
servicio de urgencias por un dolor en hipocondrio derecho
de 3 meses de evolucion, irradiado a la region costal ipsi-
lateral, sin otra sintomatologia diana. No presenta ningun
antecedente personal de interés, salvo anemia ferropénica
en relacion a pérdidas menstruales segun esta registrado en
su historia clinica.

Segun nos indica la paciente, el dolor en el ultimo mes ha
sido continuo aumentando su intensidad. El mal control del
dolor, con analgesia del primer escalon terapéutico, ha pre-
cisado de 2 consultas a urgencias del hospital con diagnéstico
de probable colico biliar tras la realizacion de analitica, con
un Unico dato a destacar: hemoglobina de 9,1g/dl (VCM
74 fl, HMC 22pg) y ecografia abdominal informada como
normal.

A la semana de ser valorada, la paciente presenta pares-
tesias en ambos miembros inferiores que comienzan a nivel
distal y que ascienden hasta region abdominal. El cuadro
progresa en menos de 24 h a una impotencia funcional de las
extremidades inferiores que imposibilita la deambulacion y
la bipedestacion, sin presentar alteracion esfinteriana, por
lo que consulta nuevamente en el servicio de urgencias.

En la exploracion fisica destaca un nivel de analgesia-
anestesia distal a D7 izquierdo, D8 derecho; hipoalgesia
en dermatoma Dé6 izquierdo y D7 derecho, y sensibilidad
profunda abolida distal. Los reflejos osteotendinosos se
encuentran abolidos en ambos miembros inferiores con signo
de Babinski bilateral, y reflejos vesiculoesfinterianos y sen-
sibilidad en S2, S3, S4 y S5 ausente.

Ante la anamnesis y dicha exploracion, se decide la
realizacion de radiografia de tdérax posteroanterior para
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completar el estudio (fig. 1), donde se pone de manifiesto
una gran masa mediastinica, homogénea y redondeada, de
bordes bien delimitados que se extiende hacia el pulmoén
derecho.

Ante estos hallazgos, de forma urgente se programa la
realizacion de RMN donde se objetiva la extension de la
tumoracion a través del foramen de conjuncion de D7, y
se introduce en el canal espinal contactando y desviando
anteriormente el cordén medular dorsal, sin signos de mie-
lopatia; en este nivel la lesion muestra baja sefal en
secuencias T1 y alta en T2. La compresion condiciona una
alteracion de la seial baja en T1, y alta en T2, de la médula
a estos niveles por posible mielopatia compresiva. Dicha
tumoracion por extension y localizacion parece depender de
mediastino posterior por posible tumoracion neurogénica,
sin poderse descartar el origen pulmonar primario, aunque
parece menos probable.

La paciente es intervenida por neurocirugia con caracter
urgente. Se le realiza laminectomia dorsal descompresiva

Figura 1

Radiografia de torax posteroanterior. Gran masa
mediastinica de bordes nitidos que se extiende hacia el pulmon
derecho.
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Figura 2 TAC de tdrax con contraste. Masa mediastinica de
baja densidad, con diametros aproximados de 12 x 9 x 12cm
que se extiende ampliamente hacia el pulmén derecho, loca-
lizada en mediastino posterior, con amplia zona de necrosis en
su interior, apreciando como se extiende hacia la cavidad neural
a través del orificio de conjuncion.

y exéresis parcial de la lesién, tomandose biopsia para
estudio histoldgico. Tras el postoperatorio, la paciente recu-
pera parcialmente el déficit motor, por lo que se decide
realizar interconsulta con rehabilitacion para tratamiento
fisioterapéutico.

Posteriormente se realiza un estudio de extension con
TAC toracoabdominal con contraste intravenoso y gamma-
grafia 6sea. En el TAC toracico se visualiza una masa en
region posterior del hemitérax derecho dependiente de
pared toracica y pleura, compatible en primer lugar con
sarcoma de pared toracica, pequefno derrame derecho e
invasion del canal medular (fig. 2). En el TAC abdominal des-
taca Unicamente una hepatomegalia con discreto aumento
del calibre de la porta. La gammagrafia 6sea de rastreo
con Tc99m difosfonato detecta un moderado aumento de la
intensidad de la fijacion da nivel de arcos costales derechos,
mas evidente en el 7.° y leve afectacion de cuerpos verte-
brales D6 y D7 y ausencia de otra focalidad que muestran
lesiones metastasicas con respuesta blastica o sugestivas o
que evidencien lesiones metastasicas osea.

La anatomia patoldgica confirma el diagndstico de sar-
coma de Ewing con positividad difusa para CD99 y focal para
CD117 y enolasa neuronal especifica siendo negativa para
CD56, desmina, CD45, pancitoqueratina, anticuerpos anti-
citoqueratina 5.2, cromogranina, sinaptofisina y CD68 con
indice de proliferacion nuclear (ki67) del 65%.

Una vez completado todo el estudio, se realiza intercon-
sulta con el servicio de cirugia toracica, quienes plantean
iniciar tratamiento con quimioterapia neoadyuvante previa
a la cirugia, comentandose el caso con oncologia médica.

El sarcoma de Ewing es un una neoplasia maligna poco
habitual, cuya anatomia patoldgica se caracteriza por un
patréon en sabana de células pequefas, azuladas, de nucleo
redondo, positivas frente a la glucoproteina de membrana

CD99. En el 85% de los casos se presenta la traslocacion
t(11; 22) (q24; q12) que da lugar a la formacion del gen
EWS-Flil. En los restantes se producen variantes de esta
translocacion'. El reordenamiento del gen EWS, junto con la
anatomia patoldgica es patognomonico de la enfermedad.

Es el segundo tumor primario de hueso mas frecuente,
después del osteosarcoma. La presentacion extradsea pri-
maria es infrecuente, y sus localizaciones principales son la
pared toracica, los misculos paravertebrales, las nalgas y
el espacio retroperitoneal. Aunque se han descrito casos en
otras localizaciones.

El SEE es mas prevalente en adolescentes y adultos
jovenes (10-30 afos de edad). Es una enfermedad potencial-
mente curable?. El tratamiento requiere de una estrategia
terapéutica multimodal: quimioterapia concomitante o no
a radioterapia y, en algunos casos, cirugia coadyuvante.
La tasa de supervivencia global a los 5 anos estimada es
del 60-70%* pero los pacientes que presentan metastasis o
recurrencia de la enfermedad tienen una tasa de supervi-
vencia a los 5 afios menor al 25%".

El SEE comparte los hallazgos histopatologicos e inmuno-
histoquimicos del sarcoma de Ewing y, por lo tanto, puede
confundirse con un rabdomiosarcoma, un linfoma o un neu-
roblastoma embrionarios®. Por esta razon, la confirmacion
del diagnostico debe basarse en la tincion positiva para CD99
en el analisis inmunohistoquimico®.

Nuestra paciente no presento sintomatologia pulmonar,
dato comun con los escasos casos publicados de sarcoma de
Ewing pulmonar primario, tampoco referia fiebre ni aste-
nia (sintomas mas frecuentes en dicha enfermedad). Es por
tanto, un caso de dificil diagnéstico, no solo por la baja pre-
valencia de la enfermedad sino por los sintomas iniciales
del SEE. Se precisaron de diversas consultas al servicio de
urgencias y atencion primaria previas a incluir el sarcoma
de Ewing entre los principales diagnosticos diferenciales.
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