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P-518 - Localizacion inusual de Sarcoma de Ewing/PNET: presentacion de dos casos
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Resumen

Objetivos: Se presentan dos casos de sarcoma de Ewing/tumores neuroectodérmicos primitivos (PNET) de
origen extraesquel ético y de localizacion inusual, tratados en nuestro centro, uno de localizacién pancreatica
y otro de localizacion retroperitoneal y se realiza unarevision bibliogréfica.

Casos clinicos: El primer caso se trata de una mujer de 49 afios que debuta con ictericiaindoloray con una
masa en cabeza pancredtica de 4,2 x 5 cm. Es sometida a una duodenopancreatectomia cefalicasin
incidencias postoperatorias. El diagndstico anatomopatol 6gico fue de sarcoma de Ewing/PNET, con
presencia de latranslocacion EWS-FLI1 (fig. A). Tras €l resultado, se realizé una gammagrafia 6sea para
descartar origen primario 0seo, siendo ésta negativay confirmandose que se trataba de un sarcoma de
Ewing/PNET primario de pancreas. Posteriormente la paciente fue tratada con quimioterapiay actualmente
se encuentra libre de enfermedad. El segundo caso es un varon de 27 afios, que debuta con dolor lumbar de 2
meses de evolucion sin otra sintomatol ogia acompafiante. En pruebas de imagen realizadas se objetiva gran
tumoracion retroperitoneal compatible con liposarcoma (fig. B), por 1o que se decide readlizar intervencion
quirdrgica. Durante la intervencion se objetiva una gran tumoracion retroperitoneal que desplaza
anteriormente lavena cavainferior, infiltralamismaanivel delavenarenal derechay ademés abarcalavena
renal izquierda extendiéndose ala derecha de la aorta, por |o que se decide, dadalaimposibilidad de realizar
unareseccion RO, toma de biopsias de la masa retroperitoneal. El estudio anatomopatol 6gico fue de sarcoma
de Ewing/PNET, con presencia de latranslocacion EWSR1 (96% de células translocadas). En la actualidad el
paciente esta recibiendo tratamiento quimioterapico, con respuesta parcial en las pruebas de imagen y valorar
posteriormente realizar una cirugia de "second look™ para exéresis de la tumoracion.
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Discusion: El sarcoma de Ewing/PNET es la segunda neoplasia maligna de origen 6seo en lainfanciay
adolescencia, pudiéndose originar raramente en localizaciones extraesquel éticas. Lalocalizacion
retroperitoneal y la pancredtica son extremadamente inusuales. El diagndstico histopatol 6gico se caracteriza
por la morfologia, inmunohistoquimicay la presencia de la translocacion EWS mediante estudio molecular
(el 85% presentan la translocacion t(11;22)(g24;12), que se origina de lafusion de los genes EWS-FLI1). El
tratamiento Optimo de este tipo de tumores es la reseccion RO seguida de quimioterapia con o sin radioterapia
asociada.
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