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Resumen

Introduccion: El sarcoma de Ewing extradseo es una entidad clinicarara pero bien definida. Pertenece ala
familia de tumores de Ewing y estéa formado por células redondas de pequefio tamafio. Su origen tiene base
genética caracterizada por translocaciones cromosomicas especificas (t 22;11 hastaen € 90% de los
sarcomas de Ewing). Ofrece diversas |ocalizaciones anatémicas, como extremidad inferior, pared toracica,
retroperitoneo y region paravertebral. Es mas frecuente en varonesy su mayor incidencia se sitta entre los 7-
11 afios. Se caracteriza por su malignidad, altaincidencia de recurrencialocal y presentacion frecuente con
enfermedad metastésica en el momento del diagndstico.

Caso clinico: Se presenta un caso inhabitual de Sarcoma de Ewing extradseo y se realiza unarevision
bibliografica. Varon de 27 afios que debuta con cuadro de dolor lumbar de dos meses de evoluciony
sensacion de masa. Tras el diagndstico radiolégico por TCy RM de sarcoma retroperitoneal de 14 cm, se
decidio realizar cirugia directaen el comité de tumores multidisciplinar. Los hallazgos quirdrgicos mostraron
criterios de irresecabilidad, desestimandose la reseccion quirdrgicay tomando biopsias de lamasa. El estudio
histopatol 6gico evidencié la presencia de células pequefias, redondas y azules compatibles con sarcoma de
Ewing. El perfil inmunohistoquimico mostro positividad para CD99 y mediante estudio molecular (FISH) se
determind translocacion de EWSRI. Tras confirmacién diagndstica, se amplio € estudio sin evidenciade
infiltracién tumoral mediante biopsia ésea en crestailiaca ni signos sugestivos de metéstasis dseas en
gammagrafia de esquel eto. Posteriormente, se inicid tratamiento quimiotergpico neoadyuvante mediante
ciclos alternantes segin esgquema VA C-IE, mostrando disminucién considerable del tamafio de lamasa
retroperitoneal en pruebas de imagen. Tras larespuestaalaQT, se decidio reintervencion quirdrgica. En esta
ocasion, se realizd reseccion en bloque de masa retroperitoneal incluyendo rifion derecho y vena cava inferior
con intencidn curativa. La reconstruccion de lavena cavainferior se realizd con colocacion de prétesis de
cavaeinjerto de venarenal izquierda. A los 11 meses presento recidiva 0sea. A pesar de iniciar nuevalinea
de guimioterapia con gemcitabina-docetaxel, se observo progresion tumoral con metastasis pulmonaresy
0Oseas (comenzo 3° linea quimioterapica con ciclof osfamida-topotecan obteniendo respuesta parcial). El
paciente fue incluido en un ensayo clinico con atezolicumab y SBRT (sobre lesion diana pulmonar)
presentando buenatolerancia clinicainicial, pero persistiendo progresion tumoral y finalmente fallecié alos
cinco afos del diagnostico.

Discusion: El sarcoma de Ewing es una neoplasia agresivay con muy mal prondstico, sobre todo en aquellos
gue presentan enfermedad diseminada a diagndstico, considerandose el principal factor prondstico adverso.
Lamejoriade la supervivencialibre de enfermedad es atribuible, por un lado, al papel fundamental de la
quimioterapiay, por otro, a desarrollo de nuevas técnicas quirdrgicas y uso de nuevos farmacos. Esta entidad


www.elsevier.es/cirugia

debe tenerse en cuenta en €l diagndstico diferencia de cualquier masa dolorosa de crecimiento répido, ya que
las mejores estrategias curativas en la actualidad se basan en la deteccion precoz con confirmacion
histopatol6gicay laterapia multimodal desde un abordaje interdisciplinar.
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