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Sarcoma de Ewing Extradseo
en Espacio Epidural

Extraosseous Ewing’s Sarcoma

in Spinal Epidural Space
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RESUMEN: El sarcoma extradseo de Ewing pertenece a la familia de tumores neuroectodérmicos que
derivan de la cresta neural, caracteristico por su agresividad. Varias localizaciones se han descrito, sin
embargo, la presentacidn epidural es rara. El prondstico ha mejorado por nuevos esquemas oncologicos y

estan en estudio otras dianas terapéuticas.
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INTRODUCCION

El sarcoma extradseo de Ewing correspon-
de a un grupo de neoplasias agresivas que afec-
tan predilectamente a ninos y adultos jovenes,
y escasamente a ancianos (Lazzara et a/., 2012)
No existe una etiologia clara, pero factores
genéticos y ambientales podrian predisponer al
desarrollo del sarcoma.

Histéricamente el sarcoma de Ewing fue
descrito por primera vez en 1920 como
endotelioma difuso de hueso, mientras que el
sarcoma extradseo no fue reconocido hasta 1975
(Deore et a/., 2015).

Histoldgicamente presenta mas de 70 ti-
pos, y por biologia molecular los subtipos supe-
ran este nimero. Hoy en dia, por compartir un
mismo patrdn histoldgico y sensibilidad a la ra-
dioterapia se los ha agrupado bajo una familia:
tumores de la familia del sarcoma de Ewing o
familia de tumores neuroectodérmicos, que in-
cluye sarcoma de Ewing, sarcoma extradseo de
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Ewing, tumor neuroectodérmico primitivo peri-
férico (pPNET) y el tumor de Askin, cuando afec-
ta a la pared toracica (Crocoli et a/., 2012).

Los tumores neuroectodérmicos primitivos
(TNEP o PNET) derivan de células
pluripotenciales neuroectodérmicas de la cres-
ta neural y pertenecen al grupo de tumores de
células pequefias redondas y azules que se ca-
racterizan por un comportamiento agresivo, con
manifestaciones clinicas diversas que dependen
de su localizacién anatomica (Bravo-Linares et
al., 2013). Principalmente afecta a tejidos blan-
dos de torax (36 %), miembros (28 %) y cabe-
za y cuello (18 % incluyendo orbita), aunque se
ha reportado en rifoén, vejiga, genitales exter-
nos y raramente en tracto digestivo (Bravo-
Linares et a/.; Valdivia-Gomez et a/., 2010). La
presentacién epidural es rara, de acuerdo a la
revision de Garcia-Moreno et a/. (2015) hasta
2014 se reportaron apenas 56 casos (Mateen
et al, 2011).
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Presentacion de caso

Paciente masculino de 3 afos de edad sin
antecedentes clinico-quirurgicos, acudio al ser-
vicio de Emergencia por cuadro de aproxima-
damente 1 mes de evolucién con paraparesia
progresiva, que inicialmente dificultd la marcha
hasta impedir la bipedestacion. Segun familiar
cuadro fue aparentemente posterior a caida de
su propia altura. Durante todo este periodo con-
servo conciencia, autonomia respiratoria y con-
trol de esfinteres. Al examen fisico demostrd
paraparesia 2/5 de predominio izquierdo,
hiporreflexia patelar y aquilea bilateral, reflejos
cremastérico y cutdaneo abdominales conserva-
dos. El resto del examen fisico no revel6 pato-
logia aparente.

La tomografia de columna dorso-lumbar
revelo lesion tumoral que comprometia canal
medular comprimiendo médula desde T3 hasta
D5 y se extendia hacia cavidad toracica y re-
gion paravertebral izquierda. (Figs. 1y 2)

El paciente fue intervenido de urgencia,
realizandose laminectomia descompresiva y ex-
tirpacion de lesion epidural. En el transoperatorio
se encontré un tumor rojizo intrarraquideo

extradural (epidural) con extension hacia mus-
culos paravertebrales.

La histopatologia reporté neoplasia ma-
ligna intensamente celular que se disponia en
sabanas compactas con citoplasma amplio cla-
rificado y de nucleos grandes lobulados con
nucléolos prominentes. Areas con infiltracion a
musculo estriado y tejido celular subcutaneo,
ademas extensas zonas de hemorragia vy
necrosis. La inmunohistoquimica confirmoé la
presencia de CD99. (Fig. 3)

A las 48 horas de la cirugia el paciente fue
trasladado a la Unidad de Terapia Intensiva por
insuficiencia respiratoria aguda, se diagnostico
derrame pleural y fue necesaria toracostomia.
Cirugia Cardiotoracica indicdé que el tumor no
era candidato a reseccidn quirdrgica y que de-
bia recibir tratamiento oncoldgico. Lamentable-
mente el paciente fue diagnosticado de neumo-
nia nosocomial impidiendo que recibiera trata-
miento citotdxico inmediato. Tras dos semanas
en ventilacion mecanica y soporte vasoactivo,
el paciente fallecié secundario a shock séptico y
falla multiorganica. Se presenta el caso por
cuanto la localizacion epidural es muy raro en
nuestro medio.
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Fig.1. A) Vista 3D anterior de tumor que compromete columna y se extiende a térax. B) Corte coronal con
esquema del compromiso toracico. C) Secuencia “Hot Metal” corte axial que muestra extension del tumor

desde canal raquideo.
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Fig.2. A) Vista 3D superior de tumor ocupando canal medular B) Esquema 06seo y sin tejidos blandos de la
extension del tumor . C) Corte sagital de columna vertebral que muestra el tumor en el canal raquideo.

Fig.3. A) Se observa células cromatofilas con nucléolos prominentes en conjunto con necrosis. H.E. 100X.
B)Celularidad mixta conformada por tejido adiposo, muscular y necrético. H.E. 40X.

DISCUSION

El sarcoma de Ewing extradseo tiene una
mortalidad elevada debido a su agresividad y
su gran capacidad de metastasis en corto tiem-
po. Todos los tumores de la familia comparten
la translocacién del cromosoma 22. La caracte-
ristica inmunohistoquimica es la presencia de

CD99 (también conocido como MIC2) en la su-
perficie de las células. Su caracteristica micros-
copica son las rosetas de Homer Wright. Las
células son pequefias, redondeadas y azules,
ricas en glucogeno y filamentos citoplasmaticos
ausentes (Ibrahim et &/, 2012). En nuestro
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reporte se evidenciaron la células pequerias
azules y redondeadas, con nucléolos prominen-
tes.

En imagenes sus caracteristicas son
inespecificas, pues puede presentarse como
una masa heterogénea con necrosis, hemorra-
gia e infiltracidon a érganos. Las metastasis de
sarcoma extradseo de Ewing han sido reporta-
das a linfonodos locales y regionales,
mediastinicos, pulmonares, hepaticos y dseos.
(Honoré et g/., 2015; Cremone et /., 2016) En
las tomografias presentadas se aprecido una
masa heterogénea, irregular y que infiltro pa-
red dorsal y cavidad toracica.

El diagndstico diferencial incluyen:
neuroblastoma, rabdiomiosarcoma y linfoma,
por compartir la presencia de MIC2 (Cremone
et al.).

De acuerdo a la serie publicada por
Velazquez et a/. (1999) el tumor de Askin pre-
senta dolor toracico como sintoma mas comun
mientras que los sintomas constitucionales
como pérdida de peso y fiebre en el 50 % de

los casos, ademas masa palpable en su ubica-
cion (Suarez & Osorio, 2008). Nuestro reporte
presentd un cuadro clinico ajeno al tumor de
Askin, siendo el compromiso neuroldgico su
manifestacion inicial.

El tratamiento ha evolucionado gracias a
los nuevos citotdxicos, sin embargo por la agre-
sividad del tumor la supervivencia es mala. Has-
ta el momento un tratamiento sistémico con
multiples agentes quimioterapicos y tratamien-
to local con cirugia y radioterapia ha demos-
trado mejores resultados. Los quimioterapicos
utilizados por tener resultados alentadores son
Vincristina, Ciclofosfamida, Doxorubicina,
Ifosfamida, Cisplatino y Etoposido. Sin embar-
go, un esquema basado en estudios
prospectivos no ha logrado desarrollarse por
ser una entidad rara y muy agresiva (Mateen
et al.; Hayakawa et a/., 2013; Richey et a/.,
2012; Yip et a/l., 2009; Messina et a/., 2015).
Nuevas dianas terapéuticas se encuentran en
estudio como la inhibicién de la Tirocin-Cinasa
con el Pazopanib (Messina et a/.; Attia et a/.,
2015)
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SUMMARY:Extraosseous Ewing’s sarcoma belongs to the family of neuroectodermal tumors that de-
rive from the neural crest, characteristic of its aggressiveness. Several locations have been described, however,
epidural presentation is rare. Prognosis has been improved by new oncological regimens and other therapeutic

targets are being studied.
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