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Ewing’s Sarcoma: A Case Report

Sarcoma de Ewing. A Propdsito de un Caso
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Ewing’s sarcoma is a bone tumor, considered one of the most aggressive, for its great capacity
of metastasizing. Higher incidence in men, appears almost exclusively in the first three decades
of life. Affects the long bones in the metaphyseal region, at its proximal end; the most affected
are the femur, iliac, tibia, humerus, fibula and ribs; however, there are atypical locations such as
in the hands, feet and extraosseous. The clinical case of a 13-year-old male adolescent patient,
who two months before his medical attention presented a mass at the level of the second and
third right costal arches that increased vertiginously. After routine and laboratory examinations
performed at a third level complexity hospital, he was diagnosed with Ewing’s Sarcoma, where
3 chemotherapy sessions were performed; however, despite the treatment, he presented brain
and bone metastases. Ewing’s tumor was highly aggressive and has a bleak prognosis.
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El Sarcoma de Ewing es un tumor éseo, considerado uno de los mas agresivos, por su
gran capacidad de metastasis. Tiene mayor incidencia en hombres, se presentan de forma
casi exclusiva en las tres primeras décadas de vida, afecta a los huesos largos en la region
metafisodiafisaria, en su extremo proximal, los méds afectados son el fémur, el iliaco, la tibia, el
humero, el peroné y las costillas. Sin embargo, existen localizaciones atipicas como en los pies
manos y extradseas. Se presentacion el caso de un paciente adolescente masculino de 13 afios,
que dos meses antes de la atencidon médica presenta una masa a nivel de segundo y tercer
arco costal derecho que aumenta de tamafio de forma vertiginosa. Posterior a exdmenes de
gabinete y laboratorio realizados en Hospital de Tercer Nivel de Complejidad, es diagnosticado
de Sarcoma de Ewing en donde se realizan 3 sesiones de quimioterapia, sin embargo, pese el
tratamiento presenta metdstasis cerebrales y éseas, El tumor de Ewing es altamente agresivo
y tiene un prondstico sombrio
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1. Introduccion

El Sarcoma de Ewing debe su nombre a su descubridor James Ewing, quien lo estudio
en 1918, pero fue hasta 1921 que se conoce su origen histolégico. Se presenta aproxi-
madamente en 3 casos por cada millén de habitantes por afio. Es un tumor altamente
agresivo de origen 6seo y de localizacién en los huesos largos, que se caracteriza por
ser una masa heterogénea que por el tejido de origen es sarcoma, que es un tumor
de células pequefias redondas y azules [1].

El manejo es multidisciplinario, los métodos de imagen son claves en el diagnéstico,
el tratamiento es basicamente la quimioterapia sistémica neoadyuvante cuyo objetivo
es disminuir el tamafio del tumor y la carga tumoral, y en lo posterior se establecen
cirugias que preservan las piezas 6seas afectadas y la erradicacién de la micro metas-
tasis [2].

El sarcoma de Ewing del hueso es el segundo tipo mas comun de cdncer de hueso
primario, superado sélo por el osteosarcoma. En ese momento de diagnéstico, el 24%
de los pacientes tienen enfermedad metastdsica, que afecta mds cominmente a los
pulmones, seguido de otros huesos y médula ésea [3-5]. Los tumores de la familia
del sarcoma de Ewing incluyen el sarcoma de Ewing, los tumores neuroectodérmicos
primitivos periféricos y los tumores de Askin. Estos tumores son pequefios tumores de
células redondas azules indiferenciados que aparecen principalmente en los huesos
y con menos frecuencia en los tejidos [6]. El sarcoma de Ewing es un tumor éseo
maligno (que se presenta predominantemente en la pelvis, el fémur, la tibia y las
costillas) o un tumor de tejido blando (que se presenta predominantemente en la pared
toracica, el musculo gluteo, las cavidades pleurales y los musculos cervicales) que
afecta principalmente a los nifios, los adolescentes y los adultos jovenes (AYA), con
~1,5 casos por millén de nifios y AYA a nivel mundial [7-9]. El sarcoma de Ewing en el
aspecto pedidtrico se caracteriza por la expresién de fusiones quiméricas de factores
de transcripcién de la familia de EWS y ETS, lo que representa un paradigma para
el estudio de los canceres impulsados por los reordenamientos de los factores de
transcripcién [8].

La tasa de sobrevida depende la de respuesta de la quimioterapia cuando esta es
positiva la supervivencia serd de alrededor de 5 afios que es casi el doble de las
que no respondieron [10]. La recurrencia del sarcoma es consecuencia de la respuesta
negativa. Cuando existen metdstasis estas serdn éseas y pulmonares [11]. Se describe
el caso clinico de un paciente a través de su historia clinica para conocer el tratamiento
y prondstico de esta rara patologia.

2. Caso
21. Informacion del paciente
Paciente masculino de 13 afios, mestizo, estudiante, catdlico, producto de segunda

gesta, madre se realiza 8 controles prenatales, nace en hospital privado con llanto fuerte
e inmediato, sin antecedentes patoldgicos personales y familiares de importancia.
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2.2. Hallazgos clinicos
2.21. Examen fisico general

Paciente en decubito dorsal activo, despierto orientado colaborador no refiere moles-
tias con actividad psicomotriz conservada, peso 43 kg, talla 161 cm, temperatura 37
grados centigrados, frecuencia cardiaca 78, frecuencia respiratoria 20/min, tensién
arterial 95/65 mm. Hg., saturacién 92 aire ambiente.

2.2.2. Examen fisico regional
(i) Cabeza

Normo cefélico, cabello negro de implantacién normal.
Ojos: Pupilas isocéricas normo reactivas a la luz, escleras ligeramente pdélidas.

Oidos: Pabellén auricular de implantacién normal conducto auditivo externo perme-
able.

Nariz: Pirdmide nasal normal, fosas nasales permeables.
Boca Mucosas orales humedas, piezas dentales en regular estado general.

(ii) Cuello

Simétricos movilidad activa y pasiva conservada, no se palpan adenomegalias.

(iii) Toérax

Asimétrica expansibilidad conservada, presencia de masa de cuarta a séptima costilla
aproximadamente 10 cm de didmetro mayor, la misma que es dura, inmdvil, no dolorosa.

Aparato Respiratorio Pulmones murmullo vesicular disminuido en apice pulmonar
derecho, abolido en el tercio medio y en la base ipsilateral.

Aparato Cardiovascular. Ruidos cardiacos ritmicos no soplos no ruidos sobreafiadi-
dos.

(iv) Abdomen

Suave depresible no doloroso a la palpacion no visceromegalias.

(v) Extremidades y sitios de puntura

Simétricas, fuerza conservada llenado capilar menor a dos segundos. Presencia de
adenopatias inguinales bilaterales de 0,5 a 1 cm no dolorosas.
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(vi) Regioén inguino genital

Genitales externos masculinos sin patologia.

2.3. Time line/linea cronolodgica

Paciente de 13 afios es referido a un hospital Pediatrico desde un Hospital General,
madre del paciente indica que su hijo hace aproximadamente, dos afios sufre golpe
con objeto contusivo contra una reglilla metdlica sobre costilla derecha sin compli-
cacién aparente pero hace dos meses, observa la presencia de una masa a nivel de
tercer y cuarta costilla pequefia no dolorosa, que aumenta de tamafio paulatinamente,
produciendo dolor con la movilizacion, acude al médico quién solicita ecografia de
térax evidenciando masa de seiscentimetros. De largo por 3 de ancho, dafio en patrén
muscular con calcificaciones por lo que refieren a Hospital de Solca.

16/09/2019. En Hospital de Solca se realiza. Alfafetoproteina y antigeno 4,8 ng/ml.
Valor de referencia: 0-10,9 ng/ml.

17/09/2019. Se deriva a hospital de tercer nivel para su manejo integral, con resulta-
dos de alfafetoproteina y antigeno, carcinoembrionarios negativos (CEA).

17/10/2019. Se cumple con el ingreso en un hospital de tercer nivel de complejidad.
Se realiza tomografia de térax que reporta derrame pleural en hemitérax derecho con
una densidad de 10 UH, en su interior se aprecia imagen redondeada de contornos
regulares que envuelve séptimo arco costal, la cual ocasiona erosién decidiendo biopsia
de masa mas toracoscopia.

18/10/2019. Se realiza toracoscopia con hallazgos de masa tordxica derecha de
aproximadamente 10 cm por 13 cm, derrame pleural derecho de aproximadamente
2000 mL, implantes en I6bulo medio. Se coloca tubo toraxico con posterior drenaje de
liquido serohematico.

19/10/2019. En radiografia de control persistencia de derrame pleural, aunque con
disminucién de drenaje se decide mantener el mismo.

16/09/2019. Se realiza prueba CEA.

18/10/2019. Se realiza microbiologia muestra liquido pleural.

22/10/2019. Se realiza estudio histopatoldgico.

2.4. Evaluacion diagnéstica
2.41. Exdmenes de laboratorio

Microbiologia muestra liquido pleural. Resultado citoldégico descripcidén macroscépica
(se recibe 50 cc de liquido turbioamarillo rojizo, se procesa todo el material en dos
placas (Giemsa y Papanicolau) y bloque celular (Hematoxilina & Eosina). Descripcién
microscépica frotis y bloque celular constituidas por células pequefias a medianas con
nucleo hipercromatico irregular y escaso citoplasma en fondo hemorrdgico. Y se emite
un diagndstico. Citologia de liquido tumoral: Positivo para malignidad.
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Resultado histopatoldgico, Descripcion macroscépica. (Se reciben tres fragmentos
irregulares de tejido blando, que miden entre 0,3 y 1,5 cm blanquecidos. Se procesa
todo el material en un cassette). Descripcién microscépica. Los cortes histolégicos
muestran proliferacién difusa y discohesiva de células pequefias redondas y azules con
citoplasma eosinéfilo y nucleo redondeado a oval de bordes irregulares y nucleolos
inconspicuos focalmente las células se distribuyen alrededor de vasos sanguineos, se
cuentan hasta 21 mitosis en 20 campos de gran aumento.

2.4.2. Examen de imagen

Radiografia Antero Posterior y lateral de térax ( Rx AP y L ) En campo pulmonar
izquierdo se evidencia incremento de la trama vascular. Silueta cardiaca no valorable,
angulos cardio y costo frénicos izquierdo libres. En campo pulmonar derecho se observa
presencia de radiopacidad que ocupa gran parte del I6bulo medio y el I6bulo inferior,
con de borramiento de los dngulos cardio y costo frénicos ipsilaterales con presencia de
imagen radiollicida en probable relacién a hidroneumotdraxa nivel de partes blandas
de hemitérax derecho se evidencia presencia de imagen radiopaca de bordes mal
definidos. Costillas de parrilla costal derecha impresionan lesiones osteoliticas. Se
sugiere correlacionar con hallazgos en TAC (Figura 1).

AL

Rx AP de toérax radiopacidad que ocupa gran parte del Idbulo medio y el I6bulo inferior.

Figure 1

Ecografia de Térax. Se realiza valoracion de hemitérax derecho en las regiones
anterior, lateral y posterior, evidenciando. A nivel de partes blandas se observa masa
sélida de contornos regulares heterogénea con predominio hiperecogénico con escasa
vascularidad central que mide 10,7x9,7x11,2 cm con un volumen aproximado de 618,1
mL y en el espacio pleural derecho se observa presencia de derrame pleural con finos
ecos internos, que mide 12,9%x7,7x13,6 cm con un volumen aproximado de 713,7 cm.
TAC simple de créneo (Figura 2).

Biopsia por toracoscopia en masa de térax. Se concluye Tumor de células pequenias,
redondas y azules. Hallazgos histopatoldégicos compatibles con Sarcoma de Ewing.
Resultado de histopatologia que indica tumor de células pequefias redondas y azules.
Compatibles con Sarcoma de Ewing, decidiendo traslado al servicio de Quimioterapia.
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Figure 2

Ecografia de torax, se observa una masa sdlida de contornos regulares heterogénea.

El diagnéstico clinico esta dado por los exdmenes de gabinete y de laboratorio, por lo
que se concluye que el paciente tiene Sarcoma de Ewing.

2.4.3. Diagnoéstico diferencial

Se realizé diagndstico diferencial por la localizacion de los tejidos. En las partes mus-
culoesqueléticas se presentan tumores benignos como el rabdomioma maligno rab-
domiosarcoma de diferenciacién incierta, benigno como los miomas, maligno como
histocitoma fibroso angiomatoide, Sarcoma sinovial, sarcoma epiteloide, sarcoma alve-
olar de partes blandas, sarcoma de partes blandas, Sarcoma de Ewing [12].

2.4.4. Por la edad del paciente

Infancia se presentan los rabdomiosarcoma, algunas fibromatosis, Sarcoma de Ewing,
Hamartorma mesenquial, entre 15 a 30 afios. Sarcomas sinoviales, fibrosarcomas.
De 30 aflos y mas sarcoma de partes blandas mas frecuente menores de 50 aflos
Liposarcoma. Histocitoma maligno, Fibrosarcoma de partes blandas presenta mejor
prondstico cuando ocurre en la infancia que en la edad adulta [12].

2.4.5. Pueden presentar tumores posteriores a antecedentes traumati-
cos

Observarse osificaciones heterotépicas post-traumatismos.Hematomas o pseudoa-
neurismas después traumatismos penetrantes. Granulomas o infecciones de partes
blandas por cuerpos extrafios [12].

2.4.6. Tiempo de evolucion y desarrollo de la masa tumoral

Los tumores indoloros y profundos experimentan mayor crecimiento (liposarcoma o
lipomas profundos). Que los tumores superficiales o periféricos (rabdomiosarcoma en
niflos o neurinoma). El rabdomiosarcoma y el tumor neuroectodérmico primitivo en
nifios y adultos jévenes crecen mas rapido. El sarcoma sinovial o el sarcoma epitelioide
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se puede presentar de forma insidiosa. Un tumo de tamafio pequefio durante mucho
tiempo [13].

2.4.7. Segun el sitio de localizacion

Sarcomas de partes blandas: Mas localizan de forma frecuente en extremidades inferi-
ores, especialmente en muslos y zona glltea. Sarcoma epitelioide: Mano y antebrazo.
Sarcoma sinovial: Proximidad de las articulaciones (rodilla o pie). Tumor fibroso solitario
[12].

2.4.8. Por la exploracion fisica y analitica

Dolor: La localizacién y el volumen de la masa tumoral influyen. Los hemangiomas, el
leiomiosarcoma, y el sarcoma sinovial ocasionan dolor importante. Posterior al analisis
se llega a la conclusién de que los diagndsticos mas probables con hamartroma
mesenquial que es un tumor benigno que se presenta en la infancia temprana y nifiez.
No invaden tejidos adyacentes, ni metastatizan. Se presentan como una G masa extra
pleural de gran tamafio. En la tomografia computarizada se pueden identificar que es de
origen 6seo y la matriz (mineralizada o condroide). Tumor fibroso solitario es un tumor
muy raro que tiene una incidencia menor al 5% de todos los tumores de la pleura (se han
descrito menos de 800). Edad media de aparicién 6—7 décadas. Solo se han descrito 2
casos en adolescentes y afecta por igual a ambos sexos. Tienen un crecimiento lento ya
que son de naturaleza benigna (80%). Suelen comprimir estructuras, menos frecuente-
mente las invaden. Con el tiempo pueden malignizar o metastatizar. Gran masa bien
delimitada, lobulada, de atenuacién/intensidad heterogénea que capta contraste en
75% de los casos. Mas de 26% presenta calcificaciones. La mitad dependen de la pleura
visceral y son pediculados. Sarcoma de pared tordxica que pueden originarse tanto en
las partes blandas (musculos, grasa, tejido conectivo). Como de los diversos huesos de
la caja tordcica. Costillas, esternén, vértebras dorsales, escédpulas y claviculas. La edad
de presentacion es variable, el sarcoma de Ewing, el tumor primitivo neuroectodérmico
(tumor de Askin) y el rabdomiosarcoma se presentan en nifios, adolescentes y adultos
jévenes. Los osteosarcomas y sarcomas sinoviales en adultos jévenes (23-32 décadas).
Los condrosarcomas y fibrohistiocitomas malignos en adultos mayores (42 a 72 décadas).
En la clinica se presentan como tumoraciones palpables dependientes de la pared
toracica. Asociadas a dolor aunque, a veces, pueden ser indoloras, mal estado general,
fiebre, disnea. Se presenta en paciente que han tenido antecedentes patoldgicos
previos como, tratamientos previos como radioterapia (RT), principalmente en pacientes
con antecedentes de neoplasia de mama o de pulmén [14].

El fibrohistiocitoma maligno es el sarcoma mas frecuente después de RT (con menor
frecuencia, el osteosarcoma también se puede originar tras RT). La existencia de alguna
enfermedad de base; por ejemplo la neurofibromatosis tipo 1 o enfermedad de Von
Recklinghausen se asocia a tumores malignos de la vaina nerviosa o neurofibrosar-
coma. Exploracién radiolégica inicial en el estudio indica la presencia de una masa de
pared toracica ademas se manifiesta una opacidad, de caracteristicas extrapulmonares
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(con presencia del ‘signo de la embarazada’, al menos en una de las proyecciones).
A veces acompafiada de erosion o destruccion ésea de uno o mas huesos (costillas,
esternén, etc) o bien la presencia de calcificaciones. Exploracion radioldgica inicial
en el estudio de una masa de pared toracica. Pone de manifiesto una opacidad, de
caracteristicas extrapulmonares (con presencia del ‘signo de la embarazada’, al menos
en una de las proyecciones). A veces acompafiada de erosién o destruccion ésea de
uno o mas huesos (costillas, esternén, etc) o bien la presencia de calcificaciones [15].

2.5. Intervencion terapéutica

Al paciente en estudio se le realizé una biopsia de la masa toraxica cuyos hallazgos
fueron: La presencia de una masa tordxica derecha de aproximadamente 10 por 18 cm
que se extiende hacia la cavidad, de aspecto lobulado con capsula. Presencia de der-
rame pleural derecho aproximadamente de 2000 mL de caracteristicas serohematicas.
Presencia de aparentes implantes en |6ébulo medio y pleura parietal. Lébulo pulmonar
colapsado por la presencia de una masa tordxica. Al paciente se le sometié a 3 sesiones
de quimioterapia.

3. Seguimiento y Resultados

Pese al tratamiento quimioterapico ejecutado el paciente presenta metastasis. En regién
parietal derecha de localizacién extraxial se identifican lesidon expansiva de bordes
hiperdensos que impresiona ser dependientes de hueso el diploide se observa de
aspecto permeativo de corticales irregulares, en ventana 6sea mdultiples imagenes
osteofiticas en el diploide a nivel de la convexidad.

4. Discusion

El sarcoma de Ewing es un cancer pediatrico, la edad media de aparicién son los 15
afios son mas frecuentes en los nifios, la incidencia es baja en las dos primeras décadas
de vida se presentan alrededor de 3 casos por cada millén de individuos. Entre el 80
y 90 de los casos de presentan en los pacientes entre 5 y 25 afios. Siendo asi que el
25% de los casos se presentan en la primera década de la vida y alrededor del 65%
alrededor los 10 y 20 afios [16].

El prondstico es mas sombrio en los varones, los sitios frecuentes de localizacién son
los huesos largos, se presentan con mayor frecuencia en las personas de raza blanca
que en los de raza negra. Existen varias teorias que sugieren el origen de los Sarcomas
de Ewing, se cree que surgen de un tejido embrionario de la cresta neural y se afirma
que por caracteristicas morfolégicas parecidas pudieran tener origen similar al del
tumor neuro ectodérmico primitivo (PNET). Pues se afirmaba que no Unicamente tenian
caracteristicas histolégicas parecidas, sino que en el 90% de los casos se presentaba
la tras locacién una anomalia genética [9, 17].
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El Sarcoma de Ewing extradseo se presenta con mayor frecuencia en la pared
toréxica. Dentro del punto de vista histolégico las células neoplasicas del Sarcoma
de Ewing se caracterizan por que a la tincién eosina adquieren una coloracién azulada,
de alli su nombre de células pequefias redondas y azules [18, 19]. Clinicamente se
manifiesta como masa dolorosa que en ocasiones se acompafa de dolor fiebre, pérdida
de peso y aumento de la velocidad de sedimentacién glomerular [20, 21]. El diagndstico
se realiza por hallazgos radiolégicos e histoldgicos, en la radiografia se observa de una
lesion del hueso de patrén apolillado la misma que es mal definida, a esto se suma
una reaccién del perioostio que se define en capas de cebolla o se pueden manifestar
como rayos de un sol naciente que se acompafian de una masa que involucran partes
blandas[22-24]. En la tomografia computarizada se observa una notable destruccion
Osea que puede extenderse hasta la médula y a los tejidos subyacentes [25]. Mediante
la resonancia magnética nuclear se puede definir afectacién intra y extraésea y delimita
de forma exacta la extensién [25].

Dolor: La localizacién y el volumen de la masa tumoral influyen. Los hemangiomas, el
leiomiosarcoma, y el sarcoma sinovial ocasionan dolor importante. Posterior al analisis
se llega a la conclusién de que los diagndsticos més probables con hamartroma
mesenquial que es un tumor benigno que se presenta en la infancia temprana y nifiez.
No invaden tejidos adyacentes, ni metastatizan. Se presentan como una G masa extra
pleural de gran tamafio. En la tomografia computarizada se pueden identificar que es de
origen 6seo y la matriz (mineralizada o condroide). Tumor fibroso solitario es un tumor
muy raro que tiene una incidencia menor al 5% de todos los tumores de la pleura (se han
descrito menos de 800). Edad media de aparicién 6—7 décadas. Solo se han descrito 2
casos en adolescentes y afecta por igual a ambos sexos. Tienen un crecimiento lento ya
que son de naturaleza benigna (80%). Suelen comprimir estructuras, menos frecuente-
mente las invaden. Con el tiempo pueden malignizar o metastatizar. Gran masa bien
delimitada, lobulada, de atenuacién/intensidad heterogénea que capta contraste en
75% de los casos. Mas de 26% presenta calcificaciones. La mitad dependen de la pleura
visceral y son pediculados. Sarcoma de pared tordxica que puede originarse tanto en
las partes blandas (musculos, grasa, tejido conectivo). Como de los diversos huesos de
la caja toracica. Costillas, esternén, vértebras dorsales, escépulas y claviculas. La edad
de presentacién del sarcoma de Ewing es variable. El tumor primitivo neuroectodérmico
(tumor de Askin) y el rabdomiosarcoma se presentan en nifios, adolescentes y adultos
jovenes. Los osteosarcomas y sarcomas sinoviales en adultos jovenes (22-32 décadas).
Los condrosarcomas y fibrohistiocitomas malignos en adultos mayores (42 a 72 décadas).
En la clinica se presentan como tumoraciones palpables dependientes de la pared
toracica. Asociadas a dolor aunque, a veces, pueden ser indoloras, producen mal
estado general, fiebre, disnea. Se presenta en pacientes que han tenido antecedentes
patolégicos previos, como tratamientos de radioterapia (RT), principalmente en aquellos
con antecedentes de neoplasia de mama o de pulmén [14].

El fibrohistiocitoma maligno es el sarcoma mas frecuente después de RT (con menor
frecuencia, el osteosarcoma también se puede originar tras RT). La existencia de alguna
enfermedad de base; por ejemplo la neurofibromatosis tipo 1 o enfermedad de Von
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Recklinghausen que se asocia a tumores malignos de la vaina nerviosa o neurofibrosar-
coma. La exploracién radioldgica inicial del estudio indica la presencia de una masa de
pared toracica, ademas se manifiesta una opacidad, de caracteristicas extrapulmonares
(con presencia del ‘signo de la embarazada’, al menos en una de las proyecciones). A
veces acompafiada de erosidén o destruccién ésea de uno o mas huesos (costillas,
esternén, etc) o bien la presencia de calcificaciones. Exploracion radioldgica inicial
en el estudio de una masa de pared tordcica. Pone de manifiesto una opacidad, de
caracteristicas extrapulmonares (con presencia del ‘signo de la embarazada’, al menos
en una de las proyecciones). A veces acompafiada de erosién o destruccion ésea de
uno o mas huesos (costillas, esternén, etc) o bien la presencia de calcificaciones [15].

41. Perspectiva del paciente

La supervivencia del paciente por las metdstasis que presenta se considera que es de
alrededor de 5 afios.

Agradecimientos

Al paciente y a su familia permitirnos dar a conocer su historia de vida y ser un ejemplo
de fortaleza ante la adversidad. Los investigadores informan no poseer conflicto de
intereses.

Consentimiento Informado

Se obtuvo el consentimiento informado a través del representante legal del paciente
pues es menor de edad.
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