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Resumen

Introduccidn: El sarcoma de Ewing es un tumor maligno de alto grado con localizacién
principalmente dsea; se han reportado aproximadamente 12% con presentacion extra-
esquelética. Actualmente, existen alrededor de 20 casos descritos en la literatura con
origen mediastinal y 10 casos con origen pulmonar.

Caso clinico: Se presenta el caso de una mujer de 25 afios con un mes de disnea y dolor
tordcico, con el hallazgo de derrame pleural masivo y tumoracién mediastinal en hemi-
térax derecho. Se le realiza toracotomia anterior bilateral con esternotomia transversa
de Clamshell, con reseccidn parcial que demuestra, por patologia, sarcoma monomérfi-
co de alto grado e inmunohistoquimica concluyente de sarcoma de Ewing.

Conclusiodn: Este caso es una entidad rara y conlleva un reto diagndstico para el clini-
co; sin embargo, debe sospecharse considerando la presentacién clinica y radioldgica
del paciente, buscando incrementar la tasa de supervivencia mediante el diagndstico y
tratamiento oportuno.

Palabras claves: sarcoma de Ewing extraesquelético, sarcoma mediastino, osteosarcoma primario.

Abstract

Introduction: Ewing's sarcoma is a high-grade malignant tumor with mainly bony lo-
calization; approximately 12% have been reported with extraskeletal presentation. Cu-
rrently, there are about 20 cases described in the literature with mediastinal origin and
10 pulmonary cases.

Case Report: We present the case of a 25-year-old woman with one month of dysp-
nea and chest pain, with massive pleural effusion and mediastinal tumor in the right
hemithorax who underwent bilateral anterior thoracotomy with Clamshell transverse
sternotomy, with partial resection demonstrating, by pathology, high-grade monomor-
phic sarcoma and conclusive immunohistochemistry of Ewing's sarcoma.

Conclusion: This case is a rare entity and involves a diagnostic challenge for the clini-
cian; however, it should be suspected considering the clinical and radiological presen-
tation of the patient, seeking to increase the survival rate through timely diagnosis and
treatment.
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Caso clinico

Se trata de una mujer de 25 anos referida para abordaje de derrame pleural derecho. Se eviden-
cia tumor mediastinal y se propone toma de biopsia quirdrgica y posible reseccién. Con antece-
dente de exposicidn a fertilizantes y pesticidas. Al examen fisico, presenta sindrome de vena ca-
va superior grado Il y adenopatia cervical a nivel IV derecho. Anemia normocitica normocrémica
grado lll, neutréfilos maduros con datos de reactividad con presencia de granulaciones téxicas
en 84%, linfocitos maduros y reactivos de 11%, 3% monocitos, sin células inmaduras. Los nive-
les de LDH sérica son de 2000 unidades y el Ca-125 positivo, el resto de marcadores tumorales
son negativos. La tomografia de térax y abdomen muestra un derrame pleural masivo derecho,
heterogéneo 16-65 HU, y tumoracién mediastino, prevascular, bordes definidos, heterogénea,
40 HU y zonas de material cdlcico, con realce 90 HU al medio de contraste. El tumor mide aproxi-
madamente 106 x 98 x 124 mm en sus ejes longitudinal, anteroposterior y transversal, que con-
diciona desplazamiento hacia contralateral de la trdquea, grandes vasos y cavidades cardiacas.
(Figuras 1y 2). Se inicia terapia con cefalosporinas de tercera generacidn y esteroide sistémico
como terapia citorreductora en preparacion a procedimiento quirdrgico.

Figura 1.
Radiografia de térax que evidencia radio opacidad con involucro total de hemitérax derecho, con compresion de
via aérea y desplazamiento contralateral de estructuras mediastinales.
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Figura 2.
TC de térax contrastada en cortes axiales que evidencia imagen redondeada, heterogénea en mediastino anterior
de 106 x 98 x 124 mm que muestra realce al medio de contraste, con calcificaciones difusas en su interior de

forma granular

Se realiza toracotomia anterior bilateral con esternotomia transversa de Clamshell con re-
seccion parcial de tumor pulmonar derecho mds lavado quirdrgico y colocacién de sondas en-
dopleurales; se describe red venosa colateral sobre hemitérax derecho con drenaje espontdneo
de exudado fétido, achocolatado, de consistencia espesa, de 1100 ml. En mediastino anterior, se
encuentra tumor de contenido licuefacto abundante, fibrinoide con cdpsula infiltrada a pulmén
derecho, zonas de necrosis tisular y desplazamiento de mediastino hacia hemitérax izquierdo.
Se reseca 70% del tumor por infiltraciéon a pulmdn derecho y mdltiples fistulas aéreas.

La histopatologia muestra un sarcoma monomorfico de alto grado con patrén de crecimiento
en fasciculos cortos entrelazados, hipercelular, separado por tabiques fibrosos gruesos, con ne-
crosis tumoral en 20% de actividad mitética elevada (3-6 mitosis por campo) y vasos abundan-
tes, algunos de tipo hemangiopericitico, sin invasidon linfovascular o perineural. Se identifica un
ganglio linfdtico rodeado de tejido adiposo sin infiltracion neopldsica. (Figuras 3, 4 y 5). La pa-
ciente fallece posterior a la intervenciéon quirurgica.

Figura 3.
Corte histolégico de la biopsia de tumoracién de mediastino anterior donde se observan células azules pequefias,
redondas, alineadas en un patrén sélido con formacién de rosetas. Tincién H&E 40x.
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Figura 4.
Inmunohistoquimica con NKX2 que demuestra positividad del 20%.

Figura 5.
Inmunohistoquimica con CD99 que demuestra positividad.
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Se realiza inmunohistoquimica con PAS positivo, PAS con diastasa positivo, un NKX2 positi-
vo 20% nuclear, CD-99 positivo débil membrana citoplasmdtica y tinciones negativas para TLE-
1, STAT-6 y FLI-1. Los hallazgos patolégicos son compatibles con sarcoma de Ewing.

Discusion

El sarcoma de Ewing es un tumor maligno derivado del neuroectodermo caracterizado por cé-
lulas pequeias redondas no diferenciadas, el cual se origina en las metdfisis de huesos largos y
pelvis.* Afecta a nifios y adultos jévenes, con predominio en género masculino. En orden de fre-
cuencia, los sitios mds comunes son las regiones paravertebrales, extremidades inferiores, ca-
bezay cuello, retroperitoneo y otros; siendo un 12% de origen extra-esquelético.*

El primer caso extra-esquelético fue reportado en 1989 por Hammer et al. y descrito en
Takashi et al.t2Los sarcomas de Ewing con origen en mediastino son extremadamente raros,
con menos de 20 casos reportados y 10 casos de origen pulmonar; con una prevalencia en el gé-
nero masculino de mds del 60%, una edad media de 47 afios (19-77 afos) y un tamafo de tu-
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mor con una media de 8,2 cm (2,5-30 cm).3En estos pacientes, se encontraron factores de ries-
go en comun como exposicion a radiacion, quimioterapia, asbesto, aluminio, entre otros; ademds
de proponer la inflamacién pulmonar crénica como un factor de tumorogénesis.

Su presentacién es asintomdtica en la etapa temprana de la enfermedad y, posteriormente,
el dolor tordcico se presenta como sintoma caracteristico debido al crecimiento del tumor, que
se acompana de disnea.*®

Los hallazgos por imagen son inespecificos, pero muestran una masa de tejido blando con
densidad de musculo esquelético.®

El diagndstico definitivo se realiza por biopsia, histolégicamente se encuentran células re-
dondas con nucleo pequenos.” La deteccién molecular de genes de fusion es el estandar de re-
ferencia para sarcoma de Ewing como EWSR1: FLI1, formado por la translocacién cromosémi-
ca t(11,22) (9,24;12); sin embargo son poco accesibles y costosos.® La inmunohistoquimica se
ha propuesto como sustituto, con un menor tiempo de reporte; el anticuerpo CD99, una protei-
na de membrana codificada por el gen MIC-2 expresado en tumores neuroectodérmicos, es al-
tamente sensible pero tiene alta reactividad en células pequeias y redondas, lo cual lo hace me-
nos especifico con 52-80% y 81%, respectivamente.® El anticuerpo FLI-1 codifica para un factor
de transcripcion del mismo nombre para diferenciacién celular endotelial y ha sido probado con
sensibilidad de 60-100% y especificidad de 60-97% en sarcoma de Ewing. Otros tumores que
pueden dar positivos a esta tincidn son neuroblastomas, neuroblastomas olfatorios, sarcomas
sinoviales, rabdomiosarcomas y tumores desmopldsicos de células pequenas y redondas, asi
como carcinomas de células pequefias.® Otros marcadores adicionales como NKX2.2, un marca-
dor transcripcional de EWSR1-FLI1, pueden ser requeridos para diferenciar de células endocri-
nas, pancredticas, gastrointestinales y de sistema nervioso central; con una sensibilidad 80% y
especificidad 84%. La combinacion de CD99 y NKX2.2 tiene un valor discriminatorio alto de es-
pecificidad 98% y sensibilidad 80%.%°

El tratamiento dptimo es variable desde la reseccidn quirdrgica temprana, quimioterapia adi-
cional y radiacién.*!! La toracoesternotomia bilateral o incisién en “concha de almeja” o Clam-
shell, que consiste en una toracotomia anterior bilateral con esternotomia transversa, se ha
descrito como el abordaje quirdrgico anterior bilateral mds seguro ya que permite una buena ex-
posicidn de las estructuras de mediastino, como los nervios frénico y laringeo, y reduce la posi-
bilidad de lesidn. Recientemente, nuestro grupo reportd una reseccidn exitosa en un paciente de
40 afos de una tumoracién gigante con ocupacion de aproximadamente 70% del hemitérax iz-
quierdo asociado a derrame pleural, compatible con sarcoma de Ewing; tratado complementa-
riamente con quimioterapia adyuvante con cisplatino y etopdsido, y radioterapia 45 Gy.** A pe-
sar de esto, el prondstico es precario con una supervivencia a 5 afios del 25-66%, y una media
de 4 meses.31?

Conclusidn

El sarcoma de Ewing primario en mediastino es una entidad infrecuente, supone un reto de diag-
ndstico para el clinico y predice pobre supervivencia. Los tumores mediastinales tienen un am-
plio diferencial, las caracteristicas clinicas, el género, edad de presentacion y radiologia pueden
orientar el diagndstico.
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