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Resumen

El sarcoma de Ewing hace parte de los tumores dseos primarios; cominmente suele localizarse en
huesos largos y planos y en menor medida en la pared tordcica, no es tan comun que presente un
tamafio significativamente grande ubicado en la reja costal. Ademas, cabe resaltar que su pronds-
tico es inversamente proporcional al tamafo del tumor. Caso clinico: presentamos el caso de un
paciente afrodescendiente de 11 afios, sin antecedentes patoldgicos, presenta fiebre, dolor pleu-
ritico y disnea. Se toman estudios imagenoldgicos encontrando en tomografia conjunto a biopsia,
tumor enreja costal derecha (13x11 cm). La biopsia confirma tumor de Ewing. Se inicia quimioterapia
con mejora significativa en la semana seis. Cirugia oncoldgica pediatrica reseca el tumor (6x7 cm)
en séptimo arco costal, sin complicaciones. Contindia con manejo antineoplasico y mejora clinica al
momento en la semana quince. Conclusion: se reafirma la importancia de la correlacidn clinico-pa-
toldgica; el estudio inmunohistoquimico es fundamental para establecer el diagndstico definitivo,
teniendo en cuenta que las caracteristicas histoldgicas son caracteristicas de este tipo de sarcoma.
Son pocos los casos reportados en la literatura, considerando el tamafio inicial del tumory su reduc-
cién después de terapia quimioterapéutica, ademas del buen desenlace del paciente a la semana
quince de quimioterapia.

Palabras clave: sarcoma de Ewing; neoplasias de tejido éseo; unidades de cuidado intensivo pedia-
trico; quimioterapia.
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Sarcoma de Ewing extrapulmonar de gran tamafio

Abstract

Ewing’s sarcoma is a type of primary bone tumor, typically found in long and flat bones. It is less
frequently located in the thoracic wall. It is noteworthy that the occurrence of a significantly large
tumor in the rib cage is uncommon. Additionally, it is important to highlight that the prognosis is
inversely proportional to the size of the tumor. Clinical case: We present the case of an 11-year-
old Afro-descendant patient with no pathological history, presenting with fever, pleuritic pain, and
dyspnea. Imaging studies, including a biopsy, revealed a tumor in the right costal arch (13 x 11 cm).
Biopsy confirms Ewing’s sarcoma. Chemotherapy is initiated with significant improvement by week
6. Pediatric oncological surgery successfully resects the tumor (6x7 cm) in the seventh costal arch
with no complications. The patient continues with antineoplastic management and shows clinical
improvement by week 12. Conclussion: Emphasizing the importance of clinical-pathological correla-
tion, immunohistochemical studies are crucial for a definitive diagnosis, considering the histological
characteristics specific to this sarcoma. Few cases in the literature report initial tumor size and its
reduction post-chemotherapeutic therapy, highlighting the favorable outcome observed in the pa-
tient by week 12 of chemotherapy.

Keywords: Ewing’s sarcoma; neoplasms; bone tissue; chemotherapy; intensive care units; pedia-

trics.
Introduccion

El sarcoma de Ewing (SE), un tumor malig-
no del tejido éseo y/o tejido blando, es una en-
tidad rara que afecta principalmente a nifios y
adolescentes. Su historia en la literatura médica
se remonta a la década de 1920, cuando el pa-
télogo James Ewing describié por primera vez
esta neoplasia.” Este tipo de cancer pertenece al
grupo de los tumores éseos malignos, constitu-
ye el 6-7 % de los canceres pedidtricos. Con una
incidencia de 0.6/1.000.000/afi0*3 se manifiesta
generalmente entre los 10 y 15 afios, afectando
principalmente a los huesos largos y planos. Las
localizaciones mds comunes son las extremida-
des (56 %), la pelvis (18 %) y las costillas (17 %).*

El prondstico de la enfermedad varia segunla
localizacidn y el tamafio de la lesién. Los sarco-
mas de Ewing (SE) localizados en las extremida-
des y la pelvis dsea presentan un mejor pronds-
tico en comparacién con otras localizaciones.
El prondstico es inversamente proporcional al
tamafio de la lesién.>® El sarcoma de Ewing re-
presenta el 34 % de todos los casos de tumores
dseos malignos, convirtiéndolo en el segundo
tipo de tumor mas frecuente en esta catego-

ria.*" A pesar de los avances significativos en la
comprension y el tratamiento de esta patologia
en los ultimos afios, este sarcoma sigue siendo
un desafio clinico debido a su agresividad y a la
alta frecuencia de desarrollo de metdstasis. El
SE pertenece a la familia de los tumores neu-
roectodérmicos primitivos y se caracteriza por
la presencia de translocaciones cromosdémicas
especificas, en particular el traslado t(11;22)

(q24;q12)."

La descripcidn inicial de Ewing en 1921 se
centrd en la observacion de tumores éseos que
presentaban caracteristicas histoldgicas pecu-
liares, incluyendo la presencia de células redon-
das pequefias y la ausencia de osteoides.® En su
trabajo pionero, Ewing identificé estos tumores
como una entidad clinica distinta y los denomi-
nd “tumores de células redondas de hueso”.”
El SE se caracteriza por ser un tumor de célu-
las pequefas que se produce en nifos y adultos
jovenes. Es mas frecuente en hombres que en
mujeres y ocurre principalmente en pacientes
caucasicos.” Por lo general se podrian presen-
tar como lesién unica pudiendo alcanzar gran
tamano y crecer a partir de la pared tordcica,
huesos planos y la didfisis de huesos largos.'+*
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Desde su primera descripcién los enfoques
terapéuticos han evolucionado significativa-
mente. El tratamiento tradicional incluye la
combinacidn de cirugia, radioterapia y quimio-
terapia, con esquemas terapéuticos intensivos
adaptados a la localizacién y extension de la
enfermedad.” A pesar de estos avances, el sar-
coma de Ewing sigue representando un desafio
clinico, especialmente en el ambito pediatrico,
donde la enfermedad se presenta con mayor
frecuencia. La identificacion temprana, el diag-
ndstico preciso y el manejo multidisciplinario
contindan siendo aspectos criticos en la aten-
cién de los pacientes pediatricos con sarcoma
de Ewing.

Presentacién de Caso
Se presenta el caso de un paciente masculi-
no afrodescendiente de 11 afios de edad, proce-
dente de una zona costera del suroccidente de

Colombia, sin antecedentes patoldgicos conoci-

Figura1.

dos, quien consulta en compafia de su padre a
un hospital de primer nivel por un cuadro clinico
de cinco dias de evolucidn, consistente en alza
térmica no cuantificada, asociada a dolor pleuri-
tico intermitente, ademads de disnea de peque-
flos esfuerzos por lo cual asiste a servicio de
urgencias. Realizan paraclinicos evidenciando
hemograma con leucocitosis, neutrofilia, ma-
nejan con antipirético, sin embargo, con persis-
tencia de pico febril por lo cual deciden remitir
a hospital de segundo nivel, en donde ingresa
el paciente en regulares condiciones generales,
taquipneico, taquicdrdico. Realizan radiografia
de tdrax con evidencia de radiopacidad (Figura
1) con requerimiento de soporte de oxigeno con
mascara de no reinhalacion, por lo cual deciden
iniciar manejo con cefalosporina de tercera ge-
neracion y deciden remitir a centro de cuarto
nivel. A su ingreso se realizan paraclinicos con
aumento de leucocitosis y neutrofilia por lo que
se solicitd estudio de imagen tomografia com-
putada (TC) de térax (Figura 2a'y 2b).

A) Radiopacidad del hemitdrax derecho la cual ocupa todo el campo pulmonar desplazando todas
las estructuras mediastinales hacia el lado contralateral. B) Se observa toma del séptimo arco
costal posterior ipsilateral produciendo lesién osteolitica. C) Se observa una mejoria radioldgica
respecto a estudios previos, posterior a instauraciéon de quimioterapia.

Se encuentra masa heterogénea predomi-
nantemente sdlida, de contorno lobulado que
compromete el hemitdrax derecho primor-
dialmente el I6bulo medio e inferior, midiendo
132x116x105 mm y desplaza las estructuras me-
diastinales al lado contralateral, por lo cual se

realizé biopsia Trucut compatible con tumor de
células pequefias redondas y azules. Ademas,
la gammagrafia dsea muestra incremento anor-
mal de la captacion del séptimo arco costal de-
recho en su proyeccidn posterior, compatible
con proceso osteoblastico activo. Se confirma
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diagndstico con biopsia e inmunohistoquimica,
la cual reporta tumor de neuroectodermo pri-
mitivo compatible con tumor de Ewing en reja
costal derecha. Con base en los estudios de ex-
tensidn, se considerd una enfermedad localiza-
da, por lo que se decidid inicio de quimioterapia
con vincristina, ciclofosfamida, doxorrubicina y
dexrazoxane. En la semana seis de quimiotera-
pia, se realizé control por imagen, nueva TC de
térax (Figura 2c y 2d), en la cual se muestra una
disminucién considerable de masa sdlida, pues

Figura 2.

al momento de la toma presentaba unas medi-
das de 72x 48mm, por lo que se indicd interven-
cién quirdrgica por parte de cirugia oncoldgica
pediatrica para lograr control local de patolo-
gia, logrando reseccién de tumor de reja costal
con hallazgos de tumor de aproximadamente
6x7 cm ubicado en segmentos posteriores de
séptimo arco costal, sin complicaciones (Figura
3). Se decide continuar con manejo antineopla-
sico al momento a semana quince con acepta-
ble mejoria clinica de paciente.

A) Tomografia de térax contrastada en reconstruccién coronal: masa heterogé-
nea predominantemente sdlida de tipo neoplasico, de contorno lobulado, que
compromete el hemitérax derecho primordialmente el I6bulo medio e inferior,
mide 132x116x105 mm y desplaza las estructuras mediastinales al lado contrala-
teral tipo neopldsica; asociado a liquido pleural en hemitdrax ipsilateral. En la
ventana para parénquima pulmonar de hemitdrax izquierdo sin alteracion. Tras
la administracidn del contraste endovenoso muestra captacion heterogénea.
B) Tomografia axial de térax contrastada ventana ésea: masa hipodensa predo-
minantemente sdlida que abarca el séptimo arco costal posterior, produciendo
lesion osteolitica. C)Tomografia axial de térax posterior a la sexta semana de
quimioterapia: muestra mejoria radiolégica respecto a estudio previo con capta-
cién escasa del contraste, la cual se muestra con angulos obtusos. La masa mide
72x48 mm, esta localizada hacia el aspecto posterior del I6bulo inferior derecho.
D) Tomografia axial de térax contrastada ventana abdomen lesién osteolitica

del séptimo arco costal producida por masa neoplasica.
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Figura 3.

A) Sarcoma de Ewing en reja costal derecho extraido con éxito. B) Toracoplastia con placas reab-

sorbibles biobridges.

Discusion

Es menester sospechar una neoplasia ante la
instauracién de dolor insidioso asociado a fiebre
y demas signos clinicos, pero es importante ba-
sarse en tres pilares fundamentales los cuales
son: historia clinica, imagenes diagndsticas si se
cuenta con radiografia, tomografia computari-
zada, resonancia magnética, gammagrafia dsea
y biopsia.

Se debe considerar la radiografia como una
aproximacion para conocer de primera instan-
cia la parte afectada, aunque ensi, la TC permite
confirmar la localizacién de la lesién y estimar
su tamafio para plantear una posible reseccion
tumoral, al acercarnos al grado de afectacidén
de las estructuras adyacentes por su posible ex-
tension intratoracica o extratoracica. Ademas
de que puede contribuir para el seguimiento del
curso de la lesion con la terapia antineoplasica
que se decida instaurar en el paciente.

La translocacién t (11;22) (q24; q12) sigue
siendo la caracteristica principal en el sarcoma
de Ewing en cualquier localizacién, incluida la
region costal. Esta translocacion resulta en la
fusién del gen EWSR1 en el cromosoma 22 con

el gen FLI1 en el cromosoma 11, generando la
proteina de fusion EWSR1-FLI1.17 Esta proteina
resultante actia como un factor de transcrip-
cién aberrante. Modula la expresiéon de genes
involucrados en la regulacion del ciclo celular, la
diferenciacion celular y la apoptosis, contribu-
yendo al desarrollo del sarcoma de Ewing en la
region costal.”®

Aunque no se cuente con los estudios gené-
ticos pertinentes para sospechar de esta pato-
logia, es importante conocer que el diagndsti-
co definitivo serd acompafiado de los hallazgos
morfoldgicos inmunohistoquimicos y genéticos
moleculares, pero es factible hacer una aproxi-
macion clinica con lo que se cuente al momen-
to de la valoracidn, pues el tratamiento precoz
sera vital para la evolucidn clinica posterior del
paciente.

Manifestaciones clinicas

Si bien los sintomas no pueden ser claros en
todos los casos, los pacientes con SE presen-
tan sintomas locales como formacién de masas
tumorales, induracién, dolor, hinchazdn, dila-
tacion venosa e hiperemia. A veces se produ-
cen fracturas patoldgicas debido a metdstasis
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Oseas. En los casos en los que un SE se origina
en la pared tordcica, a menudo se observa in-
filtracién pleural combinada con pleuresia car-
cinomatosa.”

Abordaje diagnéstico

El diagndstico precoz del sarcoma de Ewing
sigue siendo un desafio; a pesar de sintomas
similares, las lesiones éseas pseudotumorales
y benignas ocurren con mayor frecuencia***'La
literatura apoya que en el abordaje primario del
dolor 6seo en pediatria se requieren imagenes
por resonancia magnética,” sin embargo, si no
se cuenta con este medio, el primer paso sera
realizar una radiografia la cual puede mostrar
destruccidn infiltrativa del hueso afectado o si
es posible una tomografia computarizada es
util para representar masas de tejido blando
extraesqueléticas.”® Tras la sospecha clinica y
la confirmacién radioldgica existen varias op-
ciones para recuperar el material bioldgico y
lograr un diagndstico histoldgico de un tumor
sospechoso;** la precision de las biopsias es
cercana al 100 %.> Histolégicamente el SE tie-
ne un patrén sdlido de crecimiento y esta com-
puesto de pequefias células monomdrficas con
nucleos redondos.?® La caracteristica distintiva
del sarcoma de Ewing es la presencia de células
redondas azules y pequeias (CRAP, por sus si-
glas en inglés). Estas son pequefas, redondas y
tienen nucleos azules uniformes con poco cito-
plasma. Las células pueden formar estructuras
sdlidas y compactas;” la presencia de CRAP es
fundamental para el diagndstico de sarcoma de
Ewing y sugiere la posible translocacién t(11;22)
que da lugar a la fusion EWSR1-FLI1.28

La inmunohistoquimica puede ser utilizada
para confirmar el diagndstico. Las células tumo-
rales de sarcoma de Ewing a menudo expresan
marcadores como CD99 y FLI1.

La positividad para CD99 y FLI1 en la inmuno-

histoquimica es consistente con el diagndstico
de sarcoma de Ewing y puede ayudar a diferen-
ciarlo de otras neoplasias.?

Tratamiento

La radioterapia habia sido el tratamiento
estandar para el SE y hasta la década de 1960
la radioterapia o la cirugia eran los unicos tra-
tamientos.?® Actualmente se trata de manera
multidisciplinaria e incluye quimioterapia, ciru-
gia y radioterapia. Si se considera que un tumor
es dificil de extirpar con un margen adecuado
se administra quimioterapia preoperatoria y se
realiza radioterapia postoperatoria si el mar-
gen logrado mediante la cirugia es inadecuado
para el control local.3' La quimioterapia sistémi-
ca es un componente clave del tratamiento. Es
administrada antes de la cirugia para reducir el
tamafio del tumor y después de la cirugia para
eliminar células tumorales residuales. Los regi-
menes de quimioterapia suelen incluir agentes
como doxorrubicina, ifosfamida, vincristina y
etopdsido.”

Ahora bien, enfocandose en el sarcoma de
Ewing tordcico primario el cual se origina pre-
dominantemente en las estructuras dseas de la
pared tordcica, el objetivo de la cirugia es la re-
seccion completa del tumor. Se realiza después
de la quimioterapia de induccién para obtener
reduccién del tumor y facilitar las resecciones
completas, minimizando la necesidad de radio-
terapia.> Se recomienda la reseccion completa
de las estructuras dseas inicialmente afectadas,
mientras que la reseccion de los tejidos blandos
se guia por las imagenes posteriores a la qui-
mioterapia y los hallazgos intraoperatorios. El
alcance de la reseccidon de la pared toracica es
un tema de debate. Mientras que algunos au-
tores se declinan por la extirpaciéon completa
de la costilla afectada junto con costillas adya-
centes,?*34 otros recomiendan la reseccidn uni-
camente de la costilla afectada.?®* Puede ser
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necesaria la reconstruccion de la pared toracica
para cubrir los defectos de la pared tordcica y
preservar la mecanica respiratoria dependien-
do del tamafo y localizacién del defecto de la
pared tordcica; se suele realizar combinando
materiales sintéticos y/o colgajos musculocuta-
neos pediculados/libres. Sin embargo, el cierre
primario de los tejidos blandos es posible en la
mayoria de los casos.’’” Su prondstico depen-
derd del tamafio tumoral, la respuesta al trata-
miento y demds comorbilidades.

Conclusiones

El sarcoma de Ewing es altamente maligno
y agresivo, se puede expresar tanto en tejido
blando, tejido 6seo o como en este caso en re-
gioén tordcica. Sibien suincidencia no es tan alta,
la mortalidad dependiendo de su tamafio lo es,
por ende, es importante tener sospecha clinica
o redireccionar el manejo. Sus manifestaciones
iniciales no pueden estar tan claras, pues su ini-
cio es insidioso y puede confundirse con otras
patologias o sumarse a las mismas. La realiza-
cién de una radiografia de térax como aproxi-
macion al diagndstico es el paso inicial a tomar,
pues nos puede orientar qué patologia puede
estar causando la sintomatologia, ademas de
la presencia de lesiones osteoliticas propias de
este sarcoma. Su diagndstico completo se ba-
sard en la historia clinica, tomografia, biopsia y
estudio inmunohistoquimico; aunque hay otros
estudios genéticos, los anteriormente mencio-
nados tienen mayor aplicabilidad en la practica
clinica. Su tratamiento se basard dependiendo
del tamafo del tumor, si como en este caso es
un tumor bastante extenso, se tratara de iniciar
con quimioterapia y/o radioterapia para lograr
controlar su extensién. Una vez se logre lo an-
teriormente mencionado, se considera exéresis
del tumor y el seguimiento de las terapias ins-
tauradas por oncologia para eliminar posibles
células residuales potencialmente oncogénicas.
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