TUMORES DE LA
FAMILIA DEL
SARCOMA DE
EWING.

TUMORS OF THE EWING SARCOMA FAMILY.

Dra. Yagima Fleites Garcia: Especialista en Primer y Segundo Grado en
Imagenologia. Profesor Asistente .Master en Atencion Integral al Nifo.
Investigador Agregado. Departamento de Imagenologia .Hospital Provincial
Pediatrico Universitario ~ José Luis Miranda ~ Villa Clara.**

Dra. Leidelen Esquivel Sosa. Especialista Primer y Segundo Grado en
Imagenologia. Profesor Auxiliar. Master en Atencion Integral al Nifio.
Investigador Agregado. Departamento de Imagenologia .Hospital Provincial
Pediatrico Universitario " José Luis Miranda “ Villa Clara.

Dra.Yurisandra Jimenez Gonzalez. Especialista primer Grado en Imagenologia.
Profesor Asistente. Departamento de Imagenologia .Hospital Provincial
Pediatrico Universitario ” José Luis Miranda ~ Villa Clara.

Dra.Yisel Gonzalez Rios. Especialista primer Grado en Imagenologia. Profesor
Instructor. Departamento de Imagenologia .Hospital Provincial Pediatrico
Universitario ~ José Luis Miranda ~ Villa Clara.

**Autor para la correspondencia: yagimafg@nauta.cu. Hospital Provincial
Pediatrico Universitario = José Luis Miranda ~ Avenida 26 de Julio y
Circunvalacioén. Santa Clara. Villa Clara.



RESUMEN:

Fundamento: Los tumores de la familia del sarcoma de Ewing forman un
espectro morfolégico, de biologia e histogénesis comunes.® Su incidencia en
menores de 20 afios es 2.9 por millén de habitantes.? Suponen el 1% de los
tumores malignos del nifio .*> La variedad extraesquelética presenta una
incidencia del 1,1% de los tumores malignos de tejidos blandos.* Un trauma
ligero puede ser el evento inicial.> Andlisis clinicos, radioldgicos y patolégicos
llegan al diagnostico® Caracterizado histolégicamente por células pequefias,
redondas y azules.”La Resonancia Magnética Nuclear, la Tomografia Axial
Computarizada y con emision de positrones son examenes imagenoldgicos de
eleccion para el diagnéstico y estadificacion.? Presentan alta incidencia de
recaida locorregional y metastasis a distancia. Su prondstico es desfavorable.’
Objetivo: Caracterizar clinica e imagenologicamente a los pacientes con
Tumores de la Familia del Sarcoma de Ewing. Método: Presentamos a 2
pacientes  pediatricos con Tumores de la Familia del Sarcoma de Ewing
atendidos en el Hospital Pediatrico Universitario José Luis Miranda. Villa Clara.
Resultados fundamentales: Se trata de pacientes masculinos, raza blanca,
de 1 %2y 5 afios con antecedentes de traumas ligeros y aumento de volumen al
Examen Fisico. Diagnosticamos Sarcoma de Ewing /Tumor Neuroectodérmico
Primitivo Abdominal y de la pared toracica respectivamente. Se realizé cirugia.
Las metastasis aparecieron antes de los 2 afios. Se aplican Esquemas de
Poliquimioterapia sistémica. Dada la severidad los pacientes fallecen.
Conclusion: Los exdmenes imagenoldgicos son utiles para diagnéstico y
estadiamiento de estos tumores. La sobrevida fue baja, lo cual evidencia el
comportamiento agresivo de estas entidades.

ABSTRACT:

Background: Tumors of the Ewing sarcoma family form a common
morphological, biology and histogenesis spectrum.! Its incidence in children
under 20 years of age is 2.9 per million inhabitants.? It accounts for 1% of
malignant tumors in children .°The extraskeletal variety presents an incidence of
1.1% of malignant soft tissue tumors.* A slight trauma can be the initial event.”
Clinical, radiological and pathological analyzes reach the diagnosis.®
Histologically characterized by small, round and blue cells."The Nuclear
Magnetic Resonance, Computed Axial Tomography and positron emission are
imaging tests of choice for diagnosis and staging.® They have a high incidence
of locoregional relapse and distant metastases. His prognosis is
unfavorable.’Objective: To characterize clinically and imaging patients with
Ewing Sarcoma Family Tumors. Method: We present 2 pediatric patients with
Ewing Sarcoma Family Tumors treated at the José Luis Miranda University
Pediatric Hospital, Villa Clara. Key results: These are male patients, white, 1 ¥2
and 5 years old with a history of mild trauma and swelling on Physical
Examination. We diagnosed Ewing's Sarcoma / Abdominal Primitive



Neuroectodermal Tumor and chest wall respectively. Surgery was performed.
Metastases appeared before 2 years. Systemic Polychemotherapy Schemes
are applied. Given the severity, patients die. Conclusion: Imaging tests are
useful for the diagnosis and staging of these tumors. Survival was low, which
shows the aggressive behavior of these entities.

PALABRAS CLAVES: DeCS: cirugia, diagnéstico, neoplasias 6&seas,
patologia, rayos X, resonancia magnética, sarcoma de Ewing, tomografia,
tumores neuroectodérmicos primitivos periféricos, ultrasonografia.

INTRODUCCION:

Los tumores de la familia del sarcoma de Ewing (ESFT) estéa representada por
neoplasias morfolégicamente similares, incluyendo el sarcoma de Ewing
clasico, los tumores neuroectodérmicos primitivos del tejido blando(PNET) y
los sarcoma de Ewing atipicos.'®'Dentro de ellos el sarcoma de Ewing 6seo
representa el 87% de los casos, el el sarcoma de Ewing extraéseo el 8% y el
PNET el 5%.% Ocurren predominantemente en nifios y adolescentes, con
predileccion por el sexo masculino.'* El 14% son diagnosticados en edad
inferior a 5 afios, la forma congénita es extremamente rara.'”> Exhiben un
fenotipo neural, expresan la proteina MIC2— (CD99) y en mayoria muestran
translocaciéon cromosémica t(11:22)(g24; q12).” El sarcoma de Ewing es un
tumor que posee origen primario generalmente a nivel 6seo, pero puede tener
un origen distinto desde estructuras blandas, tales como el musculo, el tejido
adiposo, las adventicias o las meninges.’® Los sitios extra esqueléticos
comunmente afectados incluyen los espacios paravertebrales, extremidades
inferiores, cabeza, cuello y pelvis. Son ubicaciones raras el retroperitoneo,
epiplén, orbita, piel y pared torécica.’® En la actualidad las gufas internacionales
recomiendan el uso del PET/CT FDG-F18 en la etapificacion y evaluacion de
respuesta a tratamiento del sarcoma de Ewing debido a su mayor sensibilidad y
precisién en comparaciéon con otros métodos de imagenes.'* El tratamiento
consiste en escisién quirdrgica como Unica opcidn o en combinacion con
radioterapia o quimioterapia.™

Pretendemos caracterizar clinica e imagenolégicamente a los pacientes con
Tumores de la Familia del Sarcoma de Ewing, utilizando los medios
diagnésticos que tenemos a nuestro alcance como RXx, ultrasonido y
Tomografia Axial Computarizada durante todas las etapas de la enfermedad,
desde el diagndstico, la estadificacion, la evolucion y el desenlace.



PRESENTACION DEL CASO # 1: SARCOMA DE EWING/ TUMOR
NEUROECTODERMICO PRIMITIVO ABDOMINAL

Pte RACR ,13 meses. Producto de un embarazo ARO por sepsis urinaria e
HTA en el primer trimestre. G8, P2, A5 .Parto eutécico a las 41 sem. Apgar 7-
10, talla 50cm, peso 3100 g .No alteraciones peri ni postnatales.

Presento cifras elevadas de galactosa en 27,4. Acude pues la madre le nota
distension abdominal desde hace 5 meses.

US abdominalal diagnéstico (drea de salud): Observdndose tumor complejo,
predominantemente isoecogénico, heterogéneo, los contornos definidos y
regulares en la mayoria de la lesién, poco definido hacia la porcion externa.
Extensas areas ecollcidas intratumorales sugestivas de necrosis hemorragia o
degeneracion quistica. La lesion mide 86 mm de diametro. Encontrandose en
intimo contacto con el higado del cual impresionaba afectar su capsula. Ligera
hidronefrosis del RD, el cual se encontraba desplazado hacia delante. Ascitis
de moderada cuantia. Reaccion pleural derecha. Acude a nuestro centro donde
se confirma el diagndstico. Ingresa en sala de cirugia. (FIG 1y 2)




FIG. 2

Tomografia multicortes de abdomen a 5 mm inicial. Reconstrucciones MPR,
coronales sagitales y axiales, con administracion de contraste via oral y
endovenoso: Aporta mamelones hiperdensos intratumorales que realzan con el
contraste mas de 20 UH de forma heterogénea .El tumor mide 86x72x130 mm.
Extension subcapsular hepatica. Desplazamiento del RD hacia arriba y atras
sin infiltrarlo. Desplazamiento de las asas delgadas de derecha a izquierda.
Infiltracion de la pared anterolateral derecha del abdomen. (FIG 3, 4, 5,6)

Con los hallazgos de estos exdmenes se plantea un tumor maligno de origen
mesenquimal con afectacion hepéatica y signos de invasion local.
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FIG.3



FIG. 4

FIG. 5



FIG 6

Laparotomia exploradora y toma de biopsia: tumor maligno indiferenciado de
alto grado de malignidad.

Es trasladado a UTIP constatandose Hb en 5.4 g/l, LDH 337 normal, fosfatasa
alcalina 119, TGP 22.8, TGO 54.2 Y Alb 36.8. Trasladado a sala de
Oncohematologia.

Comienza quimioterapia citoreductora. En US evolutivo: extensas éareas
ecolucidas intratumorales con elevada celularidad. Distension abdominal,
polipnea, fiebre y circulacion colateral. (FIG 7 y 8)
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FIG .7
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FIG. 8

Biopsia del CNRAP: T de células redondas. Comienza tratamiento inductor
para tumor neuroectodérmico primitivo

En conjunto con la quimioterapia sistémica con Vincristina, Doxorrubicina,
Ifosfamida, Etop6sido, Ciclofosfamida y Actinomicin-D se logra la disminucion
del volumen tumoral total siendo posible que el paciente sea llevado a cirugia.

Se realiza la cirugia con extirpacion del tumor, lobectomia hepatica derecha,
colecistectomia y apendicetomia. (FIG 9, 10,11)

FIG.9



FIG. 11

A los 5 dias de la intervencion signos de sepsis severa, ilio paralitico
prolongado, ictero, coluria y distensiéon abdominal.

En US se constata hacia hipocondrio derecho hasta parietocolico derecho
gruesa coleccion ecolucida, con abundantes ecos en su interior que media
48x81 mm. Fina banda ecoliacida esplenorrenal. Es reintervenido
confirmandose la coleccion hematobiliar en el area del lecho hepatico. Luego
de lo cual evoluciona favorablemente. (FIG.12)



FIG.12
% US evolutivo: Negativo con notable mejoria clinica.

US seguimiento a los 2 meses de la cirugia: Imagen ecogénica irregular
localizada hacia el I16bulo izquierdo hepatico que mide 58x 40 mm sugestiva de
metéstasis. (FIG.13). Hacia fondo de saco imagen hipoecogénica, de aspecto
T, con areas de menor densidad en su interior que mide 42 mm de diametro
(FIG.14). Se observa otra de similares caracteristicas en la region
supraumbilical derecha en el espesor de las partes blandas que mide 18x 11
mm cuyo centro se encuentra a 10 mm de la piel. (FIG.15) Dilatacién
pielocalicial bilateral. (FIG.16) Adenomegalias de aspecto maligno hacia FID.
Conclusiones: Enfermedad metastasica.
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FIG .16

LA Hb 10 g/l, TGP 70, TGO 45, GGT 198 estando con fiebre y periodos de
constipacién que alternaron con diarreas.

Inmunohistoquimica: tumor maligno de células redondas,de alto grado de
malignidad con patron de Ewing /PNET extraéseo .CD 99,KI 67,
Alfafetoproteina positivo CD45, Vimentina Y FOCALEMTNE Positivos.

US: Se mantienen todas las imagenes reportadas habiendo todas aumentado
sus diametros, ligera dilatacion pielocalicial bilateral y ascitis de moderada
cantidad hacia hemiabdomen izquierdo, ecollcida y multitabicada.

Ultimo ultrasonido: higado de ecotextura heterogénea, multinodular y
hepatomegalia.sugestivo de diseminacion por via hematogena.

Fallece.
NUmero necropsia: 12-A-012
Resumen necropsia: Enfermedad metastasica

Intestinos: Incluidos en gran masa tumoral polinodular y multinodulada que
ocupa toda la cavidad abdominal desde el diafragma a la pelvis, coloracién
pardorojiza con areas de aspecto necrético que mide 20x10 cm ,que engloba
las asas que se encuentran aplastronadas con serosa de color verdosa.
Engloba el pancreas, las glandulas suprarrenales vy la aorta abdominal y se
extiende hasta el I6bulo izquierdo hepatico.

Higado: Céapsula engrosada. Nodulaciones en el borde quirdrgico hacia cara
visceral. Masa T en el borde anterior del I6bulo derecho que mide 5x5 cm.

Pleuropulmonar y pericardio: Presencia de nodulaciones pardo rojizas en
pericardio y hacia la pleura de base pulmonar derecha con afectacion del
diafragma vecino todas de aspecto metastatico.

Estomago: Nodulaciones aisladas por la serosa de la cara anterior de la
curvatura mayor.



Infiltracion ganglionar y a epiplon.

PRESENTACIOI\! DE CASO #2: SARCOMA DE EWING/ TUMOR
NEUROECTODERMICO PRIMITIVO DE LA PARED TORACICA

Pte LMPR, masc 5 afios, blanco. Embarazo ARO por sepsis vaginal. Parto
distécico por cesérea a las 38 semanas. Peso al nacer 7.4 Ib.

Aparentemente sano hasta hace 4 meses cuando presento trauma toracico
leve(pelotazo) .Posteriormente comienza a presentar hacia la parrilla costal
inferior izquierda dolor aumento de volumen, rubor y fiebre elevada por lo que
acude a nuestro centro.Se interpreta en esta etapa inicial clinicamente como
una osteomielitis imponiéndose tratamiento con Metronidazol y Claforan.

Durante el ingreso se realiza RX de Torax PA observandose imagen osteolitica
irregular en el noveno arco costal anterior izquierdo. Lo cual se evidencia
mejor en la radiografia de parrilla costal de ese lado. (FIG 17,18)

FIG.17



FIG.18

US sectorial y de partes blandas: reaccion peridstia con destruccion del arco
anterior en posicion lateral del noveno arco costal izquierdo, acompafiado de
masa ecogénica de contorno regular y definido, que crece hacia el abdomen
que mide 46x28 mm. Dicha lesion se encuentra en intimo contacto con el bazo
y parte de la parrilla costal inferior sin provocar invasion de estas estructuras.
(FIG 19,20)
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FIG. 20

TAC desde bases pulmonares hasta hemiabdomen superior a 5mm sin
contraste V.O ni E.V. Imagen isodensa (53 UH), tumoral, que crece a partir de
noveno arco costal anterior izquierdo produciendo osteolisis y destruccion de
todo ese arco hasta la unién condrocostal. Presencia de reaccion periéstica en
rayos de sol .Mide 57x 36 mm, con bordes bien definidos sin invasion de
estructuras vecinas. Su mayor porcidn se encuentra en el abdomen en intimo
contacto con el bazo el cual se encuentra comprimido y desplazado hacia la
linea media. (FIG 21,22)

Se plantea la posibilidad de tumor maligno de partes blandas con afectacién
Osea 0 viceversa.

FIG .21



FIG. 22
Cirugia: exéresis total de la lesion y toma de biopsia.

Exdmenes complementarios :Hb 12.4g/l ,Leucograma 7.0,PMN 0.40,Linf 0.50
,E0-0.06,M-0.04,Plag-255x10,VSG-27 mm ,Col-3.9 ,TAG 0.4,Creat-28,Ac urico-
143,Urea-3.8,LDH-229,TGP-13,TGO-12.Coagulo retactil, TS2 “/2,TC 97T
protrombina C 13,Pac 13.FAL-199.

Quimioterapia inicial .Resultado de AgsHb negativo y LDH 503.

Biopsia: TNEP/SE con IHQ-CD 99 positivos. Desmina negativo y K167 de 50
%.

Gammagrafia 6sea cervicodorsal, pared anterior torax, dorsolumbar y pelvis
posterior: discreto acumulo del radiofarmaco en parrilla costal izquierda (arcos
5, 6,7).

Radioterapia: equipo LINAC, fotones 6 mv, Dosis 40 Gy.

Rx de térax AP seguimiento: borramiento de angulo cardiofrénico y costofrénico
izquierdos que corresponde con derrame pleural de mediana cuantia.

US toracico seguimiento: derrame pleural de mediana cuantia izquierdo
ecolucido con escasos tabiques en su interior .Hacia la base homolateral se
aprecia imagen ecogénica ,heterogénea de aspecto t ,de contornos regulares
gue mide 71x 70 mm sin calcificaciones ni areas degenerativas. Hacia el
parénquima vecino existe hiperdensidad con broncograma aéreo relacionada
con area de neumonitis o atelectasia segmentaria. (FIG 23,24).



FIG 23
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FIG 24

TAC de toérax seguimiento a 5 mm sin administracibn de contraste EV:
derrame pleural de mediana a gran cuantia izquierdo que se introduce en la
gran cisura.

Acompafiado de imagen hiperdensa con broncograma aéreo que dibuja un
segmento anatémico relacionado con area de neumonitis.

Hacia la base izquierda existe imagen hiperdensa heterogénea de aspecto T,
de contornos bien definidos que mide 7 cm de didmetro. No presenta areas
degenerativas, broncograma aéreo ni calcificaciones. Planteandose metastasis
pulmonar.

Existen adenomegalias anterotraqueales e interbronquiales. (FIG 25,26)



FIG.25

FIG.26

Al presentarse recaida antes de los 6 meses de concluido el tratamiento
sugiere mal prondstico con sobrevida global menor del 20 %.Lo cual limita el
uso de los medicamentos usados en primera linea por mecanismo de
resistencia antitumoral, seleccionando el esquema GEM-TAX limitando el
control sistémico de la enfermedad. Se administra radioterapia adyuvante.

Toracentesis: extraccion de 250 cc de liquido serohemético, toma muestra para
estudio bacteriolégico, citoldgico y citoquimico.(FIG 27)



FIG .27

Se repite el proceder con extraccion de 550cc de liquido serohemético en 2
ocasiones.

Encontrandose el paciente con fiebre, polipnea, dolor intenso en térax y
miembro superior izquierdo. Al examen fisico se muestra hipotenso con TA en
90-20 mmHg, hemitérax izquierdo abombado, murmullo vesicular disminuido en
los % inferiores del hemitorax izquierdo .FR-28".

Glic 3.6, Creat -17,Alb -39,PT -74,Glo-36,LDH- 596 elevada ,Hb 13.2, Leuc- 9.8
,Eritro -20 ,Plaq -360,TGP -95,TGO -67.El 25 oct LDH 664.

Se aplicé guimioterapia sistémica con Vincristina,
Doxorrubicina,lfosfamida,Etopésido ,Ciclofosfamida y Actinomicin-D por 51
semanas .

Se obtuvo como resultado la reduccion del tamafio tumoral (FIG 28,29)



FIG .28

FIG .29

Ecocardiograma: Masa pulmonar que desplaza el corazon sin obstruirlo. Buena
contractilidad. Pericarditis con derrame pericardico ligero.FC-120

Dolor toracico intenso. Tiraje subcostal e intercostal. Posteriormente presenta
dolor pleuritico intenso, SS IV/VI en BED, taquicardia ligera ,ptosis palpebral,
latido de la punta proyectado hacia la mitad superior del hemitérax derecho.
Auscultan crepitantes en todo el hemitorax izquierdo, hepatomegalia de 6 cm,
necesitando por estas causas apoyo con oxigeno mantenido y posicion Fowler
obligada. F.R-60", FC 140", marcado tiraje.

Agobio respiratorio, hipoxia marcada, cianosis generalizada.



Fallece.
DISCUSION:

El término de tumores de la familia del sarcoma de Ewing abarca a tres
tumores que histéricamente fueron considerados de forma individual por su
morfologia caracteristica, pero que forman un espectro morfolégico, de biologia
e histogénesis comunes. Dichos tumores son los Sarcomas de Ewing clasicos
(6seo y extra esquelético, el tumor de células pequefias de la region toraco-
pulmonar o tumor de Askin), los Sarcomas de Ewing atipicos y los tumores
neuroectodérmicos primitivos periféricos.’En nuestro medio hasta hace pocos
afios estas lesiones se diagnosticaban de forma indistinguible. Pretendemos
en préoximos estudios investigar de forma individual las entidades que
conforman esta familia de tumores.

El Sarcomas de Ewing clasico 6seo representa el sexto tumor éseo primitivo
mas comun. En la infancia corresponde al 1% de todos los tumores
malignos.®En esta presentacion no incluimos pacientes con este tipo de cancer.
Solo los mencionamos al formar parte de esta familia de lesiones. Dada la
amplia muestra que presenta nuestra institucion de pacientes con estas
lesiones y sus estudios imagenolégicos pensamos incluirlos en posteriores
investigaciones.

Los Sarcoma de Ewing extraesquelético son neoplasias raras que representan
aproximadamente de 10 a 15% de los sarcomas de tejidos blandos en menores
y el 5% de los sarcomas de tejidos blandos en adultos.'® Es en esta categoria
donde se incluyen los pacientes presentados con anterioridad y por tanto a lo
que haremos mayor énfasis.

La mayoria de los autores refieren que en el Sarcoma de Ewing
extraesquelético el rango etario esta comprendido entre los 15 y los 30 afios,
con una media de 25 afios.’Predominan en la raza blanca. Son infrecuentes en
la raza negra y en los paises del este y del sudeste asiatico. La exposiciéon a
radiaciones no incrementa su aparicion. No estan relacionados con el
crecimiento.’No se ha observado relacion con sindromes congénitos o
sindromes neoplasicos familiares. Rara vez se dan como segunda neoplasia en
menores sobrevivientes a otro cancer. Un trauma menor puede ser el evento
inicial que desencadena la sospecha diagnéstica.® Se presenta clinicamente
como una masa que de acuerdo a su localizacion puede generar dolor o efecto
compresivo.™

El Sarcoma de Ewing/tumor neuroectodérmico primitivo afecta
preferentemente al hueso pero también pueden interesar a partes blandas y
otros Organos. Aparece en térax en un 44% de los casos extra0seos
denominandose tumor de Askin. En la region abdominopélvica con un 26% y
en las extremidades en un 20%de los casos.’Se ha descrito su presentacion
en lugares como el retroperitoneo, piel, rinones, intestino delgado, pelvis, recto,
vagina, septo retrovaginal, ovarios, prostata, esofago, ortejos, periné y region
paravertebral. >’La incidencia de estos tumores en cabeza y cuello es muy



baja.® Observandose raramente en la cavidad nasal y en los senos
paranasales.®

El diagnostico se basa en andlisis clinicos, radiolégicos vy
patolégicos.’Queremos hacer énfasis dada nuestra especialidad en los
métodos de imagenes que ayudan al diagndéstico. Los estudios de imagenes
en el Sarcoma de Ewing extra-esquelético no muestran signos especificos.’

Los métodos mas frecuentemente usados en nuestro medio son la radiografia y
el ultrasonido, dada la ascesibilidad, disponibilidad y costos de estos
examenes. Ademas de no ser necesarias la sedacion ni el uso de medios de
contraste en ellos. La mayoria de las veces una alteracion radiografica es el
motivo de arribo de los paciente derivando de ella posteriores exdmenes que
conforman el diagnostico, como ocurri6 en el segundo de los casos
presentados.

La radiografia es mas especifica en el sarcoma de Ewing esquelético que en
extraesquelético. Radiolégicamente se asocia con una reaccion periostia en
laminas multiples o “piel de cebolla”. La lesidon es generalmente litica y central
con bordes, poco definidos o geogréaficos. También se puede presentar como
una lesién esclerética con expansiéon 6sea.”® El tumor tiende a ser largo y en
huesos largos se caracteriza por ser de ubicacidon metafisiaria o diafisiaria. La
cortical esta frecuentemente expandida. Mas a menudo asociada con una
masa de tejidos blandos que raramente presenta algun tipo de calcificacion u
osificacion.”

La ecografia con el uso de transductor de partes blandas y del Doppler aporta
invaluables hallazgos en la descripcion de las lesiones. Si adicionamos ademas
que este examen no provoca radiaciones podemos concluir que es el mas
ventajoso en la mayoria de las afecciones de los pacientes pediatricos.

Generalmente mediante ecografia se reconoce una masa heterogénea
hipoecogénica que presenta flujo intralesional con el Doppler. *°

Nuestros pacientes eran portadores de masas solidas isoecogénicas Yy
heterogéneas, de bordes definidos, que invadian la pared. En ese momento no
pudo evaluarse su vascularizacion intratumoral al Doppler por no contar con
esa modalidad.

Los examenes de alta tecnologia pueden adicionar algunos datos como la
densidad y la ganancia de contraste. La presencia de pequeias calcificaciones
y la afectacion de los planos 6seos adyacentes al tumor, a veces no bien
precisadas mediante ultrasonido se definen adecuadamente mediante este
estudio. En nuestro hospital contamos con un tomografo monocortes y en
otros hospitales provinciales con tomografos multicortes, por lo que los
utilizamos con frecuencia en nuestros pacientes oncolégicos.

La Tomografia Axial Computarizada en el Sarcoma de Ewing 0seo del lugar
primario de la lesion, muestra de mejor manera la extensién de la destruccion
cortical y la enfermedad de tejidos blandos.°La Tomografia Axial



Computarizada en el Sarcoma de Ewing extraesquelético muestra una masa
bien delimitada con densidad similar a la del masculo adyacente; al administrar
medio de contraste endovenoso se muestra como una masa heterogénea con
focos hipodensos.*®

Los dos casos descritos poseen masas tumorales grandes, mayores de 5 cm,
de forma redondeada u ovoides, isodensas, heterogéneas, con bordes
regulares y signos locales de invasion de la pared adyacente. Las
tumoraciones realzan de forma heterogénea con el contraste mas de 20 UH.

Dada la necesidad de sedacion en nifios pequefios, la duracion del estudio y
sus caracteristicas podemos utilizar la resonancia en pocos pacientes
oncolégicos que acuden a nuestro hospital. En nuestros pacientes no pudo
utilizarse este examen.

La resonancia magnética (RNM) muestra una sefial intermedia en T1 y de alta
intensidad en T2, con un realce heterogéneo con el contraste.” La RM es la de
predileccion en la mayoria de los casos por su definicidn superior en cuanto al
tamafo del tumor, extension local intradsea y extradsea, y la relacién del tumor
con los planos fasciales, vasos, nervios y 6rganos. La imagen de todo el hueso
comprometido es necesaria para excluir la enfermedad medular.”

El Sarcoma de Ewing extra esquelético posee habitualmente una
pseudocapsula que lo hace aparecer bien circunscrito en la TC y la RM. A
pesar de que estos hallazgos son inespecificos, pueden ser de ayuda en la
diferenciacion del tumor de su forma ésea, en la cual el tumor muestra
infiltracién de la cavidad medular.*

Deben complementarse con el estudio isotopico (PET/CT), Tomografia Axial
Computarizada de pulmén y el aspirado de médula 6sea para detectar la
presencia de metastasis.®

Multiples estudios han demostrado la mayor sensibilidad de técnicas hibridas
como el PET/CT en la deteccion de metastasis en hueso y médula 6sea, pero
también en tejidos blandos, ya que corresponde a un tipo de tumor con alto
consumo glucidico y, por lo tanto, muy hipermetabdlico. En la deteccién de
metastasis pulmonares se ha descrito menor sensibilidad del PET/CT en
comparaciéon con la tomografia computada, sin embargo, ambos estudios son
equivalentes si se incorpora una tomografia en inspiracion durante la
adquisicién del PET/CT.

En nuestro medio no tenemos acceso a este estudio. Utilizamos para la
deteccién de metastasis 6seas el survey 6seo o la gammagrafia 6sea. Asi
como la tomografia multicortes para deteccion de metastasis pulmonares.

El diagndstico definitivo se hara por biopsia o examen patolégico del
espécimen obtenido por cirugia y su examen mediante inmunohistoquimica y
microscopia electrénica.*Histolégicamente se trata de neoplasias de células
pequeias redondas, que en su mayor parte expresan CD99, y que se
caracterizan por presentar una traslocacion cromosomal especifica que implica



el gen EWSR1 en el cromosoma 22, con un gen de transformacion del virus de
la eritroblastosis (FLI1 en el 85% de los casos). En el gen de Fusion EWS/ FLI1
[t(11;22)(g24;912)], esta presente en >95% de los sarcomas de la familia de
Ewing.?

El diagnostico diferencial del sarcoma de Ewing extra-esquelético se hara con
otros tumores de células pequefias y redondas de la infancia como el
neuroblastoma, el linfoma linfoblastico y el rabdiomiosarcoma.™

Los tumores de la familia del sarcoma de Ewing son neoplasias de mal
pronéstico.? Puede presentar metastasis en un 25 % de los casos al pulmén, al
hueso, a la médula 6sea y a los ganglios linfaticos.?

Los factores que contribuyen a una menor sobrevida libre de evento y
Sobrevida global son la presencia de metastasis al debut de la enfermedad y
un tamafio tumoral 25¢cm.? Otros factores de mal pronéstico son los niveles de
LDL (lactato deshidrogenasa), la localizacion de la lesion en el esqueleto axial,
edad mayor de 15 afios, una pobre respuesta histolégica a la quimioterapia
preoperatoria y la incompleta o la no realizacién de la cirugia. ° Asi como la
presencia de cierto tipo de translocaciones cromosémicas.”

Un 30-40 % de los pacientes con Sarcoma de Ewing presentan recaida. Esto
ocurre mayormente si es metastasico al momento del diagndstico, casi
siempre los dos primeros afios. La supervivencia para los pacientes con
Sarcolrsna de Ewing recaido es muy pobre aproximadamente el 10-15 % a los 5
afos.

La radiografia y el ultrasonido fueron las herramientas fundamentales para la
deteccion de la recaida de la enfermedad hasta el fallecimiento. Mostrandose
las lesiones como nodulaciones o0 masas ecogénicas e isoecogénicas de
bordes definidos en su mayoria.

Nuestros pacientes no presentaron metastasis en el momento del diagnéstico.
Ambos mostraron lesiones iniciales mayores de 5 cm lo cual es un factor que
conlleva a una menor sobrevida libre de evento y Sobrevida global
comportdndose como un factor de mal prondstico. Ambos presentan recaida
antes de los 6 meses de concluido el tratamiento lo cual sugiere mal
prondstico con sobrevida global menor del 20 %.

El tratamiento consiste en escision quirdrgica como Unica opcidbn o en
combinacién con radioterapia o quimioterapia.’”En los pacientes reportados se
realizaron cirugias en etapa inicial o después de tratamiento con quimioterapia.
Se utilizaron esquemas de poliquimioterapia asociado en uno de ellos a
Radioterapia.

Mediante esta presentacién de casos hemos querido resaltar el papel de los
diferentes estudios de imagenes en el diagnostico y seguimiento de nifios
afectados con tumores de la familia del sarcoma de Ewing, principalmente la
radiografia, el ultrasonido y la tomografia. Se hace alusion a las caracteristicas
de este tipo de lesiones en cada examen.



El imagendlogo pediatrico debe participar en conjunto con el resto de los
especialistas que conforman las comisiones de tumores en la toma de
decisiones que conlleven a mejorar la situacion del paciente. Pondra al
alcance de cada enfermo las mejores y mas adecuadas técnicas de imagenes
que tenga a su alcance. No solo describirda las lesiones sino planteara
diagnosticos  nosologicos y  diferenciales de acuerdo a  sus
caracteristicas.Participara activamente durante el diagnostico, el estadiamiento,
la evolucion y el tratamiento de la enfermedad. Podemos ayudar a pelear esta
batalla contra el cancer y a favor de la vida.
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