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Paciente de 30 arfios con epistaxis recurrente durante dos afios. Posteriormente, noto la presencia de un tumor nasal
izquierdo, alteracion visual y obstruccion nasal en el mismo lado. La histopatologia reveld un proceso expansivo de
células pequenas redondas azules en la fosa nasal izquierda; y, los estudios de inmunohistoquimica concluyé como
sarcoma de Ewing/tumor neuroectodérmico primitivo. Se realizé en una maxilectomia medial parcial posterior

izquierda, quimioterapia y radioterapia local.

PALABRAS cLAVE. Sarcoma de Ewing, tumor neuroectodérmico primitivo.

ABSTRACT

A 30 year-old patient with recurrent epistaxis for two years, then
noted a left nasal tumor, visual disturbance and nasal obstruction
on the same side. The histopathology study reveals an expansive
process of small round blue cells in the left nostril; and, the
immunohistochemistry concluded as an Ewing's sarcomalprimary
neuroectodermic tumor. It was carried out a left posterior medial
maxillectomy, chemotherapy and local radiotherapy.

Keyworps. Ewing's sarcoma, primary neuroectodermic tumor.

INTRODUCCION

El sarcoma de Ewing (SE) es un tipo raro de sarcoma
que afecta predominantemente al tejido 6seo en las
poblaciones pediétricas pero también puede afectar a los
tejidos blandos, que se observa con mayor frecuencia
en pacientes adultos.! El SE del hueso, que ocurre més
cominmente en nifios y adultos jovenes, representa
aproximadamente el 3% de todos los cdnceres
pedidtricos y la mayoria de los casos se presenta en los
huesos largos o en la pelvis.?
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Se desconoce la causa exacta de los sistemas de
alerta temprana pero los avances mds recientes en el
conocimiento de las células madre han permitido a los
investigadores y a los profesionales de la salud conocer
las posibles vias y también el papel de la desregulacion
epigenética en la iniciacién y mantenimiento de la
enfermedad.’

El diagnéstico del SE se realiza en base a la anatomia
patoldgica, que presenta pequeflas células azules que
pueden estar presentes en otros tipos de enfermedades,
pero que también necesitan ser confirmadas por la
inmunohistoquimica a través de la presencia de patrones
tumorales especificos.

La intensificacién de la quimioterapia sistémica y las
medidas de control local han mejorado las tasas de
supervivencia de los pacientes con tumores localizados
amds del 70 %.*

PRESENTACION DEL CASO

Una mujer de 30 afios originaria de Piura, norte del
Perd, con el antecedente de tratamiento completo de
tuberculosis pulmonar en 2006. En 2012 experiment6
epistaxis en la fosa nasal izquierda de 100 mL que se

Rev Soc Peru Med Interna 2018;vol 31 (1) 35



Sarcoma de Ewing/tumor neuroectodérmico primitivo de la fosa nasal

Figura 1. Tumoracion nasomaxilar izquierda.

resolvid espontdneamente y luego presenté dos episodios
mds en un intervalo de tres meses sin darles mayor

Figura 2. Proceso expansivo en region nasomaxilar izquierda. A) Tomografia
computarizada. B) Resonancia magnética.
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importancia. Consult6 con un médico general debido a
la presencia de un tumor nasal y maxilar izquierdo, y la
sensacion de obstruccion nasal; y, not6 un aumento en el
volumen del tumor en la regién infraorbitaria, ademds de
experimentar diplopfa en el ojo izquierdo. Fue evaluada
en hospital regional y fue derivada a nuestro hospital
(Figura 1). La nasolaringoscopia reveld un tumor nasal
izquierdo y se le realiz6 una biopsia insuficiente para el
estudio completo del tumor, por lo que fue derivada al
servicio de Cirugfa de Cabeza y Cuello.

Se realizé una tomografia computarizada del seno nasal
mostrd una lesién expansiva en la fosa nasal izquierda
que producia erosién de la pared posterior del seno
maxilar. (Figura 2a).

Buscando las causas mds probables y debido a la edad
del paciente y a la localizacién del tumor, hubo que
descartar la poliposis nasal, el papiloma invertido,
linfoma no Hodgkin T/NK nasal, carcinoma escamoso,
estesioneuroblastoma, melanoma y posibilidad de
sarcoma. La resonancia magnética de la region

Figura 3. A) Neoplasia de células redondas de distribucion nodular.
Coloracion HE, 10X. B) Distribucion tipo nidos de células redondas
pequefias con hipercromasia y polimorfismo nuclear y celular, en relacion a
neoplasia maligna de células redondas. Coloracion HE, 40 X.
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craneofacial demostrd una extensa masa heterogénea a
nivel de la cavidad nasal izquierda asociada a erosion
dsea con invasion del espacio extraconal de la drbita
ipsilateral e invasion de los tejidos blandos por erosion
de la pared del seno maxilar (Figura 2b).

Se realizé una maxilectomia medial izquierda y también
una biopsia del tejido. El examen histopatoldgico mostrd
células redondas azules con dreas sdlidas y patrén
nodular (Figura 3). Cabe resaltar que por histoquimica
los SE pueden marcar PAS (4cido peryddico de Schiff)
positivo.

El perfil de inmunohistoquimica, con el fin de definir el
diagndstico, reveld los siguientes hallazgos (Figura 4):
panqueratina, ACL, desmina y cromogramina negativas;
vimentina, CD 56, CD 57, sinaptofisina CD 99, FLI-1y
PS-100 positivos.

Con estos hallazgos, se realizd el diagndstico de SE/
tumor neuroectodérmico primitivo de la fosa nasal.

La paciente con enfermedad activa localmente fue
tratada con la combinacién de quimioterapia adyuvante
bajo el esquema VAC (vincristina, 2 mg/m?, dia 1;
doxorrubicina, 40 mg/m?, dias 1-2; ciclofosfamida,
600 g/m?, dias 1-2), cada 21 dias, por 12 cursos de
tratamiento, con respuesta clinica y por imdgenes
completa, Se consolidd el tratamiento con radioterapia
con acelerador lineal (dosis total 50,4 Gy), para control
local. La paciente estd actualmente estable sin sintomas
de recurrencia o metdstasis (Figura 5).

DISCUSION

El SE junto con el tumor de Askin y el tumor
neuroectodérmico primitivo periférico pertenecen a la
familia de los tumores del SE. Es un tumor de células
pequefias y redondas, muy agresivo. El origen de SE
puede derivarse del hueso (tipo esquelético) y/o tejidos
blandos (tipo extraesquelético), con una incidencia
mdxima en la adolescencia y principios de la edad adulta.’

Los sitios mds comunes del tipo esquelético de SE
comprenden los huesos largos (35 %), la pelvis (24 %)
y la pared tordcica (20 %); y del tipo extraesquelético,
los miembros inferiores y los tejidos paraespinales.

La incidencia de estos tumores en cabeza y cuello son
extremadamente raros y representa solo de 4 % a9 %.* Los
sitios mds frecuentes de presentacién en cabeza y cuello
son los maxilares inferior y superior; en la cavidad nasal
y en los senos paranasales son muy poco frecuentes con
solo algunos casos reportados en la bibliografia mundial ?

El diagndstico se basa en andlisis clinicos, radioldgicos
y patolégicos. La clinica depende de la ubicacion
del tumor; los tumores sinonasales se presentan con
sintomas como obstruccidn nasal y epistaxis en casos
muy avanzados, con un diagndstico tardio.”

Nuestra paciente, de sexo femenino, con menor
frecuencia que en los varones, desarrollé un tumor
nasal de células azules redondas con caracteristicas
malignas. Otros tumores del mismo patrén histoldgico
como linfoma, neuroblastoma, rabdomiosarcoma,
estesioneuroblastoma, melanoma y osteosarcoma, entre
otros, deben ser descartados.

Estos tumores comparten varios hallazgos histolégicos
e inmunofenotipicos superpuestos, a la vez que
muestran una variacion considerable dentro y
entre los casos, por lo que un panel de estudios
pertinentes de inmunohistoquimica, histoquimica y/o
pruebas moleculares deberia ayudar al diagndstico,
especialmente si se tiene en cuenta el patrén y la
intensidad de las reacciones.’

En nuestra paciente, el patrén histoldgico de 1dminas
descart6 el patrén difuso o lobular que se observa en el
linfoma extraganglionar de tipo nasal NK/linfoma de
células T'y en el neuroblastoma olfativo, respectivamente.
Ademds, la inmunohistoquimica mostré vimentina (+),
que también se puede ver en el melanoma mucoso
y el rabdomiosarcoma; CD56 (+), visto también en
el carcinoma neuroendocrino, rabdomiosarcoma y
adenoma pituitario; FLI-1 (+), que es positivo en el 75 %
de los casos de SE y también se observa en el melanoma
de la mucosa; la proteina S100 (+), que es positiva hasta
en 30 % de los SE y también se observa en el melanoma
de la mucosa. CD 99 (+) es considerado el marcador mds
sensible de SE, debido a una fuerte y difusa reactividad
membranosa CD 99 del tumor.!

La PCR puede detectar las caracteristicas de la
translocacion cromosémica 11:22, que une el gen del
sarcoma de Ewing (SEW), en el cromosoma 22, a un
gen de la familia SEW llamado FLI-1 (friend leukemia
insertion),en el cromosoma 11, por lo que es una prueba
definitiva para el diagndstico de SE. En este caso no se
realiz6 por limitaciones tecnoldgicas.

La paciente no mostré signos de metdstasis en el
momento del diagndstico y esto se observa con menos
frecuencia en los tumores de cabeza y cuello.?

El tratamiento combina la quimioterapia ajustada al ries-
go y la terapia local (cirugia, radioterapia 0 ambas), para
maximizar las probabilidades de curacién y minimizar el
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Figura 4. Coloracion con inmunohistoquimica.A) Panqueratina negativa, que descarta carcinoma. B) CD 45 negativo, que nos descarta linfoma. Cy D) FLI-1 y
CD 99 fuertemente positivos, que determinan el diagnostico de sarcoma de Ewing/tumor neuroectodérmico primitivo.
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