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Caso clinico

Un vardén de 54 afos se presentd en la consulta de ORL
con obstruccion nasal progresiva y epistaxis desde hacia 2
meses, junto con inflamacion progresiva periorbital y malar.
El paciente era diabético e hipertenso, con un estado gene-
ral débil, y habia sido sometido a prostatectomia radical en
el ano 2007, seguida de quimioterapia (QT) y radioterapia
(RT) para tratar un carcinoma prostatico con metastasis en
huesos, higado y pulmoén.

La rinoscopia reveld una neoformacion friable que obs-
truia la cavidad nasal izquierda, sin extension nasofaringea.
El paciente tenia una inflamacion periorbital y malar, sin
linfadenopatia cervical palpable.

La tomografia computarizada (TC) de los senos parana-
sales (SPN) mostré una lesion con densidad de tejido blando
que ocupaba completamente el seno maxilar izquierdo y la
cavidad nasal, con erosiones oOseas (fig. 1). Existian metas-
tasis cerebrales.

La histopatologia revelo en el microscopio fragmentos
de mucosa nasal infiltrados por una neoplasia compuesta
de pequenas células con escaso citoplasma, nlcleos hiper-
cromaticos y redondeados dispuestos en toalla y, a veces,
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en rosetas de tipo Homer-Wright, con numerosas figuras
mitdticas. La inmunohistoquimica fue positiva para CD99,
vimentina, CAM 5.2 y cromogranina (fig. 2). Las pruebas
de sinaptofisina, enolasa neuroespecifica (NSE), proteina
de neurofilamentos, proteina S-100, GFAP, CK7, LCA y
PSA fueron negativas. El resultado anatomopatoldgico fue
compatible con un sarcoma nasosinusal de tejido blando de
Ewing.

El paciente recibio tratamiento médico de corticoterapia
topica y sistémica, y antibiotico sistémico. Fue propuesto
para cuidados paliativos debido a su débil estado, estadio
avanzado del tumor y presencia de tumor prostatico metas-
tasico. Fallecid a los 3 meses del diagnostico.

Discusion

El sarcoma de Ewing (SE) es un tumor de célula pequeia
redonda altamente maligno, de origen mesenquematico’-2.
Fue descrito por Ewing en 192123, Los SE y los tumores
neuroectodérmicos primitivos (PNET) estan estrechamente
emparentados con los sarcomas de célula redonda, con gra-
dos variables de diferenciacién neuroectodérmica'-. Los
PNET muestran diferenciacion neuroectodérmica, mientras
que los SE carecen de ella, de acuerdo a la evaluacion
realizada mediante luz microscopica, inmunohistoquimica
y microscopio electrénico®.
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Figura1 Tomografia computarizada de los senos paranasales:
imagen de la izquierda del sarcoma de Ewing (vista frontal).

Dichos tumores pueden derivarse del hueso (tipo esque-
lético) u ocasionalmente de los tejidos blandos (tipo
extraesquelético)®. El tipo esquelético es mas frecuente
y se produce en los huesos largos de las extremidades?.
La forma extraesquelética posee las mismas caracteristicas
histoldgicas, inmunohistoquimicas y moleculares que el SE
esquelético, afectando al tejido blando de las extremidades
inferiores, tejidos paravertebrales, pared pectoral, retro-
peritoneo y, raramente, en la region de cabeza y cuello
(2-7%)**. La mandibula y el maxilar son las localizaciones
mas comunmente afectadas en la region de cabezay cuello,
siendo muy raro el compromiso de los SPN'-3. Se han repor-
tado pocos casos de SE extraesquelético en la literatura
mundial®.
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Normalmente afecta a las personas menores de 20
afos, predominantemente en varones’®. Aunque la etio-
logia exacta sigue siendo desconocida, la mayoria tiene
una secuencia genética especifica t(11:22)(q24:q12), es
decir, una fusion entre el extremo 5 del gen EWS de la
banda cromosémica 22q12 con la porcién 3’ del gen 11q24
FLI1, un miembro de la familia ETS de los factores de
transcripcion’=“. Esta fusion proteinica EWS/ETS bloquea la
diferenciacion de las células estromales medulares pluripo-
tentes. El 10-15% restante de los casos muestra la fusion
t(21;22)(q22;q12) del gen EWS con un gen ETS con una cone-
Xion mas estrecha, el ERG de la banda cromosémica 21q22.
En menos del 1% de los casos se ha comprobado que t(7;22),
t(17;22), t(2;22) e inv(22) han dado lugar a fusiones entre
EWS vy los genes ETS como ETV1, E1AF, FEV, y ZSG, respec-
tivamente. Las mutaciones asociadas a P53 o P16/p14 ARF
tienen un comportamiento altamente agresivo y una débil
respuesta hemoterapéutica®.

La clinica depende de la localizacion del tumor. Los tumo-
res nasosinusales aportan Unicamente sintomas tales como
obstruccion nasal y epistaxis, en casos muy avanzados, retra-
sando por tanto su diagnostico®.

Las pruebas de imagen, en particular la TC son importan-
tes para el diagnostico, aunque las imagenes del SE no son
especificas. En este paciente, la TC apunt6 mas a una lesion
benigna con sinusitis asociada que a una lesion maligna, por-
que no existian erosiones oseas sugerentes de malignidad.

El diagnostico definitivo se realizd mediante histolo-
gia de la lesion®>. En el microscopio, los SE son tumores
compuestos de células pequehas redondas, sin nlcleo
redondeado, con contenido de cromatina fina, escaso cito-
plasma claro o eosinofilico con limites débilmente definidos,
que contienen granulos de glicogeno intracitoplasmico
positivos a PAS®°. La prueba diagnéstica fundamental corres-
ponde al marcador inmunocitoquimico especifico CD99/013.
Se trata de una proteina de superficie detectada por
AC013 que aunque no es especifica para SE/PNET se
halla en la mayoria de los SE y PNET, y en combinacion
con otros marcadores como FLI1, HNK1 y CAV1 aporta
un diagndstico mas preciso y ayuda a evitar el diag-
nostico erréneo. Esta prueba tiene una sensibilidad del
98%".

El diagnostico diferencial abarca una amplia variedad de
tumores de células pequenas redondas como los neoplas-
mas débilmente diferenciados de la region nasosinusal, tales
como los neuroblastomas olfatorios, linfomas, carcinomas
indiferenciados, melanomas nasosinusales, leucemia aguda,
rabdomiosarcoma embrionario, condrosarcoma mesenqui-
matoso sinusoidal, osteosarcoma de célula pequena y
carcinoma neuroendocrino de célula pequefia’?. En la tabla
1 se enumeran algunas de las caracteristicas de estos tumo-
res.

En nuestro caso, las pruebas de sinaptofisina, NSE, pro-
teina de neurofilamentos, proteina S-100, GFAP, CK7, LCA
y PSA fueron negativas, descartando las opciones de carci-
noma de célula pequeiia, carcinoma nasosinusal débilmente
diferenciado, neuroblastoma olfatorio o linfoma.

El SE metastatiza en alrededor del 18% de los casos, mas
frecuentemente en los pulmones (57%), huesos (34%), cere-
bro y médula espinal, y raramente en los ganglios®. En este
caso, la presencia concomitante de otro tumor prostatico no
permitid distinguir el origen de las metastasis.
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