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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Palabras clave: Introduccién: El sarcoma de Ewing extraesquelético (SEE) es un tumor maligno muy poco
Extraesquelético frecuente. La regién de la cabeza y el cuello es una localizacién primaria inusual para este
Extraéseo tipo de tumor.

Sarcoma de Ewing Material y métodos: El objetivo de esta revisién es identificar las principales localizaciones
Cabeza y cuello dentro de cabeza y cuello. Para ello se realizé una biisqueda en la base de datos MEDLINE.

Se analizaron multiples variables. Se realiza la revisién a propésito un caso clinico de un
paciente con SEE en la mejilla.
Resultados: De un total de 31 pacientes, se reportan 18 casos en cabeza y 13 en cuello.
Conclusiones: En nuestra revisién no pudimos determinar ninguna localizacién que sea de
mayor frecuencia en esta regién. Las pruebas de imagen son utiles para estadificar, y son
necesarios estudios anatomopatoldgicos para confirmar el diagnéstico. El tratamiento inten-
sivo es el de mayor eficacia.
© 2016 Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U. en nombre de SECOM. Este es un articulo
Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Extraskeletal Ewing’s sarcoma of the head and neck: A case report and a
literature review

ABSTRACT

Keywords: Introduction: Extraskeletal Ewing’s sarcoma (EES) is a rare malignant neoplasm. It is a highly
Extraskeletal unusual finding in the head and neck region.

Extraosseous Material and methods: The aim of this review is to identify the main sites in the head and
Ewing’s sarcoma neck region, by searching in the MEDLINE database. A wide range of variables were analysed.
Head and neck This review was carried out due to a case report of a patient with EES of the cheek.
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Results: Out of a total of 31 patients, there were 18 cases in the head and 13 in the neck.
Conclusions: In our review it was not possible to determine a more frequent head and
neck location. The imaging studies are useful for staging, and the histology to confirm the
diagnosis. An aggressive treatment has demonstrated to be more effective.

© 2016 Published by Elsevier Espana, S.L.U. on behalf of SECOM. This is an open access

article under the CC BY-NC-ND license
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccién

El sarcoma de Ewing extradseo o extraesquelético (SEE) es
parte del espectro de tumores denominados familia de tumo-
res del sarcoma de Ewing (FTSE). Es un tumor maligno del
tejido blando, poco frecuente, que tiene su origen en las células
mesenquimales primitivas.

Esta familia de tumores comparte una Unica translocacién
que implica a los cromosomas 11y 22, £(11;22)(q24;q12), 1a cual
resulta en la expresiéon de una proteina quimérica, EWSR1-
FLI1. Esta translocacién esta presente en el 85-95% de los casos
de SEE.

El SEE fue inicialmente descrito por Tefft et al. en 1969 y,
desde entonces, se han descrito varios casos en la literatura,
pero casi todos estan localizados en la regién paravertebral,
extremidades inferiores y pared toracica™. La regién de la
cabeza y el cuello es una localizacién primaria inusual para
este tipo de tumor (9%)°°. La mayoria de las publicaciones
al respecto son reportes de casos, y las pocas series de casos
existentes se refleren a la regién de cabeza y cuello como una
sola, sin especificar localizacién.

El objetivo primario de esta revision es identificar las princi-
pales localizaciones dentro de cabeza y cuello. Como objetivos
secundarios nos hemos propuesto revisar la epidemiologia de
la muestra, principales métodos diagnésticos, tratamientos
realizados y resultados. Al mismo tiempo, presentamos un
caso clinico de un paciente de 13 afios tratado recientemente
por nuestro servicio con diagnéstico de SEE en la mejilla.

Material y métodos

Se realizé una busqueda, en inglés, en la base de datos MED-
LINE. Se utilizaron las siguientes palabras claves: Ewing’s
Sarcoma-Extraskeletal-Extraosseus. La busqueda primaria
mostré 299 resultados, de los cuales se seleccionaron 83 resul-
tados que podrian corresponder con los objetivos.

A esos articulos se aplicaron los siguientes criterios de
inclusién:

Articulos originales de reportes de casos o series de casos
o estudios descriptivos que incluyan, al menos, abstract en
inglés.
Articulos que incluyan casos de SEE, en el drea de cabeza
y cuello, donde se mencione el érgano o area anatémica
afecta.

Los criterios de exclusién fueron:

Articulos de revision de la literatura (a fin de evitar duplici-
dad de informacién).

- Articulos de SEE fuera del area de cabeza y cuello o donde
no se especifique localizacién.

De esta forma se seleccionaron 19 articulos para realizar
el andlisis»®'9-%¢ (4 series de casos y 15 reportes de casos). Se
realizd una tabla con los siguientes datos (tabla 1

): localizacién, edad y sexo, sintomas y tiempo de evolu-
cién al diagnéstico, estudios complementarios, presencia de
metdstasis, confirmacién diagnéstica, tratamientos realiza-
dos y resultados. La principal limitacién de este articulo es
que no hay uniformidad en cuanto a la informacién de los tra-
bajos y no todos mencionaban todas las variables a analizar,
de esta forma no fue posible aplicar modelos estadisticos a la
muestra y solo nos limitamos a realizar un analisis descriptivo
de la muestra.

Caso clinico

Nino de 13 anos referido al Servicio de Cirugia Oral y Maxi-
lofacial desde el Servicio de Pediatria por un cuadro de
4 dias de tumefacciéon asintomatica en la mejilla derecha.
No refiere otra sintomatologia ni se ha producido pérdida
ponderal.

La exploracién fisica revel6 una masa sélida, de forma elip-
tica entre el cuerpo del hueso malar y la parte anterosuperior
del hueso maxilar derecho. Existia limite entre la lesién y el
musculo circundante y no infiltraba la piel. En la exploracién
intraoral se objetivé una masa firme, mévil e indolora en la
encia del fondo del vestibulo de la hemiarcada superior dere-
cha. No se encontraron otros hallazgos en la exploracién de la
cabeza y el cuello.

Se realizé una biopsia con acceso intraoral (fig. 1). Histo-
légicamente, la masa estaba constituida, en su mayor parte,
por una proliferacién compacta de células pequenas. A mayor
aumento se observé que estas células estaban conforma-
das por nucleos redondos y uniformes, que revelaban una
cromatina granular con condensacién periférica, asi como
citoplasma escaso y ligeramente eosinéfilo (fig. 2). El estroma
era escaso con tractos de tejido fibroso ocasional. Mediante
anadlisis inmunohistoquimico se observé positividad para CD-
99 (fig. 3).

Posteriormente se realizé una resonancia magnética (RM)
que mostrd la presencia de una tumoracién sélida encap-
sulada y bien delimitada de aproximadamente 24 x 13mm
situada anterior al seno maxilar derecho, con desplazamiento
anterior de la musculatura cigomatica. La lesién no presentaba
infiltracién de las estructuras vecinas y mostraba un intenso
realce con el gadolinio tras su administracién, sugiriendo alta
celularidad de la lesién (fig. 4). No se identificaron alteraciones
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