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RESUMEN

La familia de tumores del sarcoma de Ewing es un grupo poco habitual de neoplasias malignas que pue-
den localizarse en regiones tanto 6seas como extraéseas. El sarcoma de Ewing extradseo (SEE) es poco
frecuente y afecta de modo predominante a los tejidos blandos del tronco o de las extremidades. Des-
cribimos a una paciente de 19 afios de edad que refirié dolor en el brazo izquierdo. La radiografia de
térax simple revel6 una opacidad que ocupaba casi todo el hemitérax izquierdo y, tras realizar modali-
dades de diagnéstico por imagen, se demostré una lesion de masa realzada para el contraste, sélida, en
el mediastino posterior. Era evidente una desviacién mediastinica y el pulmén izquierdo estaba colap-
sado. Aunque, como diagnéstico inicial, se consideré un linfoma, la paciente se sometid a una biopsia y
el andlisis histopatolégico revel6 un SEE. Entre los estudios publicados, solo se han descrito unos pocos
casos de SEE localizados en el mediastino. Concluimos que, aunque es una localizacién insélita del SEE,
debe tenerse en cuenta en el diagnéstico diferencial de las masas mediastinicas.
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Extraskeletal Ewing’s Sarcoma Presenting as a Posterior Mediastinal Mass

ABSTRACT

The Ewing’s sarcoma family of tumors is an uncommon group of malignant neoplasms that may be
located in both skeletal and extraskeletal regions. Extraskeletal Ewing’s sarcoma (EES) is quite rare and
predominantly involves the soft tissues of the trunk or the extremities. Herein, we report the case of
a 19-year-old female patient who complained of left arm pain. Simple chest radiography revealed an
opacity occupying almost the entire left hemithorax. Diagnostic imaging techniques demonstrated a
solid contrast-enhanced mass in the posterior mediastinum. There was an evident mediastinal shift, and
the left lung was collapsed. Even though lymphoma was considered as an initial diagnosis, a biopsy was
taken and its histopathological analysis revealed EES. In the literature, there have been only a few case
reports of ESS located in the mediastinum. We conclude that, although this is an unusual location, EES
should be contemplated in the differential diagnosis of mediastinal masses.
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Introduccion

agresivo, asociandose a una elevada tasa de recidiva2. Es un pro-
ceso poco frecuente que afecta sobre todo a las partes blandas de

Dentro de la familia de tumores neuroectodérmicos primitivos
destaca el sarcoma de Ewing, que forma parte de un grupo poco
frecuente de tumores malignos no hereditarios con una morfologia
de células redondas, azules y de pequefio tamafio'. En general son
de origen 6seo, pero en ocasiones pueden originarse a partir de par-
tes blandas, denomindndose sarcoma de Ewing extra6seo (SEE). Los
SEE se observan de forma predominante en adolescentes y adultos
jovenes a los 10-30 afios de edad y se caracterizan por un curso
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las extremidades o del tronco. En este articulo describimos un caso
de SEE que se presenté como una masa mediastinica posterior en
una mujer de 19 afios de edad.

Caso clinico

Paciente de 19 afios de edad que fue ingresada en nuestro hos-
pital refiriendo dolor en el brazo izquierdo. No presentaba otros
sintomas. Tanto la exploracién fisica como la anamnesis fueron
anodinas. Se obtuvo una radiografia de térax simple, que revel6 una
extensa opacidad que abarcaba casi todo el hemitérax izquierdo y
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Figura 1. Laradiografia de térax simple en proyeccién posteroanterior muestra una
gran opacidad que ocupa todo el hemitérax izquierdo.

causaba una desviacién de la traquea y el mediastino a la derecha
(fig. 1). Acto seguido, para definir mejor esta lesion, efectuamos una
exploracién mediante tomografia computarizada (TC), que revel6
una masa heterogénea y sélida de 16 x 15 x 15 cm (fig. 2). La masa
se extendia hasta la regioén supraclavicular izquierda sin destruc-
cién 6sea. Se caracterizaba por contornos lisos y demostraba una
relacién directa con las estructuras vasculares mediastinicas sin
obliterarlas. El pulmén izquierdo estaba colapsado por completo.
Después de laTC, la paciente se someti6 a una resonancia magnética
(RM) para una evaluacién mas detallada. La masa se originaba a par-
tir del mediastino posterior, donde manifestaba una baja intensidad
de sefial en T1 y una alta intensidad de sefial, heterogénea en las
imagenes RM ponderadas en T2, y, tras la administracién de gado-
linio (0,1 mmol/kg), se demostré un intenso realce del contraste.
Consideramos la posibilidad de un linfoma o, menos probable, de
un carcinoma pulmonar primario como diagndstico inicial, por lo
que también efectuamos una tomografia de emisién de positrones
(TEP-TC) que revel6 un aumento de la captacién de fluorodeso-
xiglucosa (18FFDG) por la masa. Para un diagnéstico definitivo, se
efectué una biopsia con aguja transtoracica, guiada con TC. El exa-
men histopatolégico revel6 capas de células redondas, azules, de

Figura2. LaTCde téraxaxial conrealce de contraste demuestra una masa hipodensa
en el hemitérax izquierdo contigua a los vasos mediastinicos.

pequeiio tamafio y con ntcleos redondos de pequefio tamafio, y un
citoplasma escaso. El analisis inmunohistoquimico demostré una
tincién positiva para CD99 y vimentina. Fue negativo para todos
los marcadores de linfoma, incluido CD31, CD34, CD45, desmina
y citoqueratinas. En funcién de estos hallazgos, la masa se diag-
nosticé como un SEE. Acto seguido, se consult6 con el servicio de
cirugia toracica y se programoé una intervencién para la exéresis de
la lesion.

Discusion

El SEE forma parte de la familia de tumores neuroectodérmicos
primitivos, un grupo de tumores formados por células redondas,
azules y de pequefio tamafio, no hereditarios, que afectan al huesoy
alas partes blandas. Se caracterizan por la presencia de una translo-
cacion t(11; 22) (q24; q12)3. Su incidencia predomina en hombres,
y la proporcién hombres:mujeres es de 1,5:1%. El SEE es una enfer-
medad poco frecuente que afecta sobre todo a las partes blandas de
las extremidades, tronco, region paravertebral, intercostal, cabeza
y cuello, pelvis y peritoneo. Se han descrito otras localizaciones
excepcionales de este tumor®. La localizacién en mediastino del
SEE es muy poco frecuente. En un estudio efectuado por Ahmad
et al.%, que incluy6 a 24 pacientes con SEE, solo en uno se identificé
una masa en el mediastino posterior.

Para el SEE se pueden demostrar hallazgos clinicos y de la explo-
raciéon con técnicas de imagen muy variables y, por consiguiente, su
diagnéstico se basa en la histopatologia. Con frecuencia, los tumores
se observan como lesiones ligeramente hipodensas que contienen
areas quisticas en la TC sin realce de contraste y demuestran un
realce heterogéneo del contraste en la TC con contraste’. El SEE
comparte los hallazgos histopatolégicos e inmunohistoquimicos
del sarcoma de Ewing y, por lo tanto, puede confundirse con un
rabdomiosarcoma, un linfoma o un neuroblastoma embrionarios.
Por esta razoén, la confirmacién del diagnéstico debe basarse en la
tincién positiva para CD99 en el analisis inmunohistoquimico®.

El SEE es una enfermedad potencialmente curable. No obstante,
en algunos casos se requiere cirugia que permita la reseccién del
tumor con margenes amplios libres de tumor junto con quimio-
terapia basada en mdltiples antineoplasicos y, en algunos casos,
con radioterapia para obtener desenlaces clinicos favorables. Por
lo tanto, para la enfermedad se requiere una estrategia terapéu-
ticamultimodal, agresiva. En un estudio retrospectivo, efectuado en
24 pacientes con SEE, se demostré una tasa de supervivencia global
a5 afios del 61%5. En otro estudio se estimé una tasa de superviven-
cia libre de enfermedad a los 5 afios del 60-70% para la enfermedad
localizada, cuando se traté con quimioterapia basada en maltiples
antineoplasicos y exéresis quirtirgica®.

En conclusidn, en nifios y adultos jévenes que se presentan con
una masa mediastinica, aunque es excepcional, siempre es pre-
ciso considerar un SEE en el diagnéstico diferencial. La razén es
que un diagnéstico precoz, seguido de un tratamiento agresivo con
cirugia y quimioterapia, con o sin radioterapia, produce tasas de
supervivencia prolongada, incluso en pacientes que presentan una
enfermedad extensa.
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