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Sarcoma de Ewing de la cavidad
nasal
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Resumen

El sarcoma de Ewing primario de cabeza y cuello es poco frecuente;
constituye 2 a 3% de todos los sarcomas de Ewing; la mayor parte
afecta la mandibula y la maxila. Mas raro es atn en tejidos blandos
originado en la cavidad nasal o los senos paranasales. El tratamiento
de eleccion es la reseccién quirdrgica y radioterapia. Comunicamos
el caso de una paciente de 39 afios de edad, con evolucién de dos
meses con rinorrea purulenta, fetidez, obstruccion nasal y epistaxis
intermitentes; en la exploracion fisica se aprecio obstruccion de ambas
fosas nasales por tejido polipoideo, la tomografia de senos paranasales
fue sugerente de poliposis nasosinusal. Posterior a cirugia funcional
endoscopica de senos paranasales el reporte histolégico fue de tumor
neuroectodérmico primitivo, sarcoma de Ewing de cavidad nasal. Un
mes posterior al tratamiento quirdrgico acudi6é nuevamente a consulta
con sintomas obstructivos de ambas fosas nasales, la exploracion fisica
evidencié nuevamente crecimiento tumoral que afectaba ambas fosas
nasales, por lo que se realizé cirugia endoscdpica de senos paranasales
con septectomia y reseccién de sarcoma de Ewing de cavidad nasal, el
estudio de patologia confirmé el mismo diagnéstico y se complement6
tratamiento coadyuvante con 25 sesiones de radioterapia.
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Ewing’s sarcoma of nasal cavity.

Alfaro-lraheta FA, Lopez-Chavira A, Sdnchez-Santana JR, Gallardo-Ollervides
FJ, Judrez-Ferrer JCM, Romo-Magdaleno JA, Rodriguez-Montes C, Gdmez-
SalaR

Abstract

Primary head and neck Ewing’s sarcoma is rare, it represents approxi-
mately 2-3% of all Ewing’s sarcomas; most occur in the mandible and
maxilla. Ewing’s sarcoma arising in the soft tissue, nasal cavity or sinus
is the rarest type of Ewing’s sarcoma. The treatment of choice for these
tumors includes surgical resection plus radiation therapy. We report
the case of a 39-year-old female, with evolution of two months with
purulent rhinorrhea, nasal stench, nasal obstruction and intermittent
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epistaxis, physical examination showed obstruction of both nostrils
by polypoid tissue, tomography with suggestive image of paranasal
sinus polyposis. After functional endoscopic sinus surgery pathology
study reported primitive neuroectodermal tumor (Ewing’s sarcoma) of
nasal cavity. A month after the surgery, patient presented obstructive
symptoms from both nostrils. Physical examination showed tumor
growth involving both nostrils; therefore, endoscopic sinus surgery was

performed with septectomy and Ewing’s sarcoma resection of nasal
cavity, pathology study confirmed again the diagnosis and patient

received 25 adjuvant radiotherapy sessions.

KEYWORDS: sarcoma, Ewing

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 39 anos de edad, con
asma bronquial tratada con broncodilatadores.
Tenia dos meses de evolucién con rinorrea
purulenta, fetidez nasal y obstruccién nasal
progresiva bilateral de predominio derecho y
cuadros de epistaxis intermitentes. A la explo-
racién endoscépica inicial se aprecio secrecion
purulenta en ambas fosas y obstruccion nasal
bilateral por tejido polipoideo. En el estudio
tomogréfico de senos paranasales se identificd
una imagen sugerente de poliposis nasosinusal
y pansinusitis (Figura 1).

Las biopsias del tejido polipoideo de la cavidad
nasal derecha reportaron tejido con prolifera-
cién miofibroblastica y trombosis vascular, por
lo que se realiz6 cirugia funcional endoscépica
de senos paranasales; el reporte de patologia
de la pieza quirdrgica fue tumor neuroectodér-
mico primitivo, sarcoma de Ewing. La paciente
continué después del tratamiento quirdrgico
con cuadros de epistaxis intermitente de la fosa
nasal izquierda y obstruccion nasal bilateral
progresiva. Al ser reevaluada se encontré en la
exploracién endoscépica una nueva tumoracién
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en la fosa nasal izquierda vascularizada que
obstruia la cavidad nasal (Figura 2).

La tomografia computada de senos paranasa-
les de control evidencié un nuevo tumor que
ocupaba ambas fosas nasales que dependia
del tabique nasal (Figura 3). En la imagen de
resonancia magnética de igual forma se observé
una masa isointensa en TTWI e hiperintensa en
T2 (Figura 4).

Se realiz6 nueva cirugia endoscépica de senos
paranasales para reseccién del sarcoma de Ewing
de la cavidad nasal y septectomia; la lesién
tuvo dimensién de 8 cm de eje mayor, vascu-
larizada, lobulada. Al estudio histopatolégico
se observaron mantos y pequenas trabéculas de
células pequefias sin pleomorfismo con escaso
citoplasma y bordes celulares indistintos. La
tincién de PAS mostré glucégeno y fue CD99
positiva, el panel de inmunohistoquimica apoy6
el diagnéstico de sarcoma de Ewing (Figura 5). La
paciente recibié coadyuvancia con 25 sesiones
de radioterapia. Un ano posterior al tratamiento
la paciente se encontraba sin evidencia clinica ni
por estudios de imagen de recurrencia tumoral
(Figura 6).
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Figura 1. Corte coronal (A) y axial (B) de tomografia computada de senos paranasales que demuestra ocupacion
bilateral de las cavidades nasales, celdillas etmoidales medias y posteriores, esfenoides y antros maxilares con
ligero predominio derecho, sugerente de poliposis nasosinusal y pansinusitis.

Figura 2. Endoscopia de la cavidad nasal izquierda
que evidencia tumor de aspecto vascularizado que
ocupa casi la totalidad de la fosa.

DISCUSION

En 1921 James Ewing describi6 el caso de
una nifia de 14 afos que padecia un tumor
6seo sumamente maligno de células pequenas

redondas; a tal enfermedad se nombré endote-
lioma difuso. En la actualidad se conoce como
sarcoma de Ewing, que es parte de la familia de
tumores neuroectodérmicos primitivos, sarcoma
de Ewing extradseo (SEEO) y tumor de Askin (sar-
coma de Ewing de pared toracica). El sarcoma de
Ewing es un tumor de la infancia y adolescencia."
Ocupa el segundo lugar de los canceres de hueso
en la infancia, representa 42% de los casos y es
un cancer poco frecuente en pacientes mayores
de 40 afos de edad." Segln datos del periodo
1973-1987 del National Cancer Institute’s Sur-
veillance Epidemiology and End Results (SEER),
la edad media al diagnéstico fue de 15 afos.'
El sarcoma de Ewing puede originarse en hueso
o tejidos blandos, llega a afectar casi cualquier
hueso en el organismo; es mas frecuente en los
huesos largos (35%) y la pelvis (24%). La forma
extraesquelética sarcoma de Ewing-tumores
neuroectodérmicos primitivos generalmente se
origina en la extremidad inferior, el tejido pa-
ravertebral, la pared tordcica, el retroperitoneo
y ocasionalmente la cabeza y el cuello (2-7%).
La mayor parte de éstos ocurre en la mandibula
y la maxila, son muy raros en la cavidad nasal
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Figura 3. Tomografia computada de senos paranasa-
les simple en corte axial con ventana ésea (A) y de
tejidos blandos (B) en la que se observa lesion sélida,
lobulada y heterogénea, que ocupa la totalidad de la
cavidad nasal y la nasofaringe, asociada con erosion
6sea en la pared medial, el antro maxilar derecho y el
tabique nasal en su segmento posterior con extensién
a la totalidad del antro maxilar derecho. Contenido
mucoso en el antro maxilar izquierdo.

y los senos paransales.? Menos frecuente es el
sarcoma de Ewing que afecta los tejidos blandos.
Diferenciar entre la forma extraesquelética y
la que afecta tejidos blandos es practicamente
imposible. Afecta con mds frecuencia al hombre
conrelacién 1.5:1. Aunque la causa exacta sigue
siendo desconocida, nuevas investigaciones de-
mostraron que el sello genético del sarcoma de
Ewing consiste en una secuencia especifica de
translocacion del gen EWS (22q12) y FLI (11¢24)
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que ocurre en 85% de los casos. En el 5 a 10%
restante la translocacion se encuentra entre EWS
y ERG (21g22).>#

Howard y Daniels® reportaron dos casos de sar-
coma de Ewing de la cavidad nasal. El primero en
un nifio de 14 afos con afeccién sinusal bilateral
més extension a la fosa anterior. Fue tratado con
reseccion quirdrgica seguida de quimio y radio-
terapia. El paciente estaba libre de enfermedad a

Figura 4. Estudio de resonancia magnética en T1 (A)
y T2 (B) que muestra lesién tumoral lobulada, hete-
rogénea, isointensa en T1 e hiperintensa al mismo
en T2 que ocupa la totalidad de la cavidad nasal y la
nasofaringe con destruccién del tabique nasal, erosion
de la pared medial del antro maxilar derecho con
extension y ocupacion del mismo.
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Figura 5. Mantos y pequefas trabéculas de células
pequefas sin pleomorfismo con escaso citoplasma
y bordes celulares indistintos. La tincién de PAS (A)
muestra glucégeno y CD99 positivo (B) que, junto con
el resto del panel de inmunohistoquimica, apoya el
diagnéstico de sarcoma de Ewing.

cinco anos de seguimiento. El segundo caso era
una mujer asiatica de 28 afios de edad que se
consider6 recurrencia de un tumor previamente
resecado de la punta nasal. Se trataba de sarcoma
de Ewing de tejido blando nasal y la paciente
fue tratada con rinectomia parcial (la paciente
no acepté quimio ni radioterapia). La paciente
estuvo libre de enfermedad a cuatro afnos de
seguimiento.*

Los estudios de tomografia computada y reso-
nancia magnética son esenciales para determinar
los limites del tumor y descartar metdstasis.

En la tomografia computada los sarcomas de
Ewing muestran resultados similares inde-
pendientemente del sitio primario. Los datos
caracteristicos son una masa de densidad de
tejidos blandos sin calcificaciones, si ésta incluye
hemorragia o necrosis puede mostrar un patron
heterogéneo, invasién de tejido subcutidneo o
cambios destructivos en el hueso, que reflejan
la naturaleza agresiva del tumor.® La resonancia
magnética es mas efectiva que la tomografia
computada en delinear los margenes del tu-
mor, evaluar el tejido afectado y determinar el

Figura 6. A. Endoscopia nasal. Se observa la cavidad nasal amplia sin evidencia de recurrencia tumoral, ostium
maxilar izquierdo ampliado. Cortes coronales de tomografia computada de senos paranasales: (B) ventana para
hueso, (C) ventana para tejidos blandos; en ambas se observa la cavidad nasal amplia con cambios quirtrgicos
extensos, engrosamiento mucoso del antro maxilar derecho, sin datos de recurrencia tumoral.
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abordaje quirtrgico.® El sarcoma de Ewing de la
cavidad nasal puede ser hipo o isointenso y otros
estudios mencionan que puede ser hiperintenso
en TTWI, la senal varia en intensidad en T2WI.
Es heterogéneo y su intensidad con gadolinio es
marcadamente incrementada.®®

El diagnodstico diferencial de los tumores en la
cavidad nasal y los senos paranasales con afec-
cién o no intracraneal comprende meningiomas
0 metastasis, extension directa de tumores de
la base del craneo o de la nasofaringe, como
estesioneuroblastoma, carcinoma nasofarin-
geo, melanoma, rabdomiosarcoma o linfoma,
incluido el nasoangiofibroma.?' El diagnostico
definitivo del sarcoma de Ewing se basa en sus
caracteristicas microscopicas, el sarcoma de
Ewing muestra células pequenas redondas uni-
formes con ndcleos redondo o elongados, escaso
citoplasma y bordes citoplasméticos indistintos.
Sin embargo, el examen diagndstico esencial
entre neoplasias de células pequefias redondas
es el examen inmunohistoquimico especifico
con el marcador CD99. Los estudios adicionales
incluyen PCR para detectar las caracteristicas
cromosomicas especificas en el diagnostico del
sarcoma de Ewing.’

El tratamiento efectivo contra el sarcoma de
Ewing incluye la combinacién de reseccion
quirdrgica del tumor con quimioterapia y ra-
dioterapia, lo que ha logrado aumento en el
porcentaje de supervivencia de 20 a 58%.° La
quimioterapia reduce el tamano del tumor y
limpia las micrometastasis, que estan presentes
en 80% de los casos. El protocolo de estudio del
European Intergroup Cooperative Ewing’s Sarco-
ma Study recomienda 14 ciclos de etop6sido,
vincristina, actinomicina D, ifosfamida y adria-
micina, un ciclo cada tres semanas.'® Aunque el
tratamiento estandar contra el sarcoma de Ewing
incluye reseccion quirdrgica mas quimioterapia
y radioterapia, existen algunos estudios en los
que se ha prescrito terapia de protones en el
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tratamiento del sarcoma de Ewing nasal y de
senos paranasales, asi como en otras regiones
del organismo con resultados prometedores.'"'2

El prondstico depende de la existencia de me-
tastasis debido a que el sarcoma de Ewing es
sumamente maligno y causa metdstasis al hueso
y pulmén. Los porcentajes de supervivencia a
cinco anos varian en diferentes reportes de 38
a 67%. Aunque el pronéstico de este tipo de
tumor es malo, la reseccion temprana y amplia
seguida de quimio y radioterapia coadyuvantes
para margenes quirdrgicos microscopicos posi-
tivos mejoran el porcentaje de supervivencia.'

CONCLUSIONES

A pesar de haber un amplio espectro de tumores
de células redondas y que el sarcoma de Ewing
en la cavidad nasal en pacientes adultos es
extremadamente poco frecuente, debe tenerse
el conocimiento adecuado de estos tumores y
la sospecha clinica que ayuden a establecer el
diagndstico oportuno. Se insiste en hacer una
reseccion amplia del tumor con margenes libres,
siempre y cuando sea posible. La coadyuvancia
con quimioterapia y radioterapia es muy impor-
tante como tratamiento complementario porque
mejora la supervivencia de los pacientes. En este
caso, la decisién de complementar el tratamiento
s6lo con radioterapia se tomé con base en la no
evidencia de metastasis y en que se obtuvieron
margenes negativos durante la reseccién qui-
rargica amplia.
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