CARTAS CIENTIFICO-CLINICAS

Sarcoma de Ewing cutaneo )
primario en una paciente
embarazada

Ewing’s Primary Cutaneous Sarcoma in a
Pregnant Patient

Sr. Director:

El término de Sarcoma de Ewing procede de James Ewing
(1866-1943), que fue el primero en describir el tumor como
un endotelioma 6seo maligno, estableciendo que la enfer-
medad era diferente del linfoma'?. Angervall y Enzinger
identificaron que el tumor podia producirse en el tejido
blando profundo y pocas veces en la piel®. Posteriormente,
los estudios citogenéticos confirmaron que estos tumores
pertenecen a la misma familia que el sarcoma de Ewing
que surge del hueso, que cominmente reciben el nombre
de tumores de la familia del sarcoma de Ewing*. Hasta el
2018 Unicamente se han descrito en la literatura 78 casos.
La mayoria de los pacientes son mujeres (2:1), de raza cau-
casica, en la segunda década de la vida (edad media entre
los 16-17 anos). Se ha demostrado la translocacion del gen
EWSR1 en el cromosoma 22q12 asi como la hibridacion fluo-
rescente in situ del gen EWSR1 con una rotura positiva para
la translocacidén de EWSR1"23,

Caso clinico

Una mujer de 25 afos acudio a consulta, tras 22 dias de
su parto, por la aparicion, 7 meses antes, de una masa de
rapido crecimiento en el muslo derecho. La paciente referia
fatiga y dolor asociado, ademas de sangrado de la masa. El
examen fisico revel6 una lesion tumoral eritematosa, firme,
de 5cm de didametro, con costras hematicas en la superficie,
rodeada por un halo eritematoso de piel de naranja (fig. 1).

Se realizd una biopsia con sacabocados que mostré un
tumor de células pequenas basdfilas, con poco citoplasma,
cromatina y nucleo prominente, y células dispuestas en
capas a lo largo del grosor de la dermis sin compromiso epi-
dérmico (fig. 2). El estudio inmunohistoquimico fue positivo
para CD99, PKC, y vimentina, y negativo para actina, des-
mina, $100, cromogranina, CD20, C3 y CK20. La TAC toracica
revelo un nodulo solido de naturaleza no calcica de 5mm
en la base del pulmén izquierdo, sospechoso de metasta-
sis, ademas de paquipleuritis izquierda. La TAC abdominal
mostré hepatomegalia a expensas del lobulo derecho, sin
dilatacion del conducto biliar, no se observaron masas soli-
das ni quisticas en el parénquima; ademas, se detectd
esplenomegalia con una imagen heterogénea hipodensa de
tamano no mayor a 25 mm, también sospechosa de metas-
tasis. Se diagnosticd un tumor neuroectodérmico primitivo
tipo sarcoma primario cutaneo de Ewing. La paciente fue
referida a un hospital donde recibi6é un ciclo de induccién
con vincristina y doxorrubicina, logrando una reduccion del
50% de la masa. Este fue seguido de 2 ciclos de vincristina ya
que se agotaron los suministros. El sangrado se presento6 con
el tercer ciclo, por lo que se indico radioterapia (acelera-
dor lineal). Seis meses mas tarde, se obtuvo una reduccion
del 90% de la lesion cutanea (fig. 3). Desgraciadamente la

Figura 1  Masa eritematosa solida de 5cm.

Tumor de células pequenas basofilas (100x).

Figura 2

paciente fallecié 2 semanas después de la Ultima cita en
dermatologia.

Discusién

Tradicionalmente, la familia de tumores del sar-
coma de Ewing incluye 3 entidades significativas: el
sarcoma de Ewing, el tumor de Askin de la pared toracica y
el PNET"4,

El sarcoma de Ewing es un tumor neuroectodérmico
primitivo que raramente se presenta en piel y tejido sub-
cutaneo. El 85% de los tumores presentan fusion del gen
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Reduccion del 90% de la lesion cutanea.

Figura 3

EWSR1 con un gen transformador del virus de la eritroblas-
tosis (FLI1); la fusion del exdn 7 de EWSR1 al exén 6 de
la translocacion FLI1 es especifica del sarcoma de Ewing'.
En general, es mas conocido como un tumor 6seo primario
con una mayor incidencia en ninos y adolescentes, siendo
en este grupo de edad el segundo tumor 6seo primario mas
comn®*. El sarcoma de Ewing es poco frecuente, locali-
zandose principalmente en los tejidos blandos profundos de
la region paraespinal, la pared toracica o las extremidades
inferiores. Los casos mas superficiales, denominados cuta-
neos, son esporadicos y la gran mayoria han sido descritos
como una Unica masa pequefia’?.

Histoldgicamente, estos sarcomas estan constituidos
principalmente por células tumorales pequeias y redondas
que, por lo general, expresan CD99 y positividad débil para
marcadores de sinaptofisina.>>-%. Algunos tumores pediatri-
cos de células pequenas y redondas con afectacion cutanea
pueden descartarse facilmente mediante inmunohistoqui-
mica. El rabdomiosarcoma puede exhibir positividad para
CD99 y también tife marcadores musculares, como la des-
mina, miogenina y myo-D1, lo que no sucede con los tumores
de la familia del sarcoma de Ewing*>8. El linfoma linfoblas-
tico puede afectar a la piel y frecuentemente es positivo
para CD99 y también para TdT, mientras que el tumor de la
familia del sarcoma de Ewing es siempre negativo para este
altimo? 37,

El sarcoma cutaneo primario de Ewing es una entidad
rara, que se trata de la misma forma que el sarcoma dseo
de Ewing, mediante cirugia extensa, radioterapia y quimio-
terapia multifarmaco’’. La enfermedad cutanea presenta
un curso lento y un pronoéstico favorable, con una tasa de
supervivencia a los 10 anos del 91%, a diferencia de lo que
sucede con el sarcoma de Ewing 6seo o de tejidos blan-
dos, que presentan un peor prondstico. El comportamiento
menos agresivo del cuadro clinico cutaneo probablemente
es debido a la localizacion superficial, a ser tumores mas
pequeios y a tener un acceso facil; todo ello permite su
deteccion, bien mediante un examen clinico rutinario, bien
por autoexploracion del paciente. Esto hace posible llegar
a un diagnodstico precoz y lograr una reseccion quirirgica

completa, lo que evita la aparicidon de metastasis.”>*7 Si
la enfermedad se detecta a tiempo y se trata con escision
local y quimioterapia sistémica, el resultado es favorable.
Actualmente no existe literatura cientifica que demuestre
una relacion directa y causal entre el sarcoma de Ewing cuta-
neo primario y el embarazo. Desafortunadamente, como es
el caso que presentamos, el 11% de los casos de sarcoma de
Ewing cutaneo primario presentan enfermedad metastasica
en el momento del diagndstico™>8.
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