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RESUMEN

La familia de tumores del Sarcoma de Ewing (ES) es un grupo poco habitual de neoplasias malignas que pueden
localizarse en regiones: Oseas como extradseas. El tumor neuroectodérmico primitivo (PNET), muestra mas
diferenciacién neuronal que el Sarcoma de Ewing (ES) y rara vez se presenta en piel y tejidos subcutaneos.
Ocasionalmente se presenta como un cancer de piel primario, que tiene como caracteristicas clinicas: una tumoracion
superficial, en promedio mide 2-3 cm, de consistencia blanda, movil y algunas veces dolorosa. Los lugares mas
afectados son espacios paravertebrales, extremidades inferiores, cabeza, cuello y pelvis. Describimos el caso de un
varén de 13 aios, con 2 tumores superficiales en cuero cabelludo, el examen histologico presentaba una proliferacion
de células de pequeiio tamafio, basofilas, monomorfas; con perfil inmunohistoquimico FLI1 positivo, compatible
con PNET.

PALABRAS CLAVE: Sarcoma de Ewing, piel, tumores neuroectodérmicos periféricos primitivos. (Fuente:
DeCS BIREME).

SUMMARY

Ewing’s sarcomas are a less common malignant neoplasms that can be located both in skeletal and extra skeletal
areas. The primitive neuroectodermic tumor (PNET) shows more neuronal differentiation than Ewing’s sarcoma
and rarely invades the skin and soft tissues. This tumor occasionally presents as a primary skin cancer which has
distinctive features such as a superficial tumor with a 2-3 cm, soft, mobile and eventually painful. Most affected
areas of the body are paravertebral spaces, lower limbs, head, neck and pelvis. We report here the case of a 13 year
old male presenting with 2 superficial tumors located on the scalp, the histo pathological examination revealed a
proliferation of small, basophilic and monomorphic cells that showed FLI1 positive immunohistochemistry pattern
compatible with PNET.

KEYWORDS: Sarcoma, Ewing, skin, neuroectodermal tumors, primitive, peripheral. (Source: MeSH NLM).
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INTRODUCCION

Elsarcomade Ewing (ES) esuntumor dseo de huesos
largos altamente maligno que se presenta en nifios y
adultos jovenes; se han reportado casos de tumores
malignos de tejido blando que son indistinguibles
de ES y son llamados ES extra esqueléticos (EES);
estos tumores son ahora clasificados como familia
de tumores ES (ESFT); incluyen ES, EES y tumor
neuro ectodérmico primitivo (PNET), que muestra
mas diferenciacion neuronal que ES (1). EES es un
tumor de partes blandas raro, agresivo y maligno con
alta tasa de recurrencia y que ocurre principalmente en
adolescentes y adultos jovenes entre 10 y 30 afios de
edad (2). En 1975, Angervall y Enzinger informaron el
primer caso de ES extra6seo (3).

ES y PNET forman un solo grupo de tumores del
hueso y tejido blando; ES tipicamente indiferenciado
en un extremo del espectro y PNET con clara evidencia
de diferenciacion neural en el otro (4).

Se reporta el caso, debido a su rareza y similitud
morfolégica con otros tumores cutaneos, el
PNET puede ser clinicamente y patologicamente
subdiagnosticado; se deberia incluir en el diagnostico
diferencial, incluso en casos simples, incluyendo
estudio anatomo patolégico.

PRESENTACION DEL CASO

Varon de 13 afios, mestizo, natural de Huanuco-
Peri, que acudi6 a consulta con dos tumores

Figura 1. Tumores superficiales en cuero cabelludo; de 3,5 cm y 2 cm, con rapido
aumento de volumen en 4 meses.

Figura 2. A: 40X, tincién hematoxilina-cosina. Epidermis sin mayores alteraciones y en la
dermis presencia de una proliferacion de células pequenas redondas y azules de disposicion
nodular que ocupa predominantemente la dermis reticular y abarca hasta TCSC. B: 40X, tincion
hematoxilina-cosina. En la dermis hay presencia de una proliferacion de células pequeias
redondas y azules de disposicion nodular que ocupa predominantemente la dermis reticular y
abarca hasta TCSC.
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superficiales, ubicados en el vertex: el mas grande de
3,5 cm. de didmetro del tono de piel del paciente, tenia
una depresion en el centro por haber sido punzada con
anterioridad y la segunda de 2 cm. de didmetro, de
color eritemato-violaceo, de consistencia gelatinosa,
ligeramente moviles y dolorosos a la palpacion, con
rapido aumento de volumen en cuatro meses (figura

1.

Se realizd biopsia por losange del tumor 2 cm (mas
pequefio), cuya descripcion histoldgica fue, epidermis
sin mayores alteraciones y en dermis presencia de una
proliferacion de células pequefias redondas y azules
de disposicion nodular que ocupa predominantemente
la dermis reticular y abarca hasta TCSC (figura 2A y
B, figura 3). Se realiz6é examen inmunohistoquimico
FLI1 (friendleukemia virus integration 1), donde se
aprecia sobre expresion nuclear de FLI-1 (figura 4).

Figura 3. 400X, tincion hematoxilina-eosina. Imagen
a mayor aumento de la proliferacion celular en donde
se observa con mejor detalle el escaso citoplasma y la

uniformidad entre ellas.
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Figura 4. 400X, tincion FLI1 (friendleukemia
virus integration 1): Sobre expresion nuclear de
FLI-1.
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DISCUSION

La familia de tumores del sarcoma de Ewing (ESFT)
representa una familia de neoplasias morfologicamente
similares, incluyendo el sarcoma de Ewing clasico
(ES) del hueso, el ES extra esquelético, el tumor de
células pequenias de la region toraco-pulmonar (tumor
de Askin) y tumores neuro ectodérmicos primitivos
del tejido blando (PNET) (5).

El sarcoma de Ewing extradseo / tumores
neuro ectodérmicos periféricos (ESS / PNET), son
neoplasias raras que representan aproximadamente de
10 a 15% de los sarcomas de tejidos blandos en nifios
y el 5% de los sarcomas de tejidos blandos en adultos
(6). Clinicamente, morfoldgica y genéticamente ESS/
PNET, comparten muchas caracteristicas, lo que
respalda la hipotesis de que estas dos neoplasias estan
histogenéticamente relacionadas y son consideradas
como parte de la misma familia de tumores (7).

Los sitios extra esqueléticos cominmente afectados
incluyen los espacios paravertebrales, extremidades
inferiores, cabeza, cuello y pelvis; otras ubicaciones
raras de EES incluyen el retroperitoneo, epiplon,
orbita, piel y pared tordcica; es mas probable que surjan
tumores extra esqueléticos desde ubicaciones axiales y
es menos probable que aparezcan de la pelvis (8).

El cuadro clinico es poco comun., usualmente
involucra tejidos subcutaneos o musculos profundos,
y rara vez ocurre como cancer de piel primario; se
presenta como una tumoracion superficial de 2-3 cm,
de consistencia blanda, movil, a veces dolorosa; el
tumor se encuentra en la dermis media o profunda o
tejido superficial subcutdneo y puede involucrar a la
papila dérmica, con presentacion tumoral pedunculada

9).

El diagnoéstico diferencial se realiza con otras
neoplasias compuestas de células redondas azules
pequefias: neoplasias primarias y metastasis cutaneas;
las neoplasias primarias pueden ser: carcinoma de
células de Merkel, espiradenoma ecrino, linfomas,
sarcoma de células claras, rabdomiosarcoma, tumor
rabdoideo maligno, tumor neuro ectodérmico
primitivo  maligno,  carcinoma  mioepitelial,
histiocitoma fibroso angiomatoide, tumores anexiales
pobremente diferenciados y sarcoma granulocitico; y
las metastasis cutdneas pueden derivar de: sarcoma
de Ewing dseo, carcinoma neuroendocrino de células
grandes, carcinoma de pulmoén de células pequenas y
neuroblastoma (9).
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El diagnostico puede requerir varias técnicas
auxiliares tales como citologia por aspiracion,
tinciones histoquimicas, inmunohistoquimica,
microscopia electronica, citogenética y genética
molecular de traslocaciones; el aspecto histologico
de células redondas pequefias, positivo para CD99 en
caracteristico patron membrana en la histoquimica y
la translocacion cromosomica especifica que implica
genes EWSRI1 en el cromosoma 22q12 son criterios
esenciales para diagnostico de EES (10).

El tratamiento se realiza inicialmente con
reseccion quirtirgica, asociado o no a la quimioterapia
o radioterapia; segun tamafio y ubicacion del tumor,
la radioterapia se usa cuando hay margenes positivos
después de la reseccion quirurgica (11). Por lo
tanto, para la enfermedad se requiere una estrategia
terapéutica multimodal, agresiva (12). En pacientes
con enfermedad localizada se estima que la tasa de
supervivencia a 5 afios es alrededor de 70%, debido
al considerable progreso de la terapia tanto local como
sistémica, durante las ultimas 4 décadas (13).

El caracter menos agresivo del cuadro clinico
cutaneo probablemente se produce debido a Ia
ubicacion superficial, tumores mas pequeiios y de facil
acceso, permitiendo la deteccion a través del examen
clinico o por el propio paciente, diagnostico precoz y
reseccion quirdargica completa, evitando el inicio de
metastasis (10). Cerca de 30-40% de pacientes con
ESS/PNET sufren de tumores recurrentes y tienen un
muy mal prondstico, la supervivencia a 5 afios después
de la recurrencia de estos pacientes fue de a 10-15%, y
de 7% para aquellos cuya enfermedad reaparecid en 2
afios (7).

Una gran cohorte de pacientes con sarcoma de
Ewing localizado tratado con modernos protocolos de
quimioterapia, determinaron que la edad avanzada, la
raza no blanca y la VSG basal elevada son factores
prondsticos adversos independientes en pacientes con
EES, y que el patrén de recaida no difiere entre EES y
ES esqueléticos (14).

Antes del uso de la terapia sistémica multiagente,
la tasa de supervivencia a largo plazo, con cirugia
o radiacion era inferior al 10%; con la adicion de la
quimioterapia multi- farmacoldgica para la cirugia o
radiacion, las tasas de supervivencia a 5 afios varian
de 49 a 60% en pacientes con enfermedad localizada,
siendo los regimenes de quimioterapia estandar actual:
vincristina, doxorrubicinay ciclofosfamida, alternando
con ifosfamida y etopodsido (régimen VAC-I / E) para
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la enfermedad localizada, y vincristina, doxorrubicina
y ciclofosfamida (régimen VAC) en la enfermedad
metastasica (15).

Aunque son tumores raros, los EES/PNET, se
deben considerar en el diagndstico diferencial, una
adecuada evaluacion clinica, estudios histologicos,
inmunohistoquimicos y citogenéticos, realizados
a tiempo y un tratamiento apropiado resultan
fundamentales para su correcto manejo, debido a que
la enfermedad cutanea, generalmente, presenta un
curso lento y un pronoéstico favorable.
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