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Resumo

Introducdo: O sarcoma de Ewing é um tipo raro e agressivo de cancer que acomete
0sso ou tecidos moles, com origem nas células precursoras do tecido 6sseo ou do
sistema nervoso periférico, cujo pico de incidéncia ocorre na segunda década de vida.
Sao mais comumente verificados em ossos longos, podendo, raramente, acometer a
regido de cabega e pescoco. Relato: O caso apresentado é de uma adolescente do sexo
feminino, com 13 anos de idade, que apresentou inicialmente otalgia a esquerda e
desenvolveu posteriormente paralisia facial periférica ipsilateral. O diagndstico
subsequente revelou um sarcoma de Ewing primdrio do osso temporal. Discussao: Os
temas discutidos sdo a evolugdo da doenga, suas caracteristicas clinico-patolégicas, bem
como os métodos de diagnoéstico e terapéutica empregados neste caso. Conclusdes:
Trata-se de um caso extremamente raro de sarcoma de Ewing do osso temporal com
metastases a distancia. A evolugdo deste caso fortalece a necessidade de constante
vigilancia e consideragdo da possibilidade de disseminagdo a distancia, orientando o
estabelecimento de protocolos de tratamento personalizados que busquem otimizar os
desfechos clinicos em situacdes tdo singulares e desafiadoras.

Palavras-chave: Sarcoma de Ewing. Paralisia Facial. Neoplasias de Cabeca e Pescoco.

Abstract

Introduction: Ewing's sarcoma is a rare and aggressive type of cancer that affects bone
or soft tissues. It originates from precursor cells of bone tissue or the peripheral nervous
system, with its incidence peaking during the second decade of life. It is most commonly
found in long bones but can, rarely, affect the head and neck region. Case Report: This
case involves a 13-year-old female adolescent who initially presented with left-sided
otalgia and subsequently developed ipsilateral peripheral facial paralysis. Subsequent
diagnosis revealed a primary Ewing's sarcoma of the temporal bone. Discussion: The
discussion covers the disease progression, its clinical and pathological characteristics, as
well as the diagnostic and therapeutic methods applied in this case. Conclusions: This is
an extremely rare case of Ewing's sarcoma of the temporal bone with distant metastases.
The progression of this case highlights the need for constant vigilance and the

consideration of the potential for distant spread, guiding the establishment of
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personalized treatment protocols aimed at optimizing clinical outcomes in such unique
and challenging situations.

Keywords: Sarcoma, Ewing. Facial Paralyses. Head and Neck Neoplasms.

1. Introducao

O sarcoma de Ewing, um subtipo histopatologico de sarcoma composto por pequenas
células redondas, que acomete, com frequéncia, ossos longos de membros e tronco, foi
descrito pela primeira vez por James Ewing, em 1921 1. E muito mais observado em
criangas e adolescentes de etnia caucasiana e um pouco mais comum em individuos do
sexo masculino, sendo, geralmente, diagnosticado na segunda década de vida. Dentre os
que se localizam no cranio, uma porcentagem extremamente pequena pode se
desenvolver em osso temporal, envolvendo, geralmente, o osso frontal, parietal ou
etmoide 2.

E apresentado um caso complexo de sarcoma de Ewing primario do osso temporal, com
extensao intracraniana, acometendo uma adolescente do sexo feminino, de 13 anos de
idade, com foco nas manifestagdes clinicas, nos desafios diagnésticos enfrentados e na
abordagem multidisciplinar, que foi essencial para a formula¢do de um plano
terapéutico adequado. A constatacdo da existéncia de metastase a distancia, mostra que
se trata de uma apresentacao atipica da doenca, visto que ha apenas um caso descrito na
literatura com evolucdo semelhante. O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica e
Pesquisa (CEP) com o CAEE n. 71314223.9.3001.5042 e esta vinculado ao Hospital
Infantil Albert Sabin - CE.

2. Relato de Caso

Adolescente, sexo feminino, 13 anos de idade, apresentou historia de otalgia a esquerda,
associada a dor em regido mandibular ipsilateral, inicialmente com alivio parcial apos
uso de anti-inflamatorios ndo esteroidais, além de episodios esporadicos de vertigem
rotatoria e nauseas. Evoluiu, em trés meses, com paralisia facial periférica a esquerda,
hipoacusia progressiva ipsilateral, disartria leve, disfagia intermitente para liquidos,

relato de otorreia sanguinolenta e piora importante da intensidade da dor, o que a levou
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a procurar atendimento médico, tendo sido encaminhada para o Hospital Geral de
Fortaleza.

Ao exame fisico, paciente apresentava paralisia facial periférica a esquerda, House-
Brackmann 4, bem como lesao polipoide se exteriorizando pelo conduto auditivo

esquerdo (Figura 1).

Figura 1: Lesdo polipoide se exteriorizando pelo conduto auditivo esquerdo. (A) Onset.

(B) After 3 months

A tomografia computadorizada (TC) com contraste de cabeca e pescoc¢o evidenciou
lesdo captante ao meio de contraste na topografia do forame jugular esquerdo, com
erosdo do osso temporal adjacente, comunicagdo com células da mastoide e orelha
média e acometimento dos componentes da orelha interna, havendo compressao do
seio sigmoide e bulbo jugular ipsilaterais pelo componente posterior, medindo 3,0 x 1,9
x 2,3cm. Inicialmente, havia a hipotese de se tratar de lesao neoplasica de baixa
agressividade (como meningioma, paraganglioma ou schwannoma) ou petrosite apical.
Também realizada Ressonancia Magnética de Cranio (RNM), que mostrou que a lesdo
apresentava predominantemente isossinal em T1 e em T2, infiltrando o espaco

parotideo esquerdo, com envolvimento da por¢do profunda da glandula parétida,
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estendendo-se a fossa posterior esquerda, levando a trombose do seio sigmoide, bulbo
jugular e do aspecto cranial da veia jugular interna a esquerda (Figura 2). Na
Audiometria, foi observada perda auditiva mista profunda a esquerda e limiar auditivo

normal a direita.

Figura 2: MRI revealing expansive extra-axial lesion in the pre-cerebellar cistern,

extending to the tympanic cavity, external auditory canal, and ipsilateral jugular foramen.

(A) Axial section - FLAIR (B) Coronal section - T2 (C) Coronal section - T2

Optado por realiza¢do de cirurgia conjunta com equipe de otorrinolaringologia, cirurgia
de cabeca e pescoco e neurocirurgia. No pré-operatorio, foi submetida a angiografia
cerebral e embolizacao de ramos da carotida externa. O procedimento cirurgico

consistiu em temporalectomia parcial esquerda com rotacao de retalho de musculo
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temporal, sendo visualizado, no intraoperatoério, que havia invasdo tumoral de dura-
mater e fossa posterior.

O histopatoldgico mostrou se tratar de neoplasia pouco diferenciada com padrao de
células arredondadas ou pouco alongadas, com hipercromasia e polimorfismo nuclear,
citoplasma eosinofilico, em estroma desmoplasico, havendo area focal em que tais
células se organizam em ninhos de células descoesas, com padrao alveolar, contendo
traves fibrosas de permeio (Figura 3). Sugerida realiza¢cdo de exame imuno-
histoquimico para avaliagdo da histogénese da lesdo, cujo padrao era compativel com
Neoplasia Indiferenciada CD99-positivo, morfologicamente sugestiva de Sarcoma de

Ewing.

Figura 3: Histological sections stained with hematoxylin-eosin (HE). (A) Nests of poorly
cohesive cells with an alveolar pattern. (B) Poorly differentiated neoplasm with round or

scantily elongated cells, eosinophilic cytoplasm, desmoplastic stroma, hyperchromasia,

and nuclear polymorphism

Ap6s o laudo do histopatoldgico, a paciente foi encaminhada para o Hospital Infantil
Albert Sabin (HIAS), visando ao seguimento do seu tratamento. No HIAS, a paciente
mantém acompanhamento conjunto com oncologia pediatrica, oncogenética, nutricdo e
psicologia. Realizou exames para estadiamento tumoral, incluindo mielograma, que nao
evidenciou a presenca de células tumorais; cintilografia 6ssea que ndo demonstrou
outras areas com aumento da atividade osteogénica suspeitas; tomografias de pescoco,

torax, abdome superior e pelve, que permitiram a visualizacao, entretanto, de lesoes
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osteoliticas no iliaco direito e em corpo vertebral de L1, que constituiam lesdes
metastaticas.
Optado por iniciar tratamento com radioterapia e quimioterapia. A paciente segue em

tratamento no HIAS, com boa resposta a terapia estabelecida.

3. Discussao

Apesar de metastases de Sarcoma de Ewing (SE), no geral, serem comuns, ha apenas um
outro caso descrito na literatura de lesdes metastaticas oriundas de um SE primario do
cranio, tornando o atual relato o segundo a demonstrar a existéncia de metastases a
distancia. Dessa forma, ha um melhor prognéstico, quando se trata de uma lesao
craniana primadria, quando comparado a lesdes primarias de outras partes do corpo 3.
O diagnostico precoce é de suma importancia, pois o tumor apresenta um crescimento
extremamente rapido. O exame radiolégico € essencial para auxilio na determinagao da
extensdo da doenca, bem como para a defini¢do de estratégias terapéuticas adequadas.
Faz-se possivel utilizar Tomografia Computadorizada (TC), que oferece uma melhor
avalia¢do do osso cortical, além de permitir exame detalhado da base do cranio; da
Ressonancia Nuclear Magnética (RNM), que fornece andlise adequada de tecidos moles
e possibilita a determinacdo de invasdo de medula, 6rbita e regido intracraniana; e da
Tomografia com Emissdo de Pésitrons (PET-CT) para investigar a existéncia de
metastases a distancia %

Apesar de todos os recursos disponiveis, o diagndstico de SE é de dificil confirmacao. O
histopatoldgico associado a imuno-histoquimica, é o padrao-ouro >. As caracteristicas
histopatologicas incluem pequenas células redondas monomorficas com citoplasma
escasso, nucleos redondos e nucléolos imperceptiveis. Analise molecular genética
evidenciando a translocacao cromossémica no cromossomo 22q12 é patognomonica.
Superexpressdo de CD99, uma proteina transmembrana codificada pelo gene MIC-2, é
outro marcador util detectado por imuno-histoquimica ®.

A evolugdo na terapia multimodal melhorou, consideravelmente, as taxas de sobrevida
para os sarcomas, em geral. O tratamento do SE intracraniano teve progndstico
relativamente pior, quando apenas cirurgia e radioterapia constavam como op¢ao de

tratamento, com taxa de sobrevida de cerca de 10%, em 5 anos. Entretanto, com a
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introducdo de quimioterapia combinada com a radioterapia, a taxa de sobrevivéncia em
5 anos aumentou significativamente, chegando a 53% 7. Faz-se imperioso salientar a
importancia da participacao de equipe multidisciplinar no acompanhamento e
tratamento desse tipo de cancer, envolvendo otorrinolaringologia, cirurgia de cabeca e
pescoco, neurocirurgia, fonoaudiologia, pediatria, oncologia, dentre outros profissionais
de saude, para o manuseio eficiente do caso % Tal conducdo em equipe permite a
investigacdo sob perspectivas distintas, visando a uma maior assertividade no manejo
da condigao.

Trata-se de um caso extremamente raro de sarcoma de Ewing do osso temporal com
metastases a distancia. A escassez de relatos semelhantes refor¢a a complexidade e a
excepcionalidade deste cenario clinico. Além disso, enfatiza-se a imperatividade de um
diagndstico precoce, baseado em exames radiolégicos, histopatologico e imuno-
histoquimica, o que se revela determinante para a viabilidade de um tratamento eficaz.
Nesse contexto, o emprego de uma abordagem terapéutica multidisciplinar, englobando
intervencao cirdrgica, quimioterapia e radioterapia assume relevancia crucial. A
evolucdo deste caso fortalece a necessidade de constante vigilancia e consideragdo da
possibilidade de disseminacdo a distancia, orientando o estabelecimento de protocolos
de tratamento personalizados que busquem otimizar os desfechos clinicos em situagdes

tdo singulares e desafiadoras.
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