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Resumen

Introduccion: El sarcoma de Ewing es un tipo de cancer raro y agresivo que afecta a...

hueso o tejidos blandos, originados a partir de células precursoras del tejido 6seo o

sistema nervioso periférico, con una incidencia maxima en la segunda década de la vida.

Se encuentran con mayor frecuencia en los huesos largos, pero rara vez pueden afectar a los huesos largos.
Regién de la cabeza y el cuello. Informe: El caso presentado es el de una adolescente.

Una nifia de 13 afios que inicialmente presentd dolor en el oido izquierdo y

Posteriormente desarroll6 paralisis facial periférica ipsilateral. El diagnostico

El examen posterior revelé un sarcoma de Ewing primario del hueso temporal. Discusion: El

Los temas tratados incluyen la evolucién de la enfermedad, sus caracteristicas clinicas y patolégicas, asi como...
incluyendo los métodos diagnodsticos y terapéuticos empleados en este caso. Conclusiones:

Este es un caso extremadamente raro de sarcoma de Ewing del hueso temporal con

Metastasis a distancia. La evolucién de este caso refuerza la necesidad de una vigilancia constante.
monitorear y considerar la posibilidad de difusiéon remota, orientando la

establecer protocolos de tratamiento personalizados que busquen optimizar la

resultados clinicos en situaciones tan singulares y complejas.

Palabras clave: Sarcoma de Ewing. Paralisis facial. Neoplasias de cabeza y cuello.

Abstracto

Introduccion: El sarcoma de Ewing es un tipo de cancer raro y agresivo que afecta a los huesos.

o tejidos blandos. Se origina a partir de células precursoras del tejido 6seo o del sistema nervioso periférico.
sistema, con su incidencia maxima durante la segunda década de la vida. Es mas comunmente

Se encuentra en los huesos largos, pero raramente puede afectar la region de la cabeza y el cuello. Informe de caso: Este
El caso involucra a una adolescente de 13 afios que inicialmente presenté dolor en el lado izquierdo.
otalgia y posteriormente desarroll6 paralisis facial periférica ipsilateral. Posteriormente

El diagndstico reveld un sarcoma de Ewing primario del hueso temporal. Discusion: El

La discusién abarca la progresion de la enfermedad, sus caracteristicas clinicas y patolégicas, como

asi como los métodos diagnésticos y terapéuticos aplicados en este caso. Conclusiones: Esto es

Un caso extremadamente raro de sarcoma de Ewing del hueso temporal con metéstasis a distancia.

La evolucion de este caso pone de relieve la necesidad de una vigilancia constante y la

consideracion del potencial de propagacion a distancia, guiando el establecimiento de
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protocolos de tratamiento personalizados destinados a optimizar los resultados clinicos en casos tan Unicos
y situaciones dificiles.

Palabras clave: Sarcoma de Ewing. Paralisis facial. Neoplasias de cabeza y cuello.

1. Introduccién

El sarcoma de Ewing, un subtipo histopatolégico de sarcoma compuesto por pequeias células

El carcinoma de células redondas, que afecta frecuentemente a los huesos largos de las extremidades y el
tronco, fue descrito por primera vez por James Ewing en 1921. Se observa con mucha mas frecuencia en
nifios y adolescentes caucasicos, y algo mas comun en individuos de

Es mas comun en hombres y generalmente se diagnostica en la segunda década de la vida. Entre los

que se encuentran en el craneo, un porcentaje extremadamente pequefio puede ser

se desarrollan en el hueso temporal, generalmente afectando el frontal, parietal o

etmoides 2.

Se presenta un caso complejo de sarcoma de Ewing primario del hueso temporal, con

Extension intracraneal que afecta a una adolescente de 13 afos.

edad, centrandose en las manifestaciones clinicas, los desafios diagnésticos a los que se enfrenta y

un enfoque multidisciplinario, que fue esencial para la formulacion de un plan.

terapia apropiada. El hallazgo de metastasis a distancia demuestra que

Esta es una presentacion atipica de la enfermedad, ya que solo hay un caso descrito en la literatura con una
evolucién similar. El estudio fue aprobado por el Comité de Etica y

Investigacion (CEP) con CAEE n.° 71314223.9.3001.5042 y esta vinculada al Hospital

Hospital Infantil Albert Sabin — CE.

2. Informe del caso

Una adolescente de 13 afios presentd antecedentes de otalgia en el lado izquierdo.

asociado con dolor en la region mandibular ipsilateral, inicialmente con alivio parcial después

uso de medicamentos antiinflamatorios no esteroideos, ademas de episodios esporadicos de vértigo

Dolor rotacional y nduseas. En el transcurso de tres meses, progreso6 hasta convertirse en una paralisis facial periférica del lado izquierdo.
Pérdida auditiva progresiva ipsilateral, disartria leve, disfagia liquida intermitente,

Informo de otorrea sanguinolenta y un empeoramiento significativo de la intensidad del dolor, lo que la llevo a...
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Buscando atencién médica, fue remitida al Hospital General de
Fortaleza.

En el examen fisico, el paciente presenté paralisis facial periférica en el lado izquierdo, House-
Brackmann 4, asi como una lesién polipoide que sobresale del conducto auditivo.

izquierda (Figura 1).

Figura 1: Lesion polipoide que sobresale del conducto auditivo izquierdo. (A) Inicio.

(B) Después de 3 meses

Una tomografia computarizada (TC) de cabeza y cuello con contraste reveld

Una lesién que muestra realce de contraste en la region del foramen yugular izquierdo, con
Erosién del hueso temporal adyacente, comunicacion con las celdillas mastoideas y el oido.
oido medio y afectacion de los componentes del oido interno, con compresion del mismo.
Seno sigmoideo ipsilateral y bulbo yugular por el componente posterior, que mide 3,0 x 1,9
2,3 cm x 2,3 cm. Inicialmente, se planted la hipétesis de que se trataba de una lesion neoplasica de bajo grado.
Agresividad (como meningioma, paraganglioma o schwannoma) o petrositis apical.
También se realizd una resonancia magnética craneal (RM), que mostré que la lesién
Mostré una sefial predominantemente isointensa en T1 y T2, infiltrandose en el espacio.

glandula parétida izquierda, con afectacion de la porcion profunda de la glandula parétida,
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extendiéndose hacia la fosa posterior izquierda, lo que provoca trombosis del seno sigmoideo y del bulbo olfatorio.
yugular y el aspecto craneal de la vena yugular interna en el lado izquierdo (Figura 2). En

La audiometria reveld una pérdida auditiva mixta profunda en el oido izquierdo y un umbral auditivo.

Normal a la derecha.

Figura 2: Resonancia magnética que revela una lesion extraaxial expansiva en la cisterna precerebelosa,

extendiéndose a la cavidad timpanica, el conducto auditivo externo y el foramen yugular ipsilateral.

(A) Seccién axial — FLAIR (B) Seccion coronal - T2 (C) Seccién coronal - T2

Optar por una cirugia conjunta con un equipo de otorrinolaringologia, cirugia
Cirugia de cabeza y cuello y neurocirugia. Preoperatoriamente, se le realizé una angiografia.
Embolizacion de la rama carétida cerebral y externa. El procedimiento quirdrgico.

Consistié en una temporalectomia parcial izquierda con rotacién del colgajo muscular.
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temporal, y durante la cirugia se observé que habia invasion tumoral de la duramadre.

madre y fosa posterior.

El examen histopatolégico mostré que se trataba de una neoplasia poco diferenciada con un patrén de
Células redondeadas o ligeramente alargadas, con hipercromasia y polimorfismo nuclear.

citoplasma eosinofilico, en estroma desmoplasico, con un area focal en la que tal

Las células se organizan en nidos de células no cohesivas, con un patrén alveolar, que contienen
bandas fibrosas intercaladas (Figura 3). Se sugiere examen inmunolégico.

El andlisis histoquimico de la histogénesis de la lesién reveld un patron consistente con

Neoplasia indiferenciada CD99-positiva, morfolégicamente sugestiva de sarcoma de

Ewing.

Figura 3: Cortes histolégicos tefiildos con hematoxilina-eosina (HE). (A) Nidos de pobreza
células cohesivas con un patron alveolar. (B) Neoplasia poco diferenciada con redondas o

células escasamente alargadas, citoplasma eosinofilico, estroma desmoplasico, hipercromasia,

y polimorfismo nuclear

Tras el informe histopatoldgico, el paciente fue derivado al Hospital Infantil.

Albert Sabin (HIAS), con el objetivo de realizar el seguimiento de su tratamiento. En HIAS, la paciente
Mantiene un seguimiento conjunto con oncologia pediatrica, oncogenética, nutriciéon y

psicologia. Se sometié a pruebas para la estadificacion del tumor, incluyendo una aspiracion de médula ésea, que no...
mostré evidencia de la presencia de células tumorales; la gammagrafia 6sea no demostré

otras areas con sospecha de aumento de la actividad osteogénica; tomografias computarizadas del cuello,

térax, abdomen superior y pelvis, lo que permitié visualizar las lesiones.
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lesiones osteoliticas en el ilion derecho y en el cuerpo vertebral de L1, que constituian lesiones
metastasico.
La paciente ha optado por comenzar el tratamiento con radioterapia y quimioterapia. Continda...

Tratamiento en HIAS, con buena respuesta a la terapia establecida.

3. Discusion

Aunque las metastasis del sarcoma de Ewing (SE) son generalmente comunes, solo hay una

Otro caso descrito en la literatura involucra lesiones metastasicas originadas a partir de un SE primario de
craneo, lo que convierte al presente informe en el segundo en demostrar la existencia de metastasis en el craneo.
distancia. De esta forma, hay un mejor pronéstico en caso de lesioén.

lesion craneal primaria, en comparacion con lesiones primarias en otras partes del cuerpo 3.

El diagnéstico precoz es de suma importancia, ya que el tumor muestra signos de crecimiento.
Extremadamente rapido. El examen radiolégico es esencial para ayudar a determinar la

Para determinar la extension de la enfermedad, asi como para definir las estrategias terapéuticas adecuadas.
Es posible utilizar la tomografia computarizada (TC), que ofrece una mejor

evaluacion del hueso cortical, ademas de permitir un examen detallado de la base del craneo; de

La resonancia magnética nuclear (RMN) proporciona un analisis adecuado de los tejidos blandos.

y permite determinar la invasion de la médula espinal, la orbita y la regién intracraneal; y de

Tomografia por emisién de positrones (PET-CT) para investigar la existencia de

metastasis distantes 4.

A pesar de todos los recursos disponibles, el diagnéstico de SE es dificil de confirmar.

El andlisis histopatolégico combinado con la inmunohistoquimica es el método de referencia . 5. Caracteristicas
Los hallazgos histopatoldgicos incluyen células pequefias, redondas y monomorficas con citoplasma.
Nucleos escasos y redondos, y nucléolos imperceptibles. Analisis genético molecular.

Resaltar la translocacién cromosémica en el cromosoma 22q12 es patognomaonico.

La sobreexpresion de CD99, una proteina transmembrana codificada por el gen MIC-2, es

Otro marcador util detectado por inmunohistoquimica 6.

Los avances en la terapia multimodal han mejorado considerablemente las tasas de supervivencia.

En general, para los sarcomas. El tratamiento del SE intracraneal tuvo un buen pronéstico.

La situacion era relativamente peor cuando solo se contemplaban la cirugia y la radioterapia como opciones.

tratamiento, con una tasa de supervivencia de aproximadamente el 10% a los 5 afios. Sin embargo, con el
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Introduccion de la quimioterapia combinada con radioterapia, la tasa de supervivencia en

En los ultimos 5 afios, ha aumentado significativamente, alcanzando el 53% 7. Es imperativo destacar el
importancia de la participacién de equipos multidisciplinarios en el monitoreo y

Tratamiento de este tipo de cancer, que involucra otorrinolaringologia, cirugia de cabeza y nariz.

Cirugia de cuello, neurocirugia, logopedia, pediatria, oncologia, entre otras especialidades.
profesionales de la salud, para la gestion eficiente del caso 4. Este trabajo en equipo permite
Investigacion desde diferentes perspectivas, con el objetivo de lograr una mayor precision en la gestion.
de la condicion.

Este es un caso extremadamente raro de sarcoma de Ewing del hueso temporal con

metastasis distantes. La escasez de informes similares refuerza la complejidad y la

Se destaca la naturaleza excepcional de este escenario clinico. Ademas, se subraya la imperiosa necesidad de...
diagndstico precoz, basado en examenes radiologicos, histopatoldgicos e inmunoldgicos-

La histoquimica resulta crucial para la viabilidad de un tratamiento eficaz.

En este contexto, el uso de un enfoque terapéutico multidisciplinario, que abarque

La intervencion quirurgica, la quimioterapia y la radioterapia son de vital importancia.

La evolucion de este caso refuerza la necesidad de una vigilancia constante y de considerar

Posibilidad de difusion remota, orientando el establecimiento de protocolos.

Planes de tratamiento personalizados que buscan optimizar los resultados clinicos en diversas situaciones.

tan unico y desafiante.
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