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RESUMEN

Introduccion: pertenece a la familia de tumores primitivos neuroectodermales siendo el segundo tumor primario de los huesos en ninos
El motivo de este trabajo fue revisar la presentacion de Sarcoma de Ewing en los Maxilares en el Instituto Nacional de Enfermedades
Neoplisicas.

Material y método: Nosotros revisamos los reportes médicos de 6 casos de Sarcomas de Ewing primarios de los maxilares en el Instituto
Nacional de Enfermedades Neoplasicas de 1952 al 2006 en relacion  al sexo, edad, localizacién, tamano, sintomas v signos clinicos del
tumor, procedimientos de diagnéstico, presencia de metdstasis, tipos de tratamiento, seguimiento y sobrevida.

Resultados: De los 6 casos, 3 fueron masculinos, ¢l de menor edad fue de 9 meses y el mavor de 27 anos, la localizacion fue de 4 casos en
¢l maxilar inferior y 2 en el superior, El tamano del tumor varia de 3 cm. a 12 cm. La mayoria presento asimetria facial y dificultad en la
masticacion. El diagnéstico se hizo con Hematoxilina-Eosina y en algunos casos con histoquimica y marcadores de inmunohistoquimica.
En 2 casos se presentaron metastasis, 4 pacientes recibieron radioterapia y quimioterapia y 1 sélo radioterapia. Tres pacientes fallecieron al
mes, 1res y cinco meses.
Conclusién: Los Sarcomas de Ewing son tumores poco frecuentes a nivel de los maxilares y con caracteristicas clinicas similares con respecto
a otros sarcomas. Es necesario un diagnéstico microscopico correcto y un tratamiento adecuado.
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ABSTRACT

Introduction: It belongs to the family of Neuroectodermal Primitive Tumors. Is the second primary tumor of the bone in children. The
purpose of this report is the study of the cases at the Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas.

Material and method: We review the medical records of 6 cases of Ewing's Sarcomas in the Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas
the 1952 1o 2006 in relation 1o sex, age, location, size, symtoms and clinical sigs of the tumor, diagnostic procedures, presence of metastasis,
types of treatment, follow-up and survival.

Results: Of the 6 cases, 3 were male, younger was 9 months and the largest in 27 years, the location was 4 cases in the lower maxilla and 2 in
the upper. Tumors size varies from 3 cm. to 12 em. Most presenting facial asymmetry and difficulty in chewing. The diagnosis was made with
Hematoxylin-Eosin and in some cases with histochemistry and immunohistochemistry markers. In 2 cases were filed metastases, 4 patients
receved radiotherapy and chemotherapy and only | radiotherapy. Three patients died a month, three to five months.

Conclusions: The Ewing’s Sarcomas are tumors of the maxilla and with similar clinical characteristics with respect to other sarcomas. Is
necesary a correct diagnosis and adequate treatment.

Keywords: Sarcoma, Ewing’s . maxilla

! Médico Anatomo Patélogo del Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas.
* Cirujano Dentista. Docenie de Anatomia Patolégica de la Facultad de Odontologia de la Universidad de San Martin de Porres,
Correspondencia:

Dr. Sanchez Lihon Juvenal

Correo electrénico: a_sanchez(@inen.sld.pe

|NTRODUCCION rabdomiosarcomas, linfomas, carcinosarcomas y otras
neoplasias malignas.
El sarcoma de Ewing inicialmente descrito por James

Ewing en 1921', pertencce a la familia de tumores Las células tipicamente tienen escaso citoplasma
primitivos neuroectodermales® eosinofilico que generalmente contiene glucogeno,
que es positivo a la coloracion de PAS (Acido Periodico
Es el segundo tumor primario de los huesos en ninos de Schiff); el nucleo es pequeno con cromatina
después del sarcoma osteogénico. regularmente distribuida y poca actividad mitotica.
Ocurre en aproximadamente 4 al 10% de todos Inmunohistoquimicamente, mds del 90% de casos
los tumores malignos de los huesos. En huesos del expresa positivamente el marcador receptor de
craneo y la cara ocurre entre el 1y 4 % de los casos®. adhesionr CD99 también llamado Mic-2. De acuerdo
En la region maxilofacial, el maxilar inferior es mas con el grado de diferenciacion neuroectodermal, el
frecuentemente comprometido.’ sarcoma de Ewing puede expresar marcadores de
células
Microscopicamente es un tumor que pertenece al
grupo de los tumores de células redondas pequenas, neurales como neuroenolasa especifica (NSE),
que morfologicamente pueden ser neuroblastomas, proteina S-100, sinaptofisina y CD57 7.
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Es importante diferenciarlo inmunohistoquimica-
mente del linfoma linfobldstico que también es posi-
tivo al CDY9; en este caso el CD45 es positivo para el
linfoma y negativo para el sarcoma de Ewing.

La diferenciacion de los neuroblastomas se realiza
utilizando el marcador de vimentina, que es positivo
en sarcomas de Ewing y negativo en neuroblastomas.

Los neurofilamentos son positivos en neuroblastoma
y negativos en sarcomas de Ewing.

Otrodiagnésticodiferencial deimportanciaes el sarcoma
sinovial pobremente diferenciado de células pequenas
que es positivo a CD99; en este caso son importantes
las citoqueratinas, las cuales pierden positividad en los
sarcomas sinoviales poco diferenciados.

En estos casos los estudios de genética molecular son
los requeridos para hacer una distincion final.

La genética molecular en los sarcomas, basados en las
mutaciones en su desarrollo, se dividen en dos tipos: el
primer grupo esta formado por tumores con cariotipos
complejos anormales con un patrén no establecido. El
segundo grupo, que incluye sarcomas de Ewing, esta
asociado a translocaciones cromosomales tinicas que
dan lugar a fusiones especificas de genes. E185% de los
sarcomas de Ewing estan asociados con translocacion t
(11; 22) (q24; q12) que lleva la formacion y fusion de
gen EWS-FLIF °. En otro 10 a 15%, la translocacién t
(11; 12) (22;12) genera la fusion EWS-ERGyel 1a5%
pueden albergar alguna de las posibles translocaciones,
lo cual resulta en la fusién del gen conteniendo una
porciéon del gen EWS y un miembro de esta familia
de factores de transcripcién™. Estas translocaciones
representan el criterio diagnéstico mas real.

MATERIAL Y METODO

Se estudian 6 casos de pacientes con sarcomas de Ewing
primarios de los maxilares en el Instituto Nacional de
Enfermedades Neopldsicas desde 1952 hasta 2006. Se
revisaron las historias clinicas en relacion a los datos de
sexo, edad, localizacion del tumor, tamano, sintomas
y signos clinicos maxilofaciales como dificultad de
la masticacion, alteracion de la oclusion, asimetria
facial, movilidad con desplazamiento dental y dolor;
procedimientos de diagnéstico, presencia de metastasis,
tipos de tratamiento, seguimiento y sobrevida.

Se han revisado los preparados histologicos de
hematoxilina y eosina, asi como de PAS. En algunos
casosfuenecesario parallegaraun diagndstico correcto,
el uso de marcadores inmunohistoquimicos como
panqueratina, desmina, HMB45, vimentina, CD34,
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CD45, sinaptofisina, melanA y Mic-2 también llamado
CD99. El método usado en inmunohistoquimica fue
el de streptavidin-biotin peroxidasa (LSAB-2) DAKO
usando diamino benzidina tetrahidroclorido como
sustrato de la peroxidasa.

RESULTADOS

De los seis casos presentados (ver tabla 1) tres son de
sexo masculino y tres de femenino. El caso con menor
edad de presentacion fue de 9 meses y el mayor de 27
anos. La localizacion del tumor fue de cuatro casos en
el maxilar inferior y dos en el superior. El tamano del
tumor mas pequeno fue de 3cm y el de mayor tamano
fue de 12cm (Figuras 1 y 2). Clinicamente, la mayoria
presento asimetria facial y dificultad en la masticacion
(Fotos 1, 2, 3, 4).

El diagnéstico microscopico anatomopatologico
se hizo con coloraciones de hematoxilina y eosina
(Figuras 5,6,7,8,9y10), PAS (Figura 11) yen algunos
casos con marcadores de inmunohistoquimica. En
el sarcoma de Ewing son positivos los marcadores:
sinaptofisina (Figura 12), Mic-2 o CD99 (Figura 13) y
vimentina (Figura 14).

En dos casos se presentaron metdstasis, una pulmonar y
otra renal. Un paciente no recibio tratamiento y fallecio
luego de un mes. Cuatro pacientes recibieron radioterapia
v quimioterapia y un paciente solo radioterapia. Tres
pacientes fallecieron al mes, tres y cinco meses a pesar
del rratamiento. Tres pacientes se perdieron de vista.

DISCUSION

El sarcoma de Ewing de los maxilares es raro;
clinicamente puede parecer un proceso inflamatorio
o degenerativo, generalmente se acompana de
deformaciéon con asimetria facial por presentacion
de la tumoracion *'?

Radiograficamente tiene hallazgos tipicos,
especificos o patognomoénicos. Hay destruccion
6sea, puede estar bien delimitada, con erosion
Osea, reaccion periostal con imagen en “tela de
cebolla” o patrén especular de “sol radiante™'. La
tomografia computarizada es de mucha ayuda para
delimitar la lesion que puede comprometer tejidos
blandos adyacentes a considerar para el tratamiento
especialmente quirtirgico.

no

El diagnéstico final o definitivo del sarcoma de Ewing
es histolégico, microscépico, anatomopatologico
o histopatolégico y actualmente confirmado por la
inmunohistoquimica positiva al marcador tumoral
CDY9, también denominado Mic-2.
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F 9m
M 14a
M 1a
F 12a
M 27a
F 9a

LOCALIZACION

Maxilar Inferior

Maxilar Inferior

Maxilar Inferior

Maxilar Inferior

Maxilar Superior

Maxilar Superior

Tabla 1: sarcomas de Ewing primarios de los maxilares

TAMANO

4cm

12cm

5cm

8cm

3cm

3,5cm

CLINICA
a b

METASTASIS

INMUNOHISTOQUIMICA

S si Ssi Si 8 - -

SISt Eil ST SHissiE sl it o
Si Si e, AL

Vimentina (+)
Sinaptofisina (+)
Mic-2 (+)
LSRN - - Si 8i CD34 (4 Pulmonar
Panqueratina (-)
PAS (+)

Mic-2 (+)
Desmina (-)
Panqueratina (-)

si HMB45 (-)
Melana (-)
CD45 (-)
Sinaptofisina (-)
PAS (+)

Si - Renal

TRATAMIENTO

Quimioterapia
Radioterapia

Quimioterapia
Radioterapia

Quimioterapia
Radioterapia

Radioterapia

Quimioterapia
Radioterapia

EVOLUCION

Perdido de
vista
5 meses

Perdido de

vista
3 meses

Fallece

9 meses

Perdido de
vista
30 meses

Fallece

5 meses

F (Femenino), M (Masculino), a (Dificultad para la masticacion), b (Dificultad para hablar), ¢ (Alteracion de la oclusion), d (Asimetria facial), e (Movilidad

dental), f (Desplazamiento dental), g (Dolor)
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El 90% de los casos es PAS positivo por el citoplasma
que contiene glucégeno. Este sarcoma pertenece
al grupo de tumores neuroectodermales (PNET).
Este grupo se subdivide en: neuroblastomas del
sistema nervioso central (PNET) y el otro en tumor
neuroectodermal positivo periférico (pPNET). El
sarcoma de Ewing pertenece al grupo pPNET. Este
grupo presenta la translocacion entre los cromosomas
11:22 y se encuentra en 85 a 90% de sarcomas de
Ewing.

Microscopicamente concoloracionesclasicascomunes
y corrientes de hematoxilina y eosina el sarcoma de
Ewing morfolégicamente se presenta como un tumaor
de células redondas pequenas o tumores en “ninos
de células azules”. Estas caracteristicas morfologicas
pueden presentarse también en otros tumores
que pertenecen a este grupo; como los linfomas,
rabdomiosarcomas, neuroblastomas y los tumores
neuroectodermales primitivos (PNET), para los
cuales hay marcadores especificos que permiten el
diagnostico diferencial por inmunohistoquimica. Si
ello no es posible se hacen los estudios de genética,
que es el futuro de la biologia molecular muy aplicable
alos tumores.
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Figura 1: caso 2: vista frontal.
Paciente de 14 aifos con extenso tumor.

T

Reportamos el estudio de seis pacientes con sarcoma
de Ewing de los maxilares atendidos en el Instituto
Nacional de Enfermedades Neoplasicas desde 1952
hasta 2006.

Con respecto al sexo no hubo diferencias; la edad de
presentacion fue de 9 mesesa 27 anos. Frecuentemente
ocurre en las dos primeras décadas de la vida'?. En el
maxilar inferior ocurre en el 7% ', Clinicamente, se
describen como sintomas mas frecuentes: crecimiento
de la tumoracion y dolor'®; otros autores reportan
fiebre, anemia vy leucocitosis. En nuestros pacientes
se encontro dificultad para la masticacion y asimetria
facial. La localizacion del tumor en
fue mayor en el maxilar inferior, al igual que en los
I‘CPOI‘[CS d(.‘ la lil(.'!"dll""dl 4. 15, 16, 17. 18, 19, 20, 21,22 25 24 35

nuestra casuistica

. Dos de
nuestros casos presentaron metastasis; uno pulmonar
y el otro renal. Un paciente no recibié tratamiento,
falleciendo al mes de ser atendido en nuestra entidad.
Un paciente recibio  radioterapia. Cuatro
recibieron tratamiento combinado de radioterapia y
quimioterapia.

solo

Conrespectoal seguimientoyevolucion, tres pacientes
fallecieron al mes, cinco y nueve meses. Tres fueron

perdidos de vista por razones socioeconomicas.

Figura 2: caso 2: vista lateral.
Paciente de 14 ainos con tumoracion
ulcerada.
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Figura 9 gran aumento Sarcoma de Ewmg
Mrtosu; .
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Figura 11: sarcoma de Ewmg_:‘
H1stoqu|rn|ca PAS Fos;twa

Figura 13: sarcomade Ew rag -
1nmunohistoquﬁmca CS 99 Posﬂwa ;
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