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RESUMEN

El sarcoma de Ewing extradseo es un tumor extre-
madamente raro similar al sarcoma de Ewing clasico,
pero que no afecta al hueso en estadios precoces. Estos
tumores son también conocidos con €l nombre de tu-
mores de células pequefias redondas. A pesar de es-
tasimilitud, hoy en dia se acepta que se trata de dos
entidades clinicas diferentes.

Describimos el curso clinico de un varén joven que
presenta una masa dolorosa 'y de rdpido crecimiento en
laplanta del pieizquierdo.

El diagndstico histol6gico fue de tumor de células
redondas pequefiasy el estudio inmunol 6gico fue com-
patible con Sarcoma de Ewing extradseo. El tratamien-
to consistio en amputacién y quimioterapia sistémica.
Tras unaevolucion térpida el paciente fallece alos 4
meses del diagndstico.

Palabra clave: Sarcoma de Ewing Extradseo.

SUMMARY

Extraskeletal Ewing's sarcomais avery rare tumor
that is similar to Ewing's sarcoma of bone, but it do-
esn't involve the bone in the early stages. They are al-
so known as small round cells neoplasms. In spite
of this similarity, nowadays it's been accepted as two
different clinical entities.

We describe the clinical course of ayoung man with
a history of rapidly increasing and painful growthin
the sole of hisleft foot.

The histological diagnosis was a small round cell ne-
oplasm and the inmunologic study was compatible with
an extraosseus Ewing's sarcoma. The was based in an
below knee amputation and chemotherapy. After afatal
clinical course, he finally died four months after the
diagnosis.

Key word: Extraosseus Ewing's sarcoma.

CASO CLINICO

Se trata de una varéon de 33 anos, sin antece-
dentes personales de interés, que nos es remitido
a consultas externas por su médico de cabecera al
presentar una masa en la planta del pie izquierdo,
de unos tres meses de evolucién, con rapido cre-
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cimiento y dolor intenso continuo que no cedia con
anal gésicos habituales.

La exploracion fisica pone de manifiesto una
enorme tumoracion de partes blandas en la plan-
tadel pie, adherida a planos profundosy con au-
mento de la circulacién superficial. Las pruebas de
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Fig 1. Radiografialateral del pie observandose aumento de
partes blandas plantares con indemnidad Gsea.

Fig. 2. Resonancia magnética: Tumoracién ovoidea con pseu-
docépsula que afecta a grasa y fascia plantar infil-
trando musculatura corta plantar.

Fig. 3. Neoformacion hipervascul arizada plantar dependiente
de ramas de la arteriatibial posterior.

laboratorio resultan normales. Serealiza unara-
diografiasimple (Fig. 1) que muestra un aumento
de densidad en las partes blandas con indemnidad
Osea. Se practica un escaner y una resonancia mag-
nética con gadolinio (Fig. 2) que delimita perfec-
tamente latumoracion, que afecta a grasa, fascia
plantar y musculatura flexora, sin afectar al hue-
s0, de un tamafio aproximado de 10 x 8 cm.

Laarteriografia revela una masa hipervascula-
rizada a expensas de las ramas de latibial poste-
rior (plantar internay externa) (Fig. 3).

Con €l diagnostico de tumoracion de partes blan-
da de caracteristicas agresivas, se realiza una biop-
sia «tru-cut», que viene informada como abundan-
tes células pequefas redondas. El estudio inmu-
nohistoquimico es positivo parala Vimentina, todo
ello compatible con Sarcoma de Ewing Extradseo.

Se decide tratamiento radical mediante ampu-
tacion anivel detercio distal de piernay posterior
tratamiento quimioterapico (4 ciclos). En lostres
meses siguientes, el paciente debuta con dolor to-
racico que se estudia diagnosticandose de adeno-
patias mediastinicas metastasicas. Posteriormente,
y tras una evolucion torpida, €l paciente fallece.

DISCUSION

El tumor de Ewing extradseo es una entidad cli-
nica bien definida que afecta primariamente alas
partes blandas del tronco y extremidades inferio-
res, sobre todo al pie, afectando también al retro-
peritoneo y region paravertebral. Se caracteriza
porgue inicialmente no afecta al hueso, si bien sue-
le localizarse en vecindad de estructuras dseas.

En la busgueda bibliografica observamos como
haido evolucionando el concepto de este tumor
como una entidad propia:

+ 1966, Tefft y cols (1): Realizaron la primera des-
cripcion de 5 pacientes con tumores de células
pequeiias redondas en tejidos blandos paraver-
tebrales, indistinguibles del sarcoma de Ewing,
pero con indemnidad Osea.

* 1975, Angervall y Enzinger (2): 39 pacientes
afectos de tumor blando indistinguible del Sar-
coma de Ewing.

* 1977, Wigger y cols (3): Estudios de microsco-
pia electronica que confirman que se trata de la
misma estirpe celular que el Ewing 6seo. Se
empieza a denominar ya Sarcoma de Ewing Ex-
tradseo.
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+ 1988, Shimada y cols (4): Serie mas amplia has-
ta nuestros dias, con un total de 84 pacientes,
llegando a las siguientes conclusiones:

- Mas frecuente en varones, con pico de pre-
sentacion alos 11-15 afios.

- Preferentemente en tronco, extremidades in-
ferioresy retroperitoneo.

- Mas de la mitad de pacientes presenta me-
tastasis a distancia en el momento del diag-
nostico.

Pertenece alafamiliade los tumores neuroecto-
dérmicos primitivos, procediendo posiblemente del
sistema nervioso parasimpatico. Se trata de unatu-
moracion agresivay generalmente letal, si bien con
el desarrollo de nuevos farmacosy técnicas qui-
rargicas mas eficientes, las supervivencias libres de
enfermedad alos 5 afios han aumentado conside-
rablemente.

Se han identificado factores de mal prondstico en
este tipo de tumor, como son:

*  Metastasis en el momento del diagnostico
+ Metastasis Oseas

+ Tamafio mayor de 8 cm o mayor de 100 cc
+ Localizacion pélvica

+ LDH elevada

+ Edad mayor de 17 afios

+ Diferenciacién neuroectodérmica

+ Mala respuesta a la quimioterapia

El tratamiento debe ser multidisciplinario (5).
Como tratamiento radical disponemos de la cirugia
(preferible) y/o laradioterapia. Ademas, el trata-
miento médico quimioterapico con su espectacular
desarrollo en los ultimos 20 afios ha conseguido au-
mentar considerablemente las supervivenciasy ca-
lidad de vida de los pacientes. El tratamiento qui-

mioterdpico debe ser combinado (al menos 4 far-
macos), incluyendo ala adriamicina.

Como resumen podemos terminar diciendo
que el Sarcoma de Ewing Extradseo es un tumor
de partes blandas raro, que debe ser tenido en
cuenta ante cualquier masa dolorosa de rapido
crecimiento especialmente si selocalizaen €l tron-
co o las extremidades inferiores, que presenta una
evolucién mas favorable en pacientes menores de
16 afos y cuyo tratamiento debe ser multidisci-
plinario (6). En nuestro caso se trataba de un
Ewing extradseo plantar muy agresivo, con 4 fac-
tores de mal prondstico y con pobre respuestaini-
cial alaquimioterapia. En larevision bibliogréfi-
carealizada en nuestro servicio no encontramos
ningun caso publicado de sarcoma de Ewing ex-
tradseo plantar.
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