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Resumen:

El sarcoma de Ewing representa el 10 % de todos los tumores dseos primarios, ocurriendo con mayor frecuencia entre los
10y 15 afios de edad y afectando huesos largos, pelvis y costillas, siendo las localizaciones extra esqueléticas, como cabeza
y cuello, excepcionalmente raras. Se presenta el caso de un paciente masculino de 7 afios con masa en regién frontal
posterior a un trauma craneoencefalico, sin sintomatologia adicional, diagnosticado inicialmente como un hematoma
subgaleal; sin embargo, por su tamafio, duracién y evolucidn, se realizan estudios adicionales con lo que se concluye el
diagndstico de un sarcoma de Ewing. Finalmente, el paciente inicia manejo citorreductor con intenciones curativas. El
objetivo es presentar un caso del sarcoma de Ewing intracraneal primario diagnosticado inicialmente como un hematoma
subgaleal, resaltando la importancia de una correcta historia clinica para un diagndstico y tratamiento adecuado.

Palabras clave: Sarcoma de Ewing; neoplasias dseas; traumatismos de la cabeza; sistema nervioso central.
Abstract:

Ewing’s sarcoma represents 10 % of all primary bone tumors, is most common between 10 and 15 years of age and affects
long bones, pelvis and ribs, with extra-skeletal locations, such as head and neck, being exceptionally rare. We present a
case of a 7-year-old male patient with a mass in the frontal region after a craniocerebral trauma, without other symptoms,
initially diagnosed as a subgaleal hematoma; however, due to its size, duration, and evolution, additional studies were
performed, leading to the diagnosis of Ewing’s sarcoma. Finally, the patient began cytoreductive treatment with curative
intent. The objective is to present a case of primary intracranial Ewing’s sarcoma initially diagnosed as a subgaleal
hematoma, highlighting the importance of a correct clinical history for accurate diagnosis and treatment.

Keywords: Ewing sarcoma; bone neoplasms; head injuries; central nervous system.
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Introduccién

Los tumores dseos en edades pedidtricas suelen
presentarse como neoplasias benignas, siendo el
osteocondroma el mds comun dentro de estas lesio-
nes'. Sin embargo, a pesar de su baja incidencia, los
tumores malignos primarios de hueso suponen apro-
ximadamente el 5 % de todas las neoplasias en este
grupo etario, siendo el osteosarcomay el sarcoma de
Ewing (SE) los mas frecuentes. Estos tumores se ca-
racterizan por su dificil diagndstico y alta mortalidad,
debido a que un 80 % de pacientes tienen metastasis
cuando son identificados™ 2.

Por otro lado, el trauma craneoencefalico (TCE) en
el contexto de la atencidn pediatrica es un motivo
de consulta frecuente en servicios de urgencias. Es
fundamental realizar una evaluacidn integral del pa-
ciente, teniendo en cuenta sus antecedentes, el me-
canismo de lesién y los sintomas presentes. Una ade-
cuada anamnesis que se enfoque en estos aspectos
proporcionard informacidn crucial para determinar la
conducta clinica mas apropiada’.

Para evaluar el riesgo y la gravedad del TCE, es esen-
cial considerar las circunstancias del traumatismo
y su puntuacidn en la escala de Glasgow*“. Se debe
individualizar al paciente y determinar la necesidad
de intervencion inmediata, monitorizaciéon en ob-
servacion o la realizacion de neuroimagenes como
la tomografia computarizada para detectar posibles
lesiones cerebrales significativas’.

Entre los diagndsticos diferenciales de las masas
craneoencefalicas, secundarias o no a los TCE, se
encuentran los abscesos y los tumores dseos. El SE
representa el 10 % de todos los tumores dseos prima-
rios, suele ser mas frecuente entre los 10 y 15 afios
y afecta principalmente huesos largos, pelvis y cos-
tillas, siendo las localizaciones extra esqueléticas,
como cabeza y cuello, excepcionalmente raras (6 %).
Clinicamente puede presentarse con dolor, tumefac-
cidn, fracturas patoldgicas y sintomas constituciona-
les inespecificos®’. En Colombia, la incidencia es de
0,1 casos por cada 100 000 habitantes segtn las es-
tadisticas en Cancer Incidence in Five Continents, con
datos muy similares para los observados en otros pai-
ses de Latinoamérica®.

La alteracién citogenética asociada al desarrollo
etiolégico de esta entidad se encuentra, con mayor
frecuencia, relacionada a la translocacién reciproca
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entre los cromosomas 11 y 22, t (11;22) (q24;q12), la
cual estd presente en el 85 % de los casos. A nivel mo-
lecular, esta translocacion se traduce en la formacion
de un nuevo gen de fusién denominado EWS/FLI-1, el
cual tiene implicacién a nivel de los mecanismos de
transformacion celular maligna® ™.

Desde el punto de vista embrioldgico, todos los com-
ponentes del hueso provienen del mesodermo y por
ello los tumores dseos pueden estar compuestos de
cualquiera de los tejidos derivados del mismo. Sin em-
bargo, el SE se considera un tumor de células peque-
fias, sin produccién de matriz, con grados variables
de diferenciacion neuroectodérmica”. Esto lo hace un
tumor de dificil caracterizacién histopatoldgica, con
pocos marcadores inmunohistoquimicos propios.

Como se menciond previamente, el diagndstico
clinico, imagenoldgico o histopatoldgico del SE
no es sencillo ya que existen una gran variedad de
diagndsticos diferenciales entre los que se incluyen la
variante sélida del Rabdomiosarcoma Alveolar (ARMS,
del inglés Alveolar Rhabdomyosarcoma), Tumores
Desmopldsicos de Células Redondas Pequefias
(DSRCT, del inglés Desmoplastic Small Round Cell
Tumors), linfoma, condrosarcoma mesenquimatoso,
y tumores neuroendocrinos, incluido el Carcinoma
de Células de Merkel (MCC)2. Por esta razon, el
objetivo es presentar un caso de sarcoma de Ewing
intracraneal primario diagnosticado inicialmente como
un hematoma subgaleal, resaltando la importancia de
una historia clinica detallada para orientar el abordaje
diagndstico de los pacientes.

Presentacion de caso

Paciente masculino de 7 afios de edad no escolarizado,
con ceguera bilateral por meningitis a los 8 meses de
edad, quien consultd inicialmente por cuadro clinico de
9dias de evolucién caracterizado por cefaleasecundaria
a golpe en region frontal contra una pared mientras se
encontraba enlacamaasociado asu discapacidadfisica,
en presencia de familiar, sin deterioro neuroldgico.
Fue valorado en urgencias donde encontraron edema
perilesional y cefalea sin signos de alarma por lo que
dieron egreso conimpresion diagndstica de hematoma
subgaleal; una semana después consulté nuevamente
por aparente aumento de edema en sitio de trauma 'y
fiebre subjetiva.

En el reinterrogatorio, se evidencié que el menor
presentaba traumatismos craneoencefdlicos recu-
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rrentes asociados a su discapacidad fisica, segun lo
referido por la madre. La lesién frontal habia comen-
zado a notarse aproximadamente dos meses antes y
habfa ido aumentando de tamafio, lo que motivé su
regreso al servicio de urgencias pedidtricas. Al ingre-
so, se observé una masa en region frontal de 6x5x4
c¢m, de consistencia mixta, con dreas blandas y otras
mas duras, bordes bien definidos, no doloroso a la
palpacidn, sin secrecién ni signos locales de inflama-
cion (ver Figura 1).

Figura 1. Lesién inicial: masa en region frontal de 6x5x4 cm.
Fuente: autores.

Los laboratorios iniciales evidenciaban leucocitosis
a expensas de neutrdfilos, anemia microcitica hipo-
cromica moderada, trombocitosis y proteina C re-
activa elevada. Fue valorado por neurocirugia con
Tomografia Computarizada de craneo simple (TC),
que evidencid una lesidn expansiva extraaxial en la
region frontal derecha, con componente intra y ex-
tracraneal. La lesién presentaba un aspecto tumoral
sélido-quistico, centrado en el hueso frontal, con
discontinuidad de la tabla dsea, pero sin fractura. La
primera impresién diagndstica fue absceso cerebral,
por lo que se inicid tratamiento con antibiético de
amplio espectro, incluyendo vancomicina (60 mg/
kg/dia) y ceftriaxona (100 mg/kg/dia). No obstante,
la extensién de la lesidn hacia la tabla ésea sin frac-
tura generd dudas, por lo que se procedid a realizar
una Resonancia Magnética (RM) y angioresonancia
en fase venosa (ver figura 2).

Figura 2. Resonancia magnética de cerebro con contraste.
La lesidn sefialada evidencia una masa sdlido-quistica, con
componente extra e intracraneal, y epicentro en hueso
frontal asociada a engrosamiento paquimeningeo hacia
ambos polos frontales sin aparente compromiso encefali-
co, periferia que restringe en secuencias de difusién, con
realce nodular grueso y presencia de zonas de sangrado y
de necrosis/abscedacidn. A) Vista de resonancia magnética
en corte sagital. B) Vista de resonancia magnética en corte
coronal.

Fuente: autores.

Cinco dias después fue intervenido quirdrgicamen-
te por neurocirugia quienes encontraron una lesién
tumoral extra axial bifrontoparietal en linea media
lateralizada a la derecha, con invasién del seno lon-
gitudinal superior, invasién e infiltracién de meninge
cerebral y compromiso dseo (ver figura 3), ademas
de absceso epidural e intratumoral por lo que se
tomé muestra para patologia, cultivos de secrecién
y de Liquido Cefalorraquideo (LCR) los cuales fueron
negativos.

b
Figura 3. Hallazgo intraquiridrgico de lesién tumoral.
Fuente: autores.
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Ante la sospecha de una lesién maligna, el paciente
fue valorado por hemato-oncologia pediatrica, quie-
nes realizaron aspirado de médula dsea el cual fue
negativo para infiltracion neoplasica. Asimismo, se
solicitaron serologias, todas con resultados negati-
vos (ver tabla 1). El ecocardiograma no mostré alte-
raciones, y la resonancia magnética del neuroeje no
evidencid lesiones ocupativas a nivel de cuello, térax,
abdomen y pelvis.

Cuatro dias después de la intervencidn quirdrgica, se
realizé resonancia magnética cerebral de control que
evidenciaba multiples colecciones de ubicacién inter-
hemisférica y hacia giro frontal superior derecho, por
lo que se mantuvo el esquema antibiético hasta com-
pletar 41 dias. Finalmente, veinte dias después de la
cirugia se obtuvo reporte de patologia que describia
presencia de lesién tumoral maligna constituida por
células fusiformes y otras epitelioides, de tamano
intermedio a grande, con nucleos hipercroméaticos,
irregularidad de su membrana, con dreas de pleo-

morfismo marcado, que se disponen de manera indi-
vidual, en nidos, sabanas y ocasionalmente forman-
do Iébulos, con un patrén infiltrativo difuso asociado
a zonas de necrosis tumoral con infiltrado inflamato-
rio mixto de predominio mononuclear. Los estudios
complementarios de inmunohistoquimica mostraron
positividad en la poblaciédn de células tumorales a
los marcadores CD99 con patrdn fuerte y difuso de
membrana, marcador desmina fuerte y difuso cito-
plasmatico, FLI1 presente con positividad nuclear,
INI1 con retencidn nuclear, KI-67 del 40 % y resto de
marcadores negativos (ver tabla 1). En concordancia
con los hallazgos descritos se concluyd que se trata-
ba de una lesién pobremente diferenciada del I6bulo
frontal derecho y hueso frontal compatibles con Sar-
coma de Ewing atipico. Fue remitido inmediatamen-
te a otra institucidn por indicacién de su entidad pro-
motora de salud para iniciar quimioterapia basada en
el protocolo AEWS0031, por lo que se desconoce su
evolucidn clinica posterior al tratamiento.

Tabla 1. Resumen de laboratorios solicitados en orden cronolégico.

Fecha Examen Resultado
1/30/2024 Paraclinicos de ingreso a urgencias Hemograma: Leucocitos 23,470/mm?, NEU % 78.2, LYM %
10.2, Hb 9.4 g/dL, HCT 30.1%, PLT 501,000/mm?.
2/6/2024 Cultivos de gérmenes comunes
de absceso cerebral y de liquido Negativos
cefalorraquideo
Tinta china y KOH Negativo
Antigenos Bacterianos Completos Negativo
Puncién lumbar Glébulos rojos: 6000/mm? (90 % normales, 10 % crenados).
Glébulos blancos: 16/mm? (PMN 9/mm?, MN 7/mm?3).
Caracteristicas del liquido cefalorraquideo: Color incoloro,
aspecto transparente.
Bioquimica: Glucosa 78.8 mg/dL, proteinas 51.4 mg/dL.
Laboratorios solicitados por infectologia | Serologias: VIH, VHB y VHC negativas.
pedidtrica - - .
Toxoplasmosis: IgG negativa, IgM positiva.
Extendido de sangre periférica: Sin alteraciones.
2/8/2024 Citometria de flujo, biopsia de médula Médula ésea con inmunofenotipo normal, sin infiltracién
dsea y mielograma neoplasica.
Sin alteraciones morfoldgicas ni criterios histopatoldgicos
de infiltracién neoplasica.
Series mieloides, megacariociticas y eritroides normales
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3/1/2024 Biopsia de la lesién en cabeza

Tumor maligno pobremente diferenciado, compatible con
sarcoma de Ewing atipico.

Inmunohistoquimica: CD99+, DESMINA+, FLI1+.

indice de proliferacién Ki-67: 40 %.

*NEU: Neutrdfilos. *LYM: Linfocitos. *Hb: Hemoglobina. *HCT: Hematocrito. *PLT: Plaquetas. *PCR: Proteina C Reactiva.
*PT: Tiempo de Protrombina. *PTT: Tiempo de tromboplastina. *KOH: prueba de hidréxido de potasio. *VIH: Virus de
Inmunodeficiencia Humana. *VHB: Virus Hepatitis B. *VHC: Virus Hepatitis C. *IgG: Inmunoglobulina G *IgM: Inmunog-

lobulina M.
Fuente: autores.

Discusién

El trauma craneoencefdlico representa una preocu-
pacion importante en pediatria debido a la vulnerabi-
lidad de los nifios a las lesiones intracraneales. Es una
de las principales causas de muerte y discapacidad en
esta poblacidn, ya que sus caracteristicas anatémicas
particulares los hacen mas susceptibles de sufrir este
tipo de lesiones, cuya gravedad puede oscilar entre
leve y potencialmente mortal®.

Una evaluacién precisa es esencial para un manejo
efectivo del paciente. Esto implica considerar cuida-
dosamente los posibles diagndsticos diferenciales,
especialmente aquellos que podrian presentarse de
manera similar al trauma craneoencefalico. En algu-
nos casos, la lesién neoplasica puede mimetizar los
sintomas de un traumatismo craneal, lo que destaca
la importancia de un enfoque integral y una conside-
racion exhaustiva de todas las posibilidades diagnds-
ticas, como en el presente caso, en el que se iden-
tificé una lesidn neopldsica a partir de un aparente
traumatismo leve en la cabeza™.

Respecto a esto, el SE intracraneal primario es una
entidad extremadamente rara, constituyendo apro-
ximadamente el 1 % de los casos del SE extradseo.
Debido a su infrecuencia, la mayoria de la literatura
se limita a reportes y series de casos, en Colombia no
se encontraron reportes de esta patologia. En unare-
vision sistemdtica realizada en 2020 por Haveman et
al. analizaron todos los pacientes con SE intracraneal
primario o metastasico registrados en el Ensayo Cli-
nico Internacional Euro-E.W.I.N.G.99 (EE99), encon-
trando que solo 17 de 1435 pacientes (1.2 %) presen-
taron SE intracraneal primario, de los cuales 12 eran
menores de 18 afios (71 %); solo cuatro pacientes te-
nian SE extracraneal con metastasis cerebral (0.3 %)*.

El tumor se origina generalmente de los huesos del
craneo, especialmente de las convexidades fron-
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tales y parietales, y menos frecuente de los huesos
faciales, temporal y esfenoides™ . En una revision
sistematica realizada en 2021 por Rehman et al. men-
cionan que las localizaciones craneofaciales mas fre-
cuentes son el hueso frontal, la cavidad nasal y hueso
temporal”, similar alo encontrado en este caso, en el
que el epicentro del tumor es el hueso frontal.

En estos pacientes los sintomas dependen de la ubica-
ciény extensidon del tumor, pueden presentar un cua-
dro clinico inespecifico caracterizado por la aparicion
de una masa palpable con inflamacién perilesional,
cefalea, alteraciones visuales, emesis, convulsiones,
pardlisis, entre otros”. En la literatura se han descri-
to nifios que debutan con alteraciones neuroldgicas
como cefalea, coordinacién deteriorada, espasmos
faciales y debilidad muscular® . No obstante, Yang
et al. Presentan en 2017 el caso de una paciente cuyo
Unico sintoma fue una masa palpable dolorosa en el
I6bulo temporal®. En nuestro caso llamaba la aten-
cién que el paciente presenté aumento del tamafio
de la lesidn y cefalea sin signos de alarma. Similar al
caso reportado por Agrawal et al. En 2009 la masa
se detectd incidentalmente después de un golpe en
la cabeza y en ambas situaciones la TC mostraba un
compromiso intra y extracraneal™.

Asi como se describié en nuestro paciente, la RM del
SE intracraneal suele verse iso a hipointenso en se-
cuencias T1 e hipo a hiperintenso a la materia gris en
T2, Estos hallazgos imagenoldgicos pueden estar
presentes en patologias como el granuloma eosinofi-
lico que, asociado al cuadro clinico descrito, consti-
tuye un diagndstico diferencial importante®. En este
sentido, los estudios de histopatologia e inmunohis-
toquimica se hacen indispensables.

No obstante, la caracterizacion histoldgica se di-
ficulta debido a que este tipo de tumor es similar
microscdpicamente a los demds tumores de células
redondas, pequenas y azules de la infancia y puede
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presentar caracteristicas tipicas y atipicas que limitan
su correcta clasificacién®. En nuestro caso se descri-
ben hallazgos atipicos en los que fue necesaria la eva-
luacién inmunohistoquimica que fue positiva para
los marcadores tumorales CD99 y FLI1; a pesar de no
ser exclusivos de este tipo de tumor, su evaluacién
en conjunto con el cuadro clinico del paciente y las
imagenes radioldgicas soportan un diagndstico mas
preciso®.

Ahora bien, debido a su infrecuencia, no existe un
consenso especifico para el manejo o los resultados
del SE intracraneal ya que depende de las caracteris-
ticas especificas de cada caso; en general se usa una
combinacién de cirugia, quimioterapia y radiotera-
pia”. Por otra parte, ademas de lo previamente des-
crito, el SE intracraneal se diferencia de los origina-
dos en otras localizaciones por su baja incidencia de
metdstasis y por tener un prondstico mejor: poste-
rior a su reseccién y quimioterapia, la supervivencia
de 5 anos es hasta 65 %, mientras que en SE cldsico
metastdsico es de aproximadamente 30 %*.

Es importante mencionar las limitaciones y fortalezas
del caso clinico. Entre las limitaciones se encuentra
que el diagndstico final se hizo en la reconsulta par-
tiendo de una adecuada anamnesis, ya que inicialmen-
te fue dado de alta porque se consideré un hematoma
subgaleal secundario a un TCE leve. Ademas, por su
poca frecuencia, SE intracraneal primario no se en-
cuentra dentro de las hipdtesis diagndsticas iniciales
de pacientes que consultan por sintomas similares. Sin
embargo, como fortaleza se recalca que la interven-
cién quirdrgica oportuna y la realizacion de la biopsia
de la lesidn permitid iniciar tempranamente el trata-
miento especifico que requeria el paciente.

Conclusién

El presente caso permite resaltar la importancia de
una evaluacién minuciosa y completa de todos los
pacientes con TCE, incluso aquellos sin sintomato-
logia neuroldgica, ya que un pequefio porcentaje
puede tener una lesién cerebral traumatica evidente
por imagen o una lesidn cerebral clinicamente signi-
ficativa. Con respecto al SE intracraneal primario es
evidente que la presentacion florida e inespecifica de
sintomas y signos clinicos lo hacen dificil de caracteri-
zar e identificar. Ademas, el tratamiento es individua-
lizado segun el cuadro clinico de cada paciente. La
literatura actual sobre esta patologia es limitada, por
lo que casos como este generan interés investigati-
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vo en el desarrollo de herramientas diagndsticas que
permitan un manejo integral de esta condicién, ofre-
ciendo asi una mejor calidad de vida a los pacientes.
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