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Sarcoma de Ewing extradsseo

Extraosseous Ewing's sarcoma
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Resumo

Introdugao: O sarcoma de Ewing é um tipo de tumor que ocorre mais frequentemente nos ossos longos, podendo também estar presente na pelve,
coluna e costelas. Admite-se que seja causado por uma anormalidade cromossdmica, mais comumente entre os cromossomas 11 e 22. Desenvolve-se
a partir de um tipo de célula nervosa primitiva, podendo também ocorrer nas partes moles. E neoplasia 6ssea de comportamento bioldgico bastante
agressivo, que acomete principalmente individuos abaixo dos 30 anos de idade e predomina discretamente em individuos do sexo masculino. A causa
é desconhecida e ndo parece ser hereditaria. Sdo tumores extremamente raros em negros e asiaticos e o relato na populagéo indigena é desconhecido.
Relato do caso: O material coletado na bidpsia foi enviado para exame imunoistoquimico, tendo sido utilizados dez anticorpos: desmina, mioglobina,
actina, CD99, CD45, citoqueratina AE1/AE3, vimentina, sinaptolisina Ab-1, enolase neuroespecifica e proteina p53. O diagndstico anatomopatolégico
foi de sarcoma indiferenciado de células pequenas com expresséo difusa de CD99 e enolase neuroespecifica. O perfil imunoistoquimico foi consistente
com o diagndstico de sarcoma de Ewing/Tumor Neuroectodérmico Primitivo Periférico. Realizou-se a extirpagdo do tumor e o paciente encontra-se em

tratamento de quimioterapia. Discussao: Sao tumores localmente agressivos com progndstico reservado, geralmente com resultado terapéutico pobre.
Palavras-chave: Sarcoma; sarcoma de ewing; 0sso e 0ssos; neoplasias dsseas.

Abstract
Introduction: Ewing's sarcoma is a type of tumor which occurs frequently in long bones and it is also present in pelvis, spinal cord and ribs. It is thought

to be caused by a chromosomal abnormality commonly between chromosomes 11 and 22. It develops from a type of primitive nerve cell and it may also
occur in soft tissues. It is a bone neoplasm which presents a very aggressive biologic profile; it affects mainly subjects younger than 30 years old and
is slightly predominant in males. The cause is unknown and it does not seem to be hereditary. These tumors are extremely rare in blacks and Asians
and the report in indigenous population is unknown. Case report: The material collected at biopsy was sent to immunohistochemical examination and
we used ten antibodies: desmin, myoglobin, actin, CD99, CD45, cytokeratin AE1/AE3, vimentin, sinaptolisina Ab-1, neuron specific enolase and protein
p53. The anatomopathological diagnosis indicated undifferentiated sarcoma of small cells with diffuse expression of CD99 and neuron-specific enolase.
The immunohistochemical profile was consistent with the diagnosis of Ewing’s sarcoma/Peripheral Primitive Neuroectodermal Tumor. The tumor was
removed and the patient was in chemotherapy treatment. Discussion: These tumors are locally aggressive with a reserved prognosis, usually with poor

therapeutic outcome.
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Introducéao

O sarcoma de Ewing (SE) é um tipo de tumor que ocorre mais
frequentemente nos ossos longos, podendo também estar presente na
pelve, coluna e costelas. Admite-se que seja causado por uma anorma-
lidade cromossdmica, mais comumente entre os cromossomas 11 e 22.
Desenvolve-se a partir de um tipo de célula nervosa primitiva, podendo
também ocorrer nas partes moles'Z.

A familia de tumores de Ewing compreende um espectro de ne-
oplasias de células neuroectodérmicas primitivas, as quais sdo células
embrionarias que migram da crista neural. Esses tumores acometem
primariamente osso e tecido mole. Dependendo do grau de diferencia-
¢do neural, sio denominados “sarcoma de Ewing”, quando é um tumor
indiferenciado, ou “Tumor Neuroectodérmico Primitivo Periférico”
(PPNET, do inglés Peripheral Primitive Neuroectodermal Tumor), quan-
do apresenta caracteristicas de diferenciagio neural. £ uma neoplasia
6ssea de comportamento biolégico bastante agressivo, que acomete
principalmente individuos abaixo dos 30 anos de idade e predomina
discretamente em individuos do sexo masculino.

E o segundo tumor ésseo primério mais comum na infancia. Atu-
almente, considera-se que é um tumor da linhagem do nervo parassim-
patico e compartilha de anormalidades especificas e genéticas molecu-
lares com um tumor neuroectodérmico periférico mais diferenciado,
nomeado de neuroepitelioma periférico®.

Em 1921, James Ewing observou que o “sarcoma 6sseo de peque-
nas células” era, ao contrario do osteossarcoma, sensivel ao implante de
radio. Na metade do século, o tratamento do SE empregava a cirurgia,
a terapia local com radioterapia ou ambas. Mesmo quando o controle
local era eficaz, mais de 90% dos pacientes morriam, geralmente por
doenga metastatica®.

As experiéncias iniciais com quimioterapia iniciaram-se no inicio dos
anos 60 do século passado e demonstraram que a quimioterapia adjuvante
tem potencial de melhorar os indices de sobrevida e cura da doenga®*"".

A causa é desconhecida e ndo parece ser hereditaria. Sdo tumores
extremamente raros em negros e asiaticos; o relato na populagdo indi-

gena é desconhecido.
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Relato do caso

E.R.S., masculino, indio, 24 anos de idade relatou que, hi cinco
meses, sentiu dor na regido glitea, com irradiagio para a face posterior
do membro inferior esquerdo. Foi atendido pela clinica médica e enca-
minhado para um neurocirurgido, que solicitou uma tomografia com-
putadorizada da regido, cujo laudo foi normal. Foi medicado e, como a
dor nio cedeu, retornou ao servigo de origem apds dois meses, tendo
sido internado e medicado para melhora do quadro algico.

Foi solicitada ultrassonografia pelo corpo clinico, mas esta néo foi
realizada pelo paciente. Continuou em tratamento medicamentoso para
quadro élgico; porém, ap6s mais dois meses, a dor se acentuou, sendo,
entdo, encaminhado ao pronto-socorro de Maceié (AL). Foi submetido
ao procedimento de drenagem de abscesso na regido gliitea e interna-
do por trés dias. Apresentou melhora clinica associada aos exames de
imagem (ressondncia nuclear magnética) sem alteragdes; recebeu alta,
retornando a sua residéncia no interior de Alagoas.

Apbs um més da alta hospitalar, retornou ao servigo de Ortope-
dia com queixa de quadro de lombociatalgia a esquerda. Nessa ocasido,
apresentava tumoragio na regido glitea e lombar esquerda e cicatriz de
mais ou menos 2,5 cm correspondente ao local da drenagem realizada.

Foi solicitado exame de imagem, sendo realizada ressonéncia nu-
clear magnética da regido comprometida. O paciente retornou somente
ap6s um més da realizagio do exame, por queixa de dor e dificuldades
de deambulagio, sendo internado no servigo de clinica médica. Nessa
ocasido, com cinco meses de evolugio do quadro clinico, manifestava
lombociatalgia intensa, aliviada apenas com uso de morfina, bem como
tumoragdo volumosa na regido lombar e glitea, seguidas de febre e
queda do estado geral.

Procedeu-se com a realizagdo de tomografia computadorizada em
carater de urgéncia, disponivel no interior do Estado, que evidenciou
massas nas regides gliteas e na pelve (Figura 1). Foi, entdo, imediata-
mente encaminhado ao centro cirtirgico, com possivel diagnéstico de
osteomielite do ilfaco e abscesso. Os achados operatérios mostraram
uma massa esbranquigada englobando os musculos da regido glitea e

pelve. Existia pouca quantidade de pus. O tecido estava organizado em

Figura 1 - Tomografia realizada no pré-operatério. As setas apontam para a tumoragao intrapélvica e para a regido glttea. Observa-se calcifi-

cacao na tumoracéao.
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forma de fibras, com um aspecto de musculo exangue. O material retira-
do foi enviado para exame histopatoldgico e o diagnéstico foi de sarco-
ma indiferenciado de pequenas células com alto grau de malignidade.
Objetivando iniciar o tratamento, o material foi enviado para exa-
me imunoistoquimico tendo sido utilizados dez anticorpos: desmina,
mioglobina, actina, CD99, CD45, citoqueratina AE1/AE3, vimenti-
na, sinaptolisina Ab-1, enolase neuroespecifica e proteina p53. O laudo
emitido foi: “Sarcoma indiferenciado de células pequenas com expres-
sdo difusa de CD99 e enolase neuroespecifica. O perfil imunoistoquimi-

co é consistente com o diagnéstico de sarcoma de Ewing/PNET”.

Discussao

O SE é um tipo de tumor de alta malignidade, que ocorre mais
frequentemente nos ossos longos, podendo também estar presente na
pelve, coluna, costelas e nas partes moles, sendo mais comum em crian-
cas e adultos jovens'™.

Angervall e Enzinger'" relataram os aspectos patolégicos de 39
casos de sarcomas de pequenas células redondas ou ovais que compro-
meteram partes moles e os considerou histologicamente indistinguiveis
do SE no osso. Relatou que a maioria comprometeu as extremidades
inferiores e a regido paravertebral.

Segundo Delattre ez al."?, o subgrupo de tumores de células pe-
quenas redondas, identificados como pertencentes a familia Ewing de
sarcomas, pode ser definido de acordo com a lesdo genética molecular
especifica, detectdvel por métodos eficientes.

Hadfield et al.” descreveram diversos casos de sarcoma da familia
Ewing envolvendo estruturas do sistema nervoso, destacando-se o cra-
nio, a medula espinhal, tecidos adjacentes, as meninges e o cérebro.

Hatori et al."* descreve que o SE, sarcoma de pequenas células
redondas, cresce tanto nas partes moles como no osso, sendo um dos
tumores de maior malignidade nas criangas e adultos jovens. Relata que
poucos casos de sarcomas extradsseos s3o descritos na literatura, o que
torna o dificil o exame dos achados biol6gicos desses tumores.

Perouli ez al.”” descreveu um caso de sarcoma extradsseo localiza-
do na drea paraespinhal tordcica, com grande crescimento no periodo

de um més. Saxena et al.' descreveu um caso na regido do figado.

Referéncias
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Varios autores sugerem que o SE e os tumores primitivos neuro-
ectodérmicos (TPNE) constituem um tinico grupo de tumores, no qual
o SE seria a forma mais indiferenciada e o TPNE, a mais diferenciada.
Essa afirmativa se baseia no fato de que ambos os tumores apresentam a
translocagdo t(11;22)(q24;q12), encontrada em mais de 85% dos casos'”.

De acordo com Jambhekar ez a/.”®; os tumores da familia Ewing
apresentam dificuldade de diferenciagio com outros tumores malignos de
células pequenas e redondas; porém, mais de 90% tém EWS-FLI1, trans-
crigdo que age como um marcador potencial para diagnstico molecular.

A semelhanga histologica existente entre os tumores de células re-
dondas pequenas torna-se um obstéculo para o diagnéstico®.

Atualmente, se aceita a existéncia da familia Ewing de sarcomas,
que inclui o SE extraesquelético e o tumor primitivo neuroectodérmi-
co, 0s quais apresentam imunorreatividade para CD99 e determinagio
antigénica pelo gene MIC2%, de forma que, nos casos diagnosticados
como sarcoma de células pequenas e redondas, devem-se efetivar esses
exames determinantes da etiologia do sarcoma. Na maioria das vezes,
o diagnéstico é realizado apenas por meio de exame histopatolégico,
insuficiente para o diagnéstico conclusivo, permanecendo sempre a di-
vida sobre a origem desse tumor.

O CDYY, identificado em aproximadamente todos os tumores da
familia dos SE, constitui-se num marcador positivo que pode ser utili-
zado como parte de uma bateria de exames imunoistoquimicos para o
estabelecimento de diagndstico diferencial entre os tumores de peque-
nas células redondas?.

Hasegawa ez al.” diagnosticaram cinco casos de SE primérios
cutineos que se apresentaram uniformemente imunorreativos a glico-
proteina de superficie celular CD99.

CD99 é uma glicoproteina que apresenta um alto nivel de expres-
sdo nas células do sistema hematopoiético, assim como nas células dos
tumores de Ewing®. O CD99 pode ser identificado em, aproximada-
mente, todos os tumores da familia dos SE, constituindo um marcador
positivo no estabelecimento de diagnéstico diferencial entre os tumores
de pequenas células redondas.

Assim, pode-se concluir que o estudo imunoistoquimico é impres-
cindivel na diferenciagdo e determinagdo do diagnéstico dos sarcomas

da familia Ewing.
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