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Objetivo: describir el espectro de posibles presentaciones y hallazgos radiologicos
de los tumores de la familia del sarcoma de Ewing, con especial énfasis en las
formas infrecuentes y atipicas.

Resumen: el sarcoma de Ewing es un tumor maligno de celulas redondas, de
elevada agresividad, que afecta predominantemente al hueso. Es el segundo
tumor 0seo primario mas frecuente en ninos, despues del osteosarcoma,
apareciendo la gran mayoria de los casos entre los 4 y 25 anos de edad. La
lesion se origina tipicamente en el canal medular central del hueso, con extension
temprana a tejidos blandos. Su localizacion predominante es la diafisis de huesos
largos y pelvis. En radiologia convencional, estos tumores presentan hallazgos
caracteristicos de lesiones agresivas: destruccion osea con patron permeativo,
zona de transicion amplia, destruccion cortical con masa de partes blandas
asociada y/o reaccion periostica de tipo agresivo. En TC y RM, es caracteristico
identificar reemplazamiento de la medula 6sea, dado su origen en el canal
medular. Entre las formas atipicas e infrecuentes de esta familia de tumores, se
Incluyen los sarcomas de Ewing periostales, las presentaciones
extraesqueleticas, el tumor neuroectodermico primitivo y el tumor de Askin. En la
presentacion, se revisan las caracteristicas radiologicas de estos subtipos a partir
de la casuistica de nuestro hospital.

Conclusiones: las formas atipicas del sarcoma de Ewing presentan un abanico de
posibles presentaciones en imagen mas complejo que los caracteristicos rasgos
de agresividad de las formas Oseas clasicas.
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* Tumor maligno de célula redonda pequena con
rasgos moleculares caracteristicos y grados
variables de diferenciacion neuroectodermica.
» (Gran mayoria: translocaciones balanceadas
recurrentes entre el gen EWSR1 (Ewing sarcoma
breakpoint region 1 protein - miembro de la familia ‘!y 55 zgo:wo .!“

LR ‘
FET, que contienen dominios de unién al ARN) en M)

el cromosoma 22912 con el gen FLI1 (Friend
Leukemia virus Integration site 1) localizado en el
cromosoma 11924 y perteneciente a la familia de
factores de transcripcion ETS (avian
Erythroblastosis virus Transforming Sequence).

» Oftras translocaciones menos frecuentes:
1(7;22)(p22;912) EWS-ETV1,t(17;22)(q12;912)
EWS-E1AF, and 1(2;22)(q33;912) EWS-FEV

» Todos los casos expuestos en este trabajo fueron
confirmados con estudio histologico y presencia
de la translocacion t (11;22)(q12;924).
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Sarcoma de Ewing * Tumores de la familia del sarcoma de Ewing
(Clasificacion de tumores * Tumores de Askin
0seos Yy de partes blandas de * Tumores neuroectodermicos perifericos

la OMS, 4° ed.) * Neuroepitelioma periferico
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Sarcoma de Ewing-like

En la 42 edicion (2013) de la clasificacion de tumores 0seos y de partes blandas
de la OMS, se reservo el concepto de sarcoma de célula redonda Ewing-like o
tumor indiferenciado de celula redonda para un grupo de tumores
histologicamente similares al sarcoma de Ewing pero con reordenamientos del
gen EWSR1 con otros genes no pertenecientes a la familia ETS o bien a
reordenamientos que no incluyen el gen EWSR1. Son muy infrecuentes (<5%) y
aparecen a mayor edad.

En |la actualizacion hecha en 2020 de dicha clasificacion, se definen subgrupos en
funcion de criterios moleculares dentro de esta entidad. El subgrupo que presenta
reordenamientos entre EWSR1 y el gen correpresor BCL-6 se caracteriza por
presentar mejor pronostico, con una apariencia radiologica y caracteristicas
clinicas similares al sarcoma de Ewing. Tambien se han descrito casos aislados
con caracteristicas menos agresivas y apariencia similar al tumor de celulas
gigantes o al quiste 0seo aneurismatico. Presentan ademas una intensidad de
senal mas heterogenea en RM y con mayor frecuencia se aprecia calcificacion en

el componente de partes blandas.
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Caracteristicas

epidemiologicas y clinicas

* 95% de los casos entre
los 4-25 anos de edad. ‘
» 2° tumor 6seo maligno en 1,5 -1
frecuencia en edad
pediatrica.
* 3% de los canceres en
esta franja de edad

* Muy raro en razas no caucasicas.
* 1 caso/100.000 habs./ano.
* 45-50 casos nuevos al ano en Espana

Clinica:
 Dolor: lo mas frecuente.
e Masa/hinchazon.

Otras localizaciones
presentan frecuencias
< 5%



Sarcoma de Ewing oseo

- Radiologia convencional:
» Localizacion metafiso-diafisaria.
» (Caracteristicas de lesion osea agresiva.
» Destruccion osea con patron permeativo o apolillado.
« Zona de transicion amplia.
» Reaccion periostica de tipo agresiva.
 Lamelada o en capas de cebolla.
* Espiculada o en sol naciente.
* Triangulo de Codman.

 Masas de partes blandas asociadas, grandes, circunferenciales.

* Origen medular: afectacion del canal medular en el 97% de los casos.
Comunicacion con el componente extramedular por destruccion cortical
focal 0, mas frecuentemente, permeacion osea. En ocasiones esa
comunicacion es muy sutil, a traves de canales neurovasculares y
conductos de Havers.

- RM:
* |ntensidad de senal homogenea.
* hipointensa en T1.
» Hipointensa-intermedia en T2. Hiperintensa en un 32%.

* En lesiones muy grandes,puede haber areas de necrosis o hemorragia,
aunque son mas frecuentes tras tratamiento.

» Realce con contraste, difuso o nodular periferico.

» Restriccion de la difusién (ADC medio 0,71-0,78). Util en el diagndstico
diferencial con lesiones benignas y en la evaluacion de la respuesta al
tratamiento (aumento del ADC si respuesta).

* Puede haber afectacion neuro-vascular y articular.

* No es habitual el edema en tejidos adyacentes previo al tratamiento.



Caso clinico 1
Varon, 11 anos
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Fig. 1. Radiografias AP y L: lesion osteolitica en metafisis
proximal de la tibia derecha, con erosion y festoneado cortical,
area de transicion amplia, masa de partes asociada y reaccion
periostica laminar.

Figs. 2 y 3. Ecografia: masa de partes blandas hipoecoica, de ecogenicidad heterogenea e
hipervascularizada.



Caso clinico 1
11 anos

RM secuencias T1 coronal (a), T1 con saturacion grasa y CIV, coronal (b), T1 axial (c), T1 con CIV axial
(d), STIR coronal (e), sagital (f) y axial (g), difusion b=800 s/mm2 (h) y mapa de ACC (i). Masa metafiso-
diafisaria, con componente endomedular y masa de partes blandas que caracteristicamente presenta
mayor tamano que el componente oseo y rodea parcialmente el mismo. Presenta senal isointensa
respecto al musculo en T1, hiperintensidad en T2 con pequenas areas quisticas. y restriccion a la
difusion con ADC de 0,48 mm2/s. No se aprecia clara solucion de continuidad de la cortical a nivel de la
lesion, que sugiere comunicacion entre los componentes endo y extramedular a traves de los canales de
Havers. Tras la administracion de contraste, realce intenso y homogeneo.
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Caso clinico 2
16 anos

Radiografia AP (a) de pierna derecha y TC sin contraste con ventana de partes blandas (b) y
ventana O0sea (c). Masa de partes blandas en cara interna de la region metafiso-diafisaria proximal
de l|a tibia derecha, con lisis de la cortical con patron permeativo y lesion litica medular con zona
de transicion mal definida.



Caso clinico 2
16 anos

RM STIR, cortes axial (a) y sagital (b), T1 sin CIV
sagital(c y d) y axial (e) y con CIV , cortes
sagitales (f, g) y axial (h). Lesion con
caracteristicas de senal y realce similares a lo
descrito en el caso 1. En este caso, se visualiza
una mayor continuidad entre el componente
endomedular y |la masa de partes blandas, en
relacion con permeacion de la cortical por el
tumor.
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Sarcoma de Ewing extraoseo o
de partes blandas

- Tumores de probable origen neuroectodermico que presentan caracteristicas
histologicas y citogeneticas identicas al sarcoma de Ewing 0seo.

- Raro. Ocasionalmente en areas irradiadas.
- Media de edad 5-10 anos mayor respecto a la variante osea.
- Similar incidencia en ambos sexos.

. Localizacion mas frecuente en tronco (a diferencia del 6seo, en extremidades
inferiores):

* Region paravertebral (32%).
» Extremidades inferiores (26%).
» Pared toracica (18%).
» Retroperitoneo (11%).
* Pelvis y caderas (11%).
» Extremidades superiores (3%).
. Clinica:
* Masa de crecimiento rapido, que alcanza 5-10 cm, con dolor/sensibilidad.

» Sintomas por compromiso nervioso, vascular o de via aerea/digestiva por la masa
tumoral.

- Radiologia convencional.

 Masa de partes blandas.

* Erosion, engrosamiento cortical, invasion o reaccion periostica del hueso adyacente.
. Ecografia:

* Masa hipoecoica, con areas anecoicas (hemorragia/necrosis intratumoral), Aumento
de flujo en Doppler.

. TC:

* Masa con atenuacion similar al musculo.

» Areas hipodensas (necrosis).

* Bordes mal definidos.

 Calcificaciones (25-30% de los casos).

» Afectacion superficie 0sea adyacente, sin lesion endomedular.

» Realce prominente con CIV

- RM:

* Masa de partes blandas con intensidad de senal heterogenea:
* |sointensa respecto al musculo en T1.
* |Intermedia-hiperintensa en T2.
» Areas focales de hemorragia/necrosis. Niveles de fluidos.
» Vacios de senal de morfologia serpinginosa (estructuras vasculares de alto flujo).



Caso clinico 3
36 anos

Ecografia abdominal (a) y TC abdomino-pelvico con contraste oral e |1V, cortes coronal (b), sagital (c)
y axial (d). Masa de ecogenicidad heterogéna y contorno lobulado, hipoecoica con areas anecoicas
de 12,1 x 8,9 cm. Engloba los vasos iliacos externos izquierdos. Presenta realce heterogeneo, de
predominio periférico y area central hipocaptante, sugerente de necrosis intratumoral. Biopsia de la
lesion guiada por ecografia: sarcoma de Ewing extradseo, FISH + para la translocacion EWSR1-FLI1.



RM secuencia FIESTA corte axial (a), T1 con saturacion grasa y ClV, cortes axiales (b,c) y coronal (d),
difusion (e) y mapa de ADC (f).

Masa de 12 x 9 cm con intensidad de senal heterogénea, hipointensa en T2 con multiples areas
hiperintensas en relacion con necrosis. Tras la administracion de contraste, realce del componente
soOlido, con ausencia de realce en areas necroticas. Presenta marcada restriccion a la difusion en el

componente solido, con ADC 0,531 mm2/s.




Tumor de AskKin

. Subtipo de sarcoma de Ewing extradcseo localizado en la region toracico-

pulmonar.

- Ninos-adultos Jovenes.

- 5% sexo femenino.

- Clinica:

dolor, disnea, en relacion con masa toracica generalmente de gran
tamano

sindrome general, fiebre.

- Radiologia convencional y TC:

- RM:

(Gran masa toracica de base pleural.

Derrame pleural asociado frecuente, puede locularse, con imagen de
pseudotumor.

Destruccion costal (63%)

Afectacion parenquima pulmonar (25%).
Calcificaciones raras (10%).

Atenuacion heterogénea en TC.

Puede invadir otras estructuras (pericardio, diafragma, columna,...)

Intensidad de senal intermedia en 11
Hiperintenso en T2.
Puede haber areas de necrosis/hemorragia.

Realce intenso con CIV.

14



Caso clinico 4

6 anos.
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Radiografia de torax PA, TC toracico sin contraste |V, cortes axiales con ventana de partes
blandas (b) y ventana 6sea (c). Gran masa de partes blandas en hemitorax derecho, de
localizacion extrapulmonar, con destruccion del arco posterior de la 72 costilla derecha y reaccion

periostica de tipo agresiva.



t dcion Virdual

M

Caso clinico 5
33 anos

Radiografia de torax PA y lateral (a,b) y TC toracico sin contraste |V, cortes axiales con ventana de
partes blandas (c). Masa de partes blandas en hemitorax derecho, de localizacion extrapulmonar
con destruccion costal y derrame pleural derecho asociado.



Sarcoma de Ewing
periostal

. Se han descrito casos de sarcoma de Ewing de localizacion subperiostal, sin
afectacion del canal endomedular, aunque constituyen menos del 3% de todos
los sarcomas de Ewing.

. Su distribucion por edad y sexo es similar al resto de sarcomas de Ewing 0seos.

. La localizacion descrita con mayor frecuencia en la literatura es la diafisis
femoral, seguida de la humeral.

. Clinica al diagnostico: dolor y palpacion de masa.

- Radiologia convencional.

* Erosion cortical subperiostica.
» Reaccion periostica agresiva, triangulo de Codman.
» Esclerosis 0sea: muy rara.

- TC y RM:
» Ausencia de afectacion del canal endomedular: siempre, por definicion.
» Resto de caracteristicas similares a otros sarcomas de Ewing 0seos.
» Ausencia de matriz 6sea o cartilaginosa calcificada, aunque tras el
tratamiento se ha descrito la presencia de calcificaciones en algunos casos.

. Diagnostico diferencial:
» Osteosarcoma parostal y periostal
» Condrosarcoma periostal
* Formas periostales de hemangioma y quiste 6seo aneurismatico.
 Hematoma subperiostico.

. Prondstico:
La casuistica es limitada, en algunos trabajos se ha descrito una evolucion mas
favorable respecto a la forma clasica.
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Caso clinico 6
28 anos

'3.3mm 2D1st: 28.5mm @gDist:

Radiografia AP de femur izquierdo (a), TC sin contraste, corte coronal, ventana osea (b) y ecografia con
sonda lineal de alta frecuencia (c). Erosion de la cortical interna de la diafisis femoral con reaccion
peridstica laminar y triangulo de Codman. Masa de partes blandas de 7,3 x 2,8 cm .
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Caso clinico 6
28 anos

RM secuencias T1 con CIV corte coronal (a), T1 saturacion grasa, corte axial, sin (b) y con
contraste |V (c), STIR corte axial (d) y difusion (e). Masa de localizacion subperiostica,
Isointensa respecto al musculo en T1, hiperintensa en T2, con erosion de la cortical pero sin

afectacion endomedular. Presenta realce con contraste y restriccion a la difusion.



Conclusiones

* Los tumores de la familia del sarcoma de Ewing comprenden una serie de
entidades, anteriormente descritas por separado en funcion de su localizacion y
caracteristicas morfologicas, pero que comparten unas alteraciones

histologicas y citogenéticas comunes.
» Se trata de tumores agresivos que requieren un manejo multidisciplinar.

» Los estudios de imagen son fundamentales en la orientacion diagnostica,
delimitacion de la extension del tumor y valoracion de la respuesta al

tratamiento.
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