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RESUMO

O sarcoma de Ewing é um tipo de tumor ésseo, de comportamento agressivo, que acomete principalmen-
te individuos abaixo dos 30 anos e com predominio no sexo masculino. A familia de tumores de Ewing
compreende um espectro de neoplasias de células neuroectodérmicas primitivas as quais sdo células
embrionarias que migram da crista neural. Neste relato apresenta-se paciente do sexo masculino, 19
anos, admitido na emergéncia com quadro de lombalgia, fraqueza de membros inferiores, dificuldade de
urinar e fratura de fémur direito ha um ano. Solicitada ressonancia magnética da pelve e coluna lombo-
sacra que evidenciaram leséo expansiva pré-sacral e lesdes extramedulares e intradurais. Paciente sub-
metido a exame anatomopatoldgico que evidenciou sarcoma de Ewing/Tumor Neuroectodérmico Primiti-
vo. Realizado tratamento cirdrgico para descompressao medular e posterior radioterapia e quimioterapia.

Palavras chave: Sarcoma de Ewing. Diagndstico por Imagem. Immunohistochemistry.

ABSTRACT

Ewing’s sarcoma is a type of bone tumor that has aggressive behavior, which mainly affects individuals
below 30 years and predominantly in males. The family of tumors includes Ewing a spectrum of neuroec-
todermal of primitive cells tumors which are embryonic cells migrating from the neural crest. In this report
we present a male patient, 19 years, admitted to the emergency room with back pain, weakness of the
lower limbs, difficulty urinating and right femur fracture a year ago. Requested magnetic resonance imaging
of the pelvis and lumbosacral spine showed a presacral mass lesion and extramedullary and intradural
lesions. Patient has been subjected to the pathological examination that showed Ewing’s sarcoma / primi-
tive neuroectodermal tumor. Surgery for spinal decompression and subsequent radiotherapy and chemo-
therapy have been conducted.
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Introdugao

O sarcoma de Ewing (SE) constitui um grupo
de tumores de pequenas células redondas que se de-
senvolvem em tecidos moles e o0ssos, de comporta-
mento agressivo, acometendo individuos abaixo dos
30 anos com predominio no sexo masculino.!?? A
familia de tumores de Ewing compreende um grupo
de neoplasias de células neuroectodérmicas primiti-
vas, cuja origem sdo as células embriondrias da crista
neural. Dependendo do grau de diferenciag@o neural,
podem ser denominadas por SE - quando indiferen-
ciado, ou por Tumor neuroectodérmico primitivo pe-
riférico (PPNET - do inglés Peripheral Primitive
Neuroectodermal Tumor), quando apresenta caracte-
risticas de diferenciag@o neural. Esta familia de neo-
plasias é causada por anormalidades cromossomicas
t(11;22) (q24;q12), que € encontrada em mais de 85%
dos casos, onde estas translocagdes cromossomais
podem resultar na criacido de varios produtos de fu-
séo de genes.!* Este tumor apresenta dificuldade diag-
nostica, pois suas células neopldsicas se assemelham
as encontradas no linfoma, rabdomiossarcoma,
neuroblastoma e carcinoma avenocelular.’

O diagndstico do SE depende, principalmente
de imuno-histoquimica e testes moleculares/genéti-
cos. O antigeno p30/32 MIC2, também referido CD99
é uma glicoproteina com alta expressdo em células
hematopoiéticas e também nas células dos tumores
da familia Ewing envolvido em processos de adesio
celular. Esta glicoproteina pode ser identificada em
quase todos os tumores desta familia e € um marca-
dor positivo que pode ser utilizado para o diagndsti-
co diferencial. A principal aplicacdo deste antigeno
foi para o diagnéstico diferencial de tumores de pe-
quenas células redondas na infancia. O marcador é
fortemente expressado no SE e no PNET.2¢

Sendo estes tumores altamente agressivos, o
progndstico do paciente é geralmente muito ruim e o
tratamento adequado destes tumores malignos prima-
rios tem como objetivo a cura, em vez de tratamentos
paliativos, sempre que possivel, e podem incluir: ci-
rurgia, radioterapia isolada ou em combinag¢do com
quimioterapia.” Para um bom diagndstico, o aspecto
radiogréfico do SE € bastante varidvel, com padroes
associados ao tipo de osso envolvido. De modo geral,
a tomografia computadorizada (TC) e a Ressonancia
magnética (RM) sdo tteis no estadiamento da lesao,
na avaliacdo da presenga de metastases e na monito-
ragdo da resposta & quimioterapia.'-3?
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O objetivo deste estudo € relatar o diagndstico
e o tratamento dos sarcomas, os quais devem ser fei-
tos com eficiéncia e agilidade para que o progndstico
do paciente seja favordvel a sua reabilitagdo.

Relato

Paciente do sexo masculino de 19 anos foi ad-
mitido no Hospital Regional (HR) de Presidente Pru-
dente — SP dia 10/06/2010 com quadro de lombalgia,
fraqueza de membros inferiores, dificuldade de uri-
nar e fratura de fémur direito hd um ano. Foi subme-
tido a exames de imagem que mostraram traumatis-
mo raquimedular. Foi encaminhado ao tratamento ci-
rurgico, evoluindo com fraqueza nos membros infe-
riores. Retornou ao HR e ao exame fisico apresen-
tou-se em bom estado geral, sendo solicitados exa-
mes de imagem e anatomopatolégico. Foi diagnosti-
cado sarcoma de Ewing/PNET pré-sacral, encaminha-
do a cirurgia e ao tratamento complementar com qui-
mioterapia e radioterapia.

Na ressonancia magnética da pelve foi eviden-
ciada grande lesdo expansiva medindo aproximada-
mente, 9 X 5,3 cm, localizada anterior a coluna sacro
coccigea apresentando componentes, predominante-
mente s6lidos com sinal heterogéneo nas ponderacdes
T1 e T2 sofrendo realce pelo meio de contraste
paramagnético. Os contornos eram bem definidos em
suas margens superior e inferior e anterior, ndo se
infiltrando nos tecidos moles da regido pélvica, ape-
nas promovendo discreto deslocamento anterior das
alcas intestinais e da bexiga. (Figura 1A).

O exame ressonancia magnética da coluna
lombossacra evidenciou lesdes expansivas extras
medulares e intradurais, visualizadas nos niveis de
L2 a S2, hipointensas na ponderacdo T1 e apresen-
tando sinal intermedidrio na ponderacdo T2, sofren-
do importante realce pelo meio de contraste
paramagnético, determinando alargamento dos
forames intervertebrais nos niveis citados, notadamen-
te a esquerda nos niveis de L2-L.3, L3-L.4, L4-L.5,e a
direita no nivel L5-S1. As lesdes descritas determina-
ram discreta erosdo dssea na regido posterior dos cor-
pos vertebrais de L5, S1 e S2 (Figura 1B).

No exame anatomopatoldgico, a macroscopia
evidenciou varios fragmentos irregulares de tecidos,
medindo em conjunto 3,0 x 2,0 cm, de coloragao cas-
tanho-claro e consisténcia firme. Foi realizada a téc-
nica de imuno-histoquimica utilizando-se a técnica
da streptavidina-biotina e revelagdo com 3’3
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Diaminobenzidina (DAB). Os anticorpos utilizados
foram CD99 (DAKO/ Clone 12E7), Ki-67 (Cell Mar-
que/ Clone SP6), CD45 (DAKO/Clone PD26E-2B11),
Sinaptofisina (Cell Marque) O resultado obtido foi:
positividade para Ki-67 em 90% das células (Figura
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2A); células positivas pds imunomarcagao com CD45
(Figura 2B); positividade para sinaptofisina (Figura
2C); células positivas para CD99 (Figura 2C). O per-
fil imuno-histoquimico integrado ao quadro
histolégico foi compativel com EWING/PNET.

A f Lin DEMID 1D

Figura 1: Em A: Ressonancia magnética da pelve apresenta lesao expansiva com contornos lobulados acometendo a regido sacrococcigea.
Em B: Ressonancia magnética da coluna lombo-sacra evidencia lesdes expansivas extras medulares e intradurais, que determinam

alargamento dos forames intervertebrais nos niveis de L2 e S2.

Figura 2: Imuno-histoquimica realizada para pesquisa de Sarcoma de Ewing. Em A positividade para Ki-67 em 90% das células; em B
raras células positivas pés imunomarcagdo com CD45; em C positividade para sinaptofisina; em D raras células positivas para CD99.
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Discussao

O sarcoma de Ewing (SE) é um sarcoma de
pequenas células redondas provenientes de tecidos
moles, bem como do 0sso sendo um dos tumores
malignos mais comuns em criangas e adultos jovens,
podendo progredir rapidamente, apresentando um mal
progndstico. 3 Nosso paciente tinha 19 anos, e era do
sexo masculino condizendo com os estudos e os da-
dos relatados na literatura. Relatamos as caracterfsti-
cas morfoldgicas, resultados de exames de imagem e
andlise imuno-histoquimica do tumor. Nossa andlise
histolégica indicou que o paciente apresentava um
tumor misto SE/PNET.

Ao exame por ressonancia magnética (RM) da
coluna lombo-sacra, o paciente apresentou lesdes ex-
pansivas extra-medulares e intradurais, que determi-
nou alargamento dos forames intervertebrais nos ni-
veis de L2 e S2. Este resultado, juntamente com a
marcagdo positiva para o CD99, sdo tteis no diag-
ndstico diferenciall2, e vio de encontro com os da-
dos de outros autores, que relatam as principais le-
soes radioldgicas e sua importancia no diagndstico
precoce.?!2 O comprometimento iliaco ocorre em
18% dos tumores de Ewing, em 12% dos osteossar-
comas e 60% dos condrossarcomas mas sao raros na
infancia e adolescéncia.'?

O predominio de esclerose ocorreu em todos
os casos de osteossarcoma, também em metade dos
casos de SE em um estudo desenvolvido em Vitéria
(ES). A presenca de matriz ostedide € geralmente con-
siderada indicativa de osteossarcoma.!'4

O linfoma apresenta uma sobreposi¢do de ca-
racteristicas clinicas, radioldgicas e até histoldgicas
com o SE. Na maioria das vezes o linfoma linfobl4s-
tico é diferenciado pelo exame imunoistoquimico que
se apresenta mais comumente positivo para CD45, e
negativo para CD99 quando este ndo é possivel ser
usado na diferenciacdo pode-se utilizar a clinica ou
diferencas citolégicas. No caso apresentado o paci-
ente apresenta um imuno-histoquimico com padrio
inverso ao mais comum do linfoma com CD99 posi-
tivo e CD45 raras células positivas.!!

Na histologia, pode-se observar uma semelhan-
ca existente entre os diversos tumores de pequenas
células redondas e para que haja um correto diagnds-
tico, a imunorreatividade para CD99 se faz necessa-
ria. Nosso paciente apresentou exame imuno-
histoquimico positivo para CD99, este marcador pode
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ser identificado em, aproximadamente, todos os tu-
mores da familia dos SE!°, constituindo um marca-
dor positivo no estabelecimento de diagndstico dife-
rencial entre os tumores da familia SE e outros tumo-
res de pequenas células redondas.!? Foram utilizados
também outros marcadores como Ki-67 que foi posi-
tivo em 90% das células, sinaptofisina positivo e
CD45 com raras células positivas, importante para o
diagndstico diferencial com linfomas.!! A anilise
anatomopatoldgica da lesdo extramedular, com perfil
imuno-histoquimico integrado ao quadro histolégico
é compativel com SE/PNET. O estudo imuno-
histoquimico é imprescindivel para que se determine
a etiologia dos sarcomas da familia Ewing e o seu
diagnostico.

O tratamento apropriado para SE tem sido a
excisdo cirdrgica do tumor associado a radioterapia e
a quimioterapia. Tumores compreendidos entre 8-10
cm em didmetro e tumores de eixo central (ex. pelve)
exibem uma taxa alta de falha ao tratamento.'>1® Com
relagdo ao PNET néo ha consenso na literatura quan-
to ao tratamento. No nosso caso, como o tumor era
misto, ou seja, um tumor raro e de dificil tratamento,
apos analisar as possibilidades de tratamento, optou-
se pela excisdo cirtdrgica. O tratamento cirtirgico é
util para descompressao medular e para o diagndsti-
co histopatolégico.!?

Conclusao

Para o diagndstico precoce e correto, excluin-
do a variedade de diagndsticos diferenciais, os exa-
mes de imagem e histopatolégicos, principalmente os
marcadores imuno-histoquimicos como o CD99, sdo
imprescindiveis, pois além da utilidade para
visualizacdo e classificacdo do tamanho das areas de
lesdo, permitem uma avaliagdo e intervencao cirtrgi-
ca realizada de maneira mais efetiva ao paciente.
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