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RESUMEN

Los sarcomas de Ewing/tumores neuroectodérmicos
primitivos representan 1 % de todos los sarcomas, suelen
comprometer huesos y tejidos blandos y 7 casos han sido
reportados como primarios de la préstata. Describimos
las caracteristicas clinicas, diagndstico y tratamiento de
un hombre de 27 afios con hallazgos inmunohistoquimicos
compatibles con sarcomade Ewing tumor neuroectodérmico
primitivo. EI prondstico es pobre, especialmente en la
enfermedad metastdsica. Lalimitadarespuestaal tratamiento
convencional actual estd motivando investigacién respecto
a multimodalidad y nuevas alternativas predictivas y
terapéuticas.
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SUMMARY

The Ewing sarcoma/primitive neuroectodermal tumor
account for 1 % of all sarcomas, normally involve bone
and soft tissues, and 7 cases have been reported of primary
located in the prostate. We describe the clinical ,diagnosis and
treatment a 27 years old male with immunohistochemically
findings compatible with prostatic Ewing sarcoma/primitive
neuroectodermal tumor. The prognosis is poor, especially
in metastatic disease. Limited response of Ewing sarcoma/
primitive neuroectodermal tumor to conventional treatment
current is encouraging research regarding multimodality
and new predictive and therapeutic alternatives.
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INTRODUCCION

os sarcomas de Ewing/tumores
neuroectodérmicos primitivos
(SE/TNEP) primario de la préstata
son muy raros "¥. Esta neoplasia
maligna representa 1 % de
todos los sarcomas, la translocacion t(11,22)
(g24.,q12) que resulta en genes de fusion
ES/FLI1 es caracteristica del 95 % de los
casos, 98 % expresan CD99 (glicoproteina
de superficie codificada en el gen MIC2) y
usualmente comprometen hueso (89 %)y tejidos
blandos (10 %), localizacién en 6rganos que es
excepcional “7. Describimos las caracteristicas
clinicas,diagnéstico y tratamiento de un hombre
de 27 afios, con hallazgos inmunohistoquimicos
compatibles con SE/TNEP prostético. Ademas,
revisamos la literatura (indexada en Medline,
Scopus y Ebsco) respecto al caso.

CASO CLiNICO

Masculinode 27 aflos de edad, sin antecedentes
patolégicos o familiares,quien presenté sintomas
urinarios obstructivos bajos,de curso progresivo
hasta la retencion urinaria aguda con necesidad
de cateterismo vesical transuretral. Al tacto
rectal, préostata aumentada de tamaiio (£70 g),
ligeramente dolorosa, lisa, renitente y nodulada
en apex derecho. Antigeno prostatico especifico
(PSA) en 2,46 ng/mL.

Ultrasonografiatransrectal evidencio prostata
de volumen aumentado 67 cm?, con ndédulo de
15 mm y bordes irregulares en zona periférica
derecha (Figura 1A),y de la cual fueron tomadas
biopsias, cuyo estudio histopatolégico reporta:
proliferacién de células pequeiias redondas
azules, células hipercromicas difusamente
dispuestas en haces e infiltrando tejido
fibromuscular (Figura 2), inmunohistoquimica
positiva a CD99/FLI1 y negativa a queratinas/
LCA, cromogranina/vimentina/miogenina/
BCL2, hallazgos compatibles con SE/TNEP.

Uretroscopia reportd obstruccion del segmento
bulbomembranoso y prostatico por masa blanca
friable y edema buloso (Figura 1B). TAC
(tomografia axial computarizada) evidencid
incremento del tamafio prostdatico, imigenes
redondas isodensas a tejido blando en bases
pulmonares y ganglios linfaticos inguinales
ligeramente aumentados de tamafio (Figura 1C).
Gammagrafia 6seareportd hallazgos compatibles
con enfermedad metastasica en diafisis femoral
derecha.

Fueronadministrados 6 ciclosde quimioterapia
(doxorrubicina + ciclofosfamida + vincristina)
y terapia radiante pélvica extracorpdrea
conformacional 3D (45 Gy).
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Figural. Ultrasonografiatransrectal (A),uretroscopia
(B), TAC (O).
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Figura 2. Hallazgos histopatolégicos.

DISCUSION

Los sarcomas prostaticos sonraros en adultos,
representan menos del 1 % de todas los canceres
en esa localizaciéon. SE/TNEP corresponde a
menos del 1 % de los sarcomas y 7 casos han
sidoreportados como primarios de la préstata @®
(Cuadro 1), con edades que oscilan entre los 20
y 31 afos (promedio: 26 +3,5), PSA entre 0,3
ng/mL y 2,06 ng/mL y volumen entre 213 cm?
y 540 cm?® (promedio: 341 +£158,6).

El diagnéstico diferencial incluye otros
tumores de células pequeiias, redondas, azules:
neuroendocrinos (cromogranina/sinaptofisina+),
linfoma (LCA+),rabdomiosarcoma(miogenina+,
raro en adultos), sarcoma sinovial (BCL2+),
etc. El 20 % de los SE/TNEP son positivos
a citoqueratinas y CD99 no es un marcador
especifico. En este sentido, la identificacién
de translocaciones especificas por técnicas
moleculares (FISH o PCR-TR) puede ofrecer un
diagnéstico conclusivo!#?. Laescasaincidencia
de SE/TNEP no permite evidencias conclusivas
respecto al tratamiento. Modelos animales de
tratamiento con anticuerpos monoclonales contra

Cuadro 1. Casos reportados en publicaciones indexadas en Medline, Scopus y EBSCO, edad, tratamiento y

seguimiento.

Ref Edad Tratamiento Seguimiento

@ 31 Quimioterapia adyuvante (3 ciclos de ifosfamida, ectoposido, No reportado
vincristina y doxorrubicina) y radioterapia (42 Gy). Cirugia radical
(reseccion combinada proéstata, vesiculas seminales y vejiga)

® 27 Quimioterapia neoadyuvante (6 ciclos de ifosfamida, etopdsido, 4 meses, remision
vincristina y doxorrubicina), cisto-prostastectomia y radioterapia completa segtin hallazgos
adyuvante (40 Gy) clinicos y en RMN

@ 26 No reportado No reportado

® 25 Quimioterapia (4 ciclos de doxorrubicina, ifosfamida, vincristina RMN evidenci6 75 % de
y actinomicina-D) regresion tumoral

©®© 20 Quimioterapia neoadyuvante (3 ciclos de ifosfamida),
prostastectomia con linfadenectomia extensa. 10 meses, sin recurrencia

@ 29 Quimioterapia (ifosfamida) No reportado

® 24 Quimioterapia (ifosfamida, doxorrubicina, vincristina y ectoposido) No reportado

Rev Venez Oncol



202 Sarcoma de Ewing/tumor neuroectodérmico primitivo de la préstata

CD99 han inducido rdpida apoptosis tumoral en
sinergismo con doxorrubicina . miR125b es
comuinmente desregulado en células tumorales
resistentes adoxorrubicina, podria ser una futura
herramienta predictiva . El prondstico de la
enfermedad metastdsica es pobre y desacredita
manejo quirdrgico, con 28 % de supervivencia
sana y 30 % de global, a 5 afios .

En conclusién, SE/TNEP prostatico es raro y
de mal prondstico,especialmente en enfermedad
metastdsica. Lalimitadarespuestaal tratamiento
convencional actual estamotivandoinvestigacion
respecto a multimodalidad y nuevas alternativas
terapéuticas y predictivas.
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