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INTRODUCCIÓN

El sarcoma de Ewing (SE) forma parte de la fa-
milia de los tumores neuroectodérmicos primi-
tivos, un grupo poco frecuente de tumores ma-
lignos no hereditarios con morfología de células 
redondas, azules y de pequeño tamaño. En ge-
neral son de origen óseo, pero en ocasiones se 
presenta como un tumor de partes blandas de-
nominado sarcoma de Ewing extra óseo (SEE)1. 
El tumor de Ewing de localización traqueal es un 
tumor extremadamente raro y hasta 2010, se 
consideraba no haber sido publicado2. Se pre-
senta el caso de un joven con tumor de Ewing 
de la tráquea y que además presenta masa pul-
monar en el hemitórax izquierdo. 

PRESENTACIÓN DE CASO

Paciente masculino de 24 años tratado en no-
viembre del 2004 con historia de tos seca en 
accesos y en ocasiones productiva con esputo 
verdoso, disnea a medianos esfuerzos y fiebre. 
Se diagnosticó como proceso neumónico en 
base a clínica e imagen de consolidación basal 
izquierda observada en la radiografía de tórax 
(figura 1). Egresa con tratamiento ambulatorio.  
Dos meses después reingresa con disnea, ciano-
sis y dolor en el hemitórax izquierdo. La radio-
grafía sigue interpretada como proceso neumó-
nico del hemitórax izquierdo, pero la tomografía 
pulmonar reporta proceso atelectásico posible-
mente lobar izquierdo con herniación del pul-
món derecho. Masa intraluminal a nivel de la 
carina y bronquio principal izquierdo. Masa del 
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RESUMEN

Ewing’ s sarcoma is the second most common bone tumor of childhood and adolescence that can also occur in soft tissues and is known as extra-osseous 
Ewing´s sarcoma. Its location in the trachea is extremely rare and there are few cases reported in the literature. We present the cases of a 24-years old 
patient treated in the San Vicente Hospital with diagnosis of intraluminal mass of the trachea, resected by tracheotomy and final diagnosis by molecular 
genetics of Ewing ‘sarcoma.
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Figura 2. TAC muestra masa intratraqueal, (flecha) y masa basal poste-
rior izquierdo (estrella)

Figura 1. Rx tórax P-A. Consolidación basal izquierda

Figura 3. TAC.  Proyección axial, masa ocupando luz 
traqueal

Figura 4. RM Proyección sagital de masa solida 
posterior

Figura 5. RM. Proyección coronal. Masa pulmonar 
posterior
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lóbulo inferior izquierdo y derrame pleural (fi-
gura 2).

La toracentesis efectuada en el hemitórax pos-
terior es negativa para la obtención de líquido. 
Se solicita ecocardiograma, el cual muestra cavi-
dades cardíacas normales con función sistólica 
conservada, sin signos de hipertensión arterial 
pulmonar. 

La Resonancia Magnética informa colapso pul-
monar izquierdo. Masa polipoide intraluminal a 
nivel de tráquea con características similares a 
las del parénquima pulmonar colapsado (figu-
ras 3,4 y 5).

La videobroncoscopía reveló la tráquea con hi-
peremia y la presencia de masa polipoide a nivel 
de carina con bordes irregulares con crecimien-
to exofítico obstructivo sin poder determinar en 
ese momento si es sésil o pediculado (figura 6). 
Se hace lavado y cepillado, reportándose en las 
muestras: Histiocitos, células cilíndricas ciliadas, 
linfocitos sin signos de malignidad.

Se realiza biopsia pleural abierta en el hemitó-
rax izquierdo, encontrando lesión tumoral, sóli-
da blanquecina. Se toma muestra de tejido de 
2x3 cms. No se cuenta con resultados de este 
estudio.  

La evolución del paciente se complica por el gra-
do de disnea a mínimos esfuerzos y el estridor 
audible sin necesidad de estetoscopio. Por difi-
cultad para mantener buena saturación de oxí-
geno, se programa cirugía. A través de incisión 
cervical en semiluna, se diseca la tráquea en su 
cara anterior y con el apoyo de broncoscopia 
transoperatoria se localiza el sitio exacto de la 
masa por transiluminación. Se practica traqueo-
tomía vertical que incluye tres anillos traqueales 
próximo a la altura de la horquilla esternal (figu-
ra 7). Una vez asegurada la vía aérea con tubo 
endotraqueal, se reseca la lesión en su totalidad 

Figura 6. Visión videobroncoscópica de la lesión ocupativa traqueal

Figura 7. Abordaje cervical semilunar

Figura 8. Control broncoscópico a los tres meses
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con electrocauterio bipolar. Una vez garantiza-
da la hemostasia, se realiza cierre primario de la 
apertura traqueal sin dejar drenaje. La muestra 
obtenida es enviada a estudio histopatológico, 
reportando este primer estudio: Neoplasia ma-
ligna indiferenciada de células pequeñas.  

El control broncoscópico tres meses posteriores 
a la resección, muestra luz traqueal libre de le-
sión tumoral (figura 8).

Se envían los bloques celulares a la Clínica Mayo 
en los Estados Unidos, donde le efectúan estu-
dios para:  

•	 Genética Molecular para Sarcoma de 
Ewing (RT-PCR) (Reverse transcriptase 
polymerase chain reaction) (ES/PNET) – 
EWS-FLI & EWS-ERG Fusion transcript on 
RNA. Was supportive of the EWS_ERG 
fusion transcript. 

•	 Genética Molecular para Sarcoma Si-
novial (RT-PCR) (Reverse transcriptase 
polymerase chain reaction) SYT-SSX1 & 
SYT-SSX2 Fusion transcript on RNA. Was 
negative for the Synovial Sarcoma fusión 
transcript

Diagnóstico final: EWING´S SARCOMA. Primitive 
Neuroectodermal Tumor.

Se hace traslado del paciente a institución na-
cional dedicada al tratamiento adyuvante del 
cáncer, pero no acudió. La sobrevida luego de 
esta intervención quirúrgica fue de cinco meses, 
falleciendo a consecuencias de insuficiencia res-
piratoria, secundario a toda la patología tumo-
ral presentada. 

DISCUSIÓN  

Se trata de un caso infrecuente de tumor de 
Ewing extraóseo de localización traqueal en un 
joven de 24 años, correspondiendo a la edad 
media de presentación en el momento del diag-
nóstico, el cual se estima en 19.5 años. Sus sín-
tomas van a estar en concordancia con la loca-
lización anatómica, al grado de obstrucción de 
la luz traqueal y al tiempo de evolución.  En el 
caso particular, los síntomas fueron tos seca, 
disnea y dolor del hemitórax izquierdo conside-
rado este último, a masa tumoral que ocupaba 
casi la totalidad del hemitórax. Los signos “B” 
inespecíficos como la fiebre moderada, sudo-
res nocturnos y pérdida de apetito, son en su 
mayoría ausentes, excepto en estadios avanza-
dos o enfermedad metastásica3. La evaluación 
inicial incluyó radiografía de tórax que, si bien 
aportó información errónea a los ojos del in-
terpretador como una neumonía, la tomografía 
mostró las lesiones en tráquea y la masa pul-
monar. No se observaron lesiones destructivas 
o líticas en apariencia de anillos de cebolla3. La 
Resonancia magnética informa, colapso pul-
monar izquierdo. Masa polipoide intraluminal 
a nivel de tráquea con características similares 
a las del parénquima pulmonar colapsado. Ésta 
proporciona imágenes de mayor definición para 
evaluar la extensión de la enfermedad y se usa 
si el tumor no surge del hueso3. La utilidad de 
la broncoscopía es innegable puesto que brinda 
información de la severidad de la obstrucción, 
las características externas de la masa, su ubi-
cación, su fijación a la pared traqueal, permite 
toma de biopsia y ofrece referencia anatómica 
para la toma de decisión quirúrgica e incluso 
brinda una vía de acceso para ser resecado4. 

El diagnóstico de Sarcoma de Ewing (SE) depen-
de de los hallazgos histopatológicos e inmuno-
histoquímicos. El examen histológico muestra 
un tumor compuesto de lámina compacta difu-
sa, de pequeñas células redondas que expresa 
fuertemente el producto del gen MIC-2 (CD99). 
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Aunque esta expresión no es exclusiva de SE, 
más del 95% de ellos con CD99  positivos5. En 
el caso presentado el diagnóstico patológico 
se basó en los hallazgos de genética molecular 
para Sarcoma de Ewing (RT-PCR) (Reverse trans-
criptase polymerase chain reaction) (ES/PNET) 
– EWS-FLI & EWS-ERG Fusion transcript on RNA. 
La cual apoyó la transcripción de fusión de EWS-
ERG. Así un buen estudio debe incluir estudio 
de genética molecular (detección de fusiones 
y reordenamientos FET-ETS) mediante hibri-
dación fluorescente in situ (FISH) y/o PCr de 
transcripción inversa (rt-PCr), secuenciación (di-
rigida) de rNa para fusiones de genes raros en 
algunos pacientes, inmunohistoquímica (tinción 
para CD99), tinción con hematoxilina y eosina y 
tinción con ácido peryódico de Schiff fuentes3 

Al paciente se le sometió a una resección in-
traluminal a través de traqueotomía por inci-
sión cervical como procedimiento paliativo por 
su estado general, el grado de disnea, su pobre 
reserva ventilatoria secundaria a la masa ocupa-
tiva pulmonar del hemitórax izquierdo. No exis-
te un enfoque de tratamiento estándar para la 
localización traqueal. Se recomienda una resec-
ción local amplia para un margen quirúrgico ne-
gativo6. Hay quienes prefieren la quimioterapia 
neoadyuvante en lugar de la cirugía2. Se informa 
que la terapia combinada aumenta la supervi-
vencia y la terapia adyuvante aumenta el con-
trol local en pacientes con márgenes quirúrgicos 
positivos6. Se ha considerado la secuenciación 
de radioterapia y cirugía; sin embargo, debido 
a las inquietudes acerca de la cicatrización de 
la anastomosis después de la cirugía en presen-
cia de radioterapia preoperatoria, se aconseja 
que esta sea postoperatoria2. En relación con 
la quimioterapia, el estudio Sarcoma de Ameri-
can Intergroup Ewing, estableció a la vincristina, 
actinomicina D, ciclofosfamida y doxorrubicina 
como los agentes más activos en la terapia sis-
témica de ESFT. Se demostró que la incorpora-

ción de ifosfamida y etopósido mejora la super-
vivencia en ESTF no metastásico7. Estos tumores 
a menudo responden a la quimioterapia y radio-
terapia; sin embargo, la tasa de curación pare-
ce menor en la EE extraósea en comparación a 
la EE ósea, con una supervivencia global a los 
5 años de solo el 21%3. El sarcoma de Ewing es 
un cáncer muy agresivo, con una supervivencia 
de 70-80% para pacientes con riesgo estándar 
y enfermedad localizada y menor de 30% para 
aquellos con enfermedad metastásica. 

Los tumores neuroectodérmicos primitivos 
PNET (por sus siglas en inglés) son un grupo he-
terogéneo de neoplasias de alta malignidad de 
origen neuroectodérmico frecuente en niños y 
adolescentes7. Los PNET son tumores agresivos 
de células pequeñas y redondas de los nervios 
linajes cresta, entrando en el ámbito de la fami-
lia del sarcoma de Ewing (ESFT). Sin embargo, es 
de hacer notar que el término PNET se eliminó 
como sinónimo de sarcoma de Ewing en la clasi-
ficación de tumores de tejidos blandos y óseos 
por la Organización Mundial de la Salud OMS 
del 20138,9. La mediana de edad en el momen-
to del diagnóstico es de 19.5 años y el 30% de 
los pacientes presenta enfermedad metastási-
ca7. La familia de tumores (EFT) del sarcoma de 
Ewing (SE) incluye no solo el sarcoma de Ewing, 
sino también el tumor neuroectodérmico pri-
mitivo periférico (PNET), el sarcoma de Ewing 
extraóseo y lo que antes se denominaba tumor 
de Askin (sarcoma de Ewing de la pared toráci-
ca). En base a sus características inmunohisto-
químicas y moleculares/genéticas compartidas, 
estos diferentes miembros ahora se reconocen 
como variantes clínicas o histológicas de la en-
tidad patológica7,10,11,12 Los sitios más comunes 
de estos tumores son el tórax y las extremida-
des. Solo ocho casos de tumores de sarcoma de 
Ewing Familiar en el pulmón han sido reporta-
dos en la literatura13. 
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Consideramos fortaleza del artículo, la presen-
tación extremadamente rara de tumor de Ewing 
en tráquea con escasos casos reportados mun-
dialmente y haber sido confirmado por genética 
molecular, y una debilidad del mismo, no apor-

tar el diagnóstico de la masa pulmonar, lo cual 
impide determinar si se trata de un tumor sin-
crónico, metacrónico, metastásico o un segun-
do tumor primario. 
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