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SARCOMA DE EWING EPIDURAL LOMBAR PRIMARIO

Relato de caso

Paulo Abdo do Seixo Kadri', Paulo Macio Porto de Mello',
Jean Gongalves de Olivera’, Fernando Menezes Braga?

RESUMO - Relatamos o caso de uma jovem de 15 anos, com quadro de paraparesia de inicio agudo, secundério
a processo expansivo epidural na coluna lombar, cujo diagndstico histopatoldgico foi consistente com sarcoma
de Ewing, sem envolvimento 6sseo. Revisando a literatura encontramos apenas outros 17 casos de sarcoma
de Ewing extra-esquelético de localizacdo primaria no espago epidural raqueano.
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Primary lumbar epidural Ewing’s sarcoma: case report

ABSTRACT - We report a case of a 15-years old female with an acute paraparesis secondary of an epidural
mass and histopathological diagnosis was consistent with an Ewing’s sarcoma without bone compromise. An
exaustive literature review showed only 17 cases of primary lumbar epidural extraosseus Ewing’s sarcoma.
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Pela primeira vez descrito em 1921 por James
Ewing', o sarcoma de Ewing representa 6% dos tu-
mores 6sseos malignos?3, sendo a neoplasia 6ssea
maligna mais frequente na primeira década de vida
e a segunda mais frequente na segunda década, atras
somente do osteosarcoma*. Comumente localizado
em 0ssos longos e na pelve?®, raramente origina-se
em tecidos ndo-6sseos?? e excepcionalmente no es-
paco epidural raqueano®’, tendo sido relatados ape-
nas 17 casos na literatura, com localizacdo intrarra-
gueana epidural®'®. Descrevemos um caso de pro-
cesso expansivo epidural lombar, cuja histologia foi
consistente com sarcoma de Ewing.

CASO

Uma paciente, branca, de 15 anos, foi admitida no ser-
vico de urgéncia do Hospital Sdo Paulo (UNIFESP-EPM),
gueixando-se de dor lombar ha 4 dias, com parestesia e
diminuicao de forca muscular nos membros inferiores, as-
sociadas a retencdo urindria. Nao relatava antecedentes
mérbidos significativos. O exame fisico geral ndo eviden-
ciou anormalidades. Ao exame neuroldgico, apresentava
paraparesia crural mais acentuada a esquerda, diminui-
¢ao da sensibilidade superficial com nivel em T10, refle-

xos profundos vivos nos membros inferiores, reflexo cu-
taneo plantar em extensao bilateralmente, com tonus anal
preservado. As radiografias simples da coluna toracica e
lombar nao evidenciaram alteracdes. A ressonancia mag-
nética evidenciava um processo expansivo epidural ao ni-
vel de L2-L3, com isosinal em T1, hipersinal em T2 e dis-
creto realce a utilizacdo de contraste (Fig 1).

A paciente foi submetida a laminectomia de urgéncia
ao nivel de L1-L3, onde foi evidenciado processo expansi-
vo envolvendo o saco dural, predominantemente posterior,
bem delimitado, de coloracdo branco-acinzentada e con-
sisténcia amolecida. Foi realizada resseccao subtotal da
lesdo. A lesdo remanescente localizava-se na regido an-
terior do canal. A paciente evoluiu com melhora do défi-
cit de forca muscular, do déficit sensitivo e normalizacdo
da funcéo esfincteriana.

O estudo anatomo-patoldgico evidenciou neoplasia
maligna de pequenas células, com nucleos arredondados,
hipercromaticos, de nucléolos inconspicuos e citoplasma
eosinofilico escasso. O estudo imuno-histoquimico reve-
lou imunoexpressao para CD99. O diagndstico andtomo-
patolégico foi consistente com sarcoma de Ewing (Fig 2).
Estudos complementares ndo evidenciaram presenca de
lesGes Gsseas ou em outros 6rgados. A ressonancia mag-
nética pos-operatdria evidenciou presenca de massa resi-
dual epidural anterior.
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A paciente realizou tratamento quimioterapico por 54
semanas (ifosfamida, veposide, vincristina, adriamicina e
ciclofosfamida) e radioterapico (4500 cGy). Sete meses apds
a cirurgia, a paciente apresentava-se assintomatica, sem
evidéncias de comprometimento sistémico e a ressonan-
cia magnética ndo mostrou tumor visivel (Fig 3).

DISCUSSAO

James Ewing, em 1921, descreveu um tumor 6s-
seo, mais tarde chamado de sarcoma de Ewing, clas-
sificando-o como endotelioma ésseo difuso’, por
acreditar que o local de origem era o endotélio 6s-
seo especializado. Trata-se de neoplasia de células

redondas de alta malignidade e, embora a histogé-
nese tumoral permaneca motivo de controversia,
provavelmente é derivado de células reticulares ima-
turas. Usualmente origina-se da medula 6ssea, em
particular dos ossos longos (55-88%)%32%2!, corres-
pondendo a cerca de 6% dos tumores 6sseos malig-
nos%°. Macroscopicamente, em espécies ndo modi-
ficadas pela radioterapia, quimioterapia ou pela ocor-
réncia de necrose e hemorragia, identifica-se uma
massa amolecida, branco-acinzentada, brilhante, se-
melhante, por vezes, ao tecido cerebral®. Histologi-
camente, os nlcleos sdo um pouco maiores que o
dos linfécitos, com cromatina frouxa, nucléolos pe-

Fig 1. RM de coluna lombo-sacra,
corte sagital T1 antes e apds injecao
de gadolinio: presenca de massa em
topografia extradural a nivel dos pro-
cessos espinhosos de L1-3, deslocan-
do o saco dural anteriormente, apre-
sentando realce heterogéneo apds
a injecdo de gadolinio.

nucleos arredondados, hipercromaticos, de nucléolos inconspicuos, com citoplasma eosinofilico escasso.
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Fig 3. RM coluna lombo-sacra, corte sagital em T1, antes e apds a injecdo de gadolinio, evidenciando projecdo

de manipulagdo cirurgica; saco dural bem posicionado, sem sinais evidentes de lesdo intra e/ou extradural.

quenos, PAS positivas, um namero variado de figu-
ras de mitose e de agregados de glicogénio no seu
citoplasma’®'®20, devendo ser diferenciado de outras
neoplasias de células pequenas, especialmente lin-
fomas, neuroblastomas, tumores neuroectodérmicos
primitivos e osteosarcoma de células pequenas®.
Cerca de 75% dos pacientes tém idade entre os 10 e
25 anos*?° e sao duas vezes mais frequentes no sexo
masculino. Trata-se da mais frequente neoplasia 6s-
sea na primeira década de vida, sendo a segunda
mais freqUente na segunda década, cedendo lugar
ao osteossarcoma“.

A primeira observacao da existéncia de sarcoma
de Ewing com localizacdo extra-esquelética foi feita
por Teffet, Vanter e Mitus’, em 1969, quando descre-
veram quatro casos, um deles localizado no espaco
epidural. Em 1975, Angervall e Enzinger® descreve-
rem 39 casos de neoplasias similares ao sarcoma de
Ewing, sem localizacdo em tecido ésseo, denomina-
dos de sarcoma de Ewing extra-esquelético. A estrei-
ta simililaridade morfoldgica e ultraestrutural?? e a
mesma translocacao envolvendo a banda q12 do cro-
mossomo 228, sdo encontradas no sarcoma de Ewing
0sseo e extra-esquelético, sugerindo fortemente tra-
tar-se da mesma neoplasia.

Aincidéncia do sarcoma de Ewing extra-esquelé-
tico ndo é conhecida'®. O sarcoma de Ewing ésseo
incide em 1.7 a 2.1 por milhdo* . Sao descritos casos
de localizacao laringea, no escalpo, nas fossas na-

sais, no pescoco, na parede toracica, no pulmao, para-
vertebrais, na pelve, no perineo, dedos e no espaco
epidural'®. Tal forma, extremamente rara, é igualmen-
te maligna, com idade de incidéncia menor que 20
anos'.

Na literatura sao relatados 17 casos de sarcoma
de Ewing extra-esquelético com localizacdo prima-
ria no espaco epidural raqueano®’'93. com faixa
etaria variando dos 4 aos 47 anos, média de 17 anos.
Acrescentando o caso por nos descrito, ha uma inci-
déncia de 2:1 no sexo masculino, localizados na re-
gido lombar (52,9%), toracica (23,5%), transicao
toraco-lombar (5,8%), transicdo lombo-sacra (11,7%)
e sacral (5,8%). Os sinais e sintomas apresentados
sdo aqueles de compressao medular, da cauda equi-
na ou de raizes nervosas?*?°. Os 18 casos se manifes-
taram por dor lombar ou radicular (100%), déficit
motor (85,7%), déficit sensitivo (58.3%) e disfuncao
esfincteriana (41%) (Tabela 1).

Hérnia de disco intervertebral é um diagndstico
diferencial em adultos. Em criangas e adolescentes
deve ser sempre aventada a hipétese de tumor, quan-
do existe dor lombar ou cidtica'. Causas de com-
pressédo medulares em criancas sdo os tumores ex-
tra ou intradurais benignos (lipomas, angiomas,
meningiomas, cistos neuroentéricos, neurofibromas
e cistos dermoéides), tumores malignos primarios (leu-
cemia e linfoma) ou metastaticos (sarcoma de Ewing
0sseo, rabdomiossarcoma, condrossarcoma, neuro-
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Tabela 1. Sumdrio dos 18 casos de sarcoma de Ewing epidural primdario.

Sintomas antes da cirurgia

Autor Idade Dor Motricidade Sensibilidade Esfincter Local Tratamento complementar  Evolugao
Sexo resseccao
Teffet, 1969 6/F L Paresia MIE NL NL L4 RT(3600 cGy ) Obito
Parcial QT (most. Nitro ARA C) 48m
Angervall, 1975 17 /M Ciética ? ? ? S1-2 nenhum Obito
? Tm
Angervall, 1975 20/M L Paraparesia  Hipoestesia ? T2-5 RT (5100cGy) Obito
em MMII Parcial QT(most nitro,CYC) 13m
Angervall, 1975 18/F + ? ? ? L5 RT(4800 cGy) Obito
? QT(most nitro) 7m
Mahoney, 1978 23/M MIE Paraparesia Hiperestesia S2 NL L5-S RT Obito
Pé caido E E Parcial QT (VCR,ADR,CYC,AMD 12m
Scheithauer, 1978 18/M L/MIE NL Hipo/Parestesia NL L1 RT(4500cGy) SED
MM Completa QT(VCR,AMD, ARA-C) 16m
Fink, 1979 19M L/MID  Paresia MID Parestesia MID NL 12-3 RT( 4500cGY) SED
? QT( ADR) 6m
Simonati, 1981 12/M L Paraparesia Parestesia MMII NL 3 RT(5600 cGy) SED
Pé caido E Hiperestesia Parcial QT(ITH,MTX, ADR, VCR, CCNU) 15m
MIE
N'Gollet, 1982 29/M Intercostal Paraparesia Hiperestesia T2- Disuria T1-3 RT SED
E 3 Completa QT am
N'Gollet, 1982 47/F MIE Sindrome Medular Incompleta L4 RT(3500 cGy) Obito
Completa 4m
Kinsela, 1983 14/F ? ? ? ? ? RT(5000 cGy) SED
? QT(VCR,ADR, CYC,dacarbazine) 48m
Spaziante, 1983 10/M MIE Pé caido E NL NL L4-S1 RT(4500 cGy) Obito
Parcial QT(VCR,ADR,AMD, CYC) 16m
Sharma, 1986 18/M L/Abd Paraparesia NL Retencao T11 RT (3500 cGy) Obito
MMII urinaria Parcial QT(VCR,CYQ) 42m
Ruelle, 1987 17/M L/MIE Paresia NL NL 3 RT(4500 cGy) Obito
MIE Parcial QT (VCR,ADR) 12m
Valtuena, 1987 4/M ? ? Disbasia ? L1 Nenhum Obito
Completa 5m
BemMeyer, 1989 17/F ? Paraparesia ? Incontinéncia  T8-10 RT SED
urindria parcial QT 6m
Kasper, 1991 7/M L Paraparesia NL Retencao T12-11 QT(IFO,VCR,AMD, ADR) SED
urinaria Parcial 40m
Incontinéncia
fecal
Kadri, 2001 15/F L Paraparesia Parestesia MMII  Retencao L2-L3 RT(4500 cGy) SED
urindria Parcial QT (IFO,VCR,ADR,CYC) 8m

M, masculino; F, feminino; L, lombar; MMII, membros inferiores; MID, membro inferior direito; MIE, membro inferior esquerdo; Abd,
abdominal; RT, radioterapia; SED, sem evidéncia de doenca; QT, quimioterapia; ADR, adriamicina; VCR, vincristina; AMD, dactinomicina;
CYC, cidofosfamida; ARA-C, citarabina; MTX, metotrexate.

blastoma) abscessos e hematopoiese extramedular, putadorizada e a mielografia'®?¢. Estes tumores ge-
além de tumores malignos das vértebras, primarios ralmente apresentam uma diminuicdo de sinal em
ou metastaticos?*%. T1, aumento em T2 e captagcdo mais ou menos ho-

O diagnostico diferencial deve ser baseado na mogénea de contraste?®. A despeito do fato de néo
histéria, exame fisico, e exames de imagens™. A res- se ter critérios radiolégicos que diferencie o sarcoma

sonancia magnética é superior a tomografia com- de Ewing epidural primario de outros tumores, a



Arqg Neuropsiquiatr 2002;60(1) 149

ressonancia magnética é particularmente til na
delimitagdo da localizacdo e extensao da lesdo.

O tratamento cirtrgico é Util para a descompres-
sdo medular e para o diagnoéstico histopatolégico™
e deve ser realizado em um estagio precoce' pois,
embora o progndstico pareca ser grave'd, é potencial-
mente controlavel®, mas com alto indice de recorrén-
cia'®. O tratamento combinado (quimioterapia e
radioterapia) pode induzir a um longo tempo livre
de tumor, com prognéstico semelhante ao dos
sarcomas de Ewing 6sseo™" .
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