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Introducao

O sarcoma de Ewing foi identificado por James Ewing,
em 1921, como um tumor endotelial perivascular." Desde
a década de 1980, acredita-se que esse tumor se ori-
gine de células mesenquimais, mieloides ou multipotentes
primitivas.? Embora a maior parte se origine a partir dos
0ssos dos membros inferiores, também pode surgir em teci-
dos moles, tais como a regiao paravertebral. Esses pequenos
tumores de células redondas foram denominados de sarcoma
de Ewing (SE)/tumor neuroectodérmico primitivo periférico
(PNET) e incluem SE de osso, SE extraesquelético, PNET e
tumor de Askin.?
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SE extraesquelético raramente ocorre na regiao da
cabeca e do pescoco e responde por apenas 1 a 4% dos casos
de SE. Geralmente afeta a mandibula,* mas ha relatos na
literatura de SE em seios maxilares.*> A distribuicdo entre
0s sexos é igual e quase metade dos pacientes tem entre 10 e
20 anos, enquanto 70% tém menos de 20.° Os pacientes
geralmente apresentam-se com edema indolor e sintomas
como anemia, leucocitose, perda de peso, congestao nasal
(com base na localizacao), perda de visao e dor de cabeca.*
Aqui, descrevemos uma paciente do sexo feminino de
11 anos, diagnosticada com SE no seio maxilar. As carac-
teristicas do tumor e a abordagem clinica sao revistos na
literatura.

Relato de caso

Paciente do sexo feminino, 11 anos, apresentou-se a nossa
clinica com queixa de edema na face direita. A histdria
revelou que o edema havia surgido duas semanas antes e
aumentara cada vez mais desde entdo. No exame fisico,
nao houve outros resultados significativos, com excecao de
uma lesao tumoral na face direita, imovel, dura a palpacao,
que media 2 x 2cm. Os exames laboratoriais nao mostra-
ram alteracdes. Imagem por ressonancia magnética (MRI)
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Figura 1  Ressonancia magnética coronal dos seios maxilares
revela uma massa no seio maxilar direito.

revelou uma lesao tumoral centralizada no seio maxilar
direito, que se estendia até a parede anterior e os tecidos
moles (figs. 1 e 2). Nao foram identificadas metastases.

Devido a suspeita de malignidade, a paciente foi subme-
tida a cirurgia aberta, com abordagem por meio de incisao
sublabial, e as amostras da bidpsia foram posteriormente
submetidas a exame anatomopatoldgico.

No exame histopatoldgico, foi constatada presenca de
pequenas células redondas compactas e uniformes, com
alta proporcao nuclear/citoplasmatica e cromatina fina-
mente dispersa, sem nucléolo proeminente, e numerosas
figuras mitoticas. Areas de necrose estavam presentes. No
exame imuno-histoquimico, as células tumorais foram for-
temente positivas com CD99 e também com vimentina.
Agrupamentos ocasionais apresentavam algumas células
positivas para sinaptofisina e CD56. As células tumorais
foram negativas com CD3, CD20, LCA, PanCK, miogenina,
myoD1 e desmina. O indice proliferativo Ki-67 foi de 30
e 50% em algumas areas. Posteriormente, SE foi consi-
derado o diagnoéstico mais provavel. Assim, o material
da paciente foi submetido a patologia molecular para
avaliacao do classico rearranjo de EWSR1-FLI1. Os resultados
da hibridizacao fluorescente in situ (FISH) para o rear-
ranjo de EWSR1-FLI1 confirmaram o diagnéstico de SE/PNET
(figs. 3 e 4).

A paciente foi tratada com quimioterapia, a partir
do protocolo de oncologia pediatrica do grupo para sar-
coma de Ewing, com VDC/IE (V, vincristina 1,5mg/m?;
D, doxorrubicina 75mg/m?; C, ciclofosfamida 1,2 gr/m?;
I, Ifosfamida 1,8 gr/m?; E, etoposideo 100 mg/m?). Foram
administrados 17 ciclos ao longo de 48 semanas. Durante
0 seguimento, apos quatro meses, detectou-se recorrén-
cia local. A paciente foi submetida a cirurgia aberta com
0 mesmo procedimento, com abordagem por meio de inci-
sao sublabial. A resseccao foi estendida para alcancar
com segurancas as margens tumorais negativas. A radio-
terapia foi adicionada ao tratamento apos a cirurgia. A
investigacdo de metastases foi feita por tomografia, com
emissao de positrons (PET), e ressonancia magnética, a
cada seis meses. Além disso, a paciente foi acompanhada
por exame clinico de rotina a cada trés meses. Nao houve
constatacdo de recidiva ou metastase no 13° més de segui-
mento (fig. 5).

Figura 2

Ressonancia magnética axial dos seios maxilares revela uma massa no seio maxilar direito.
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Figura 3  Células tumorais mondtonas infiltram o estroma. As

células tém nucleos redondos com pequenos e imperceptiveis
nucléolos (setas). (Hematoxilina & eosina, x 400).

Figura 4 Células tumorais formam areas soélidas e expres-
sam sinaptofisina imuno-histoquimicamente (setas) (200x).
Legendas das figuras e setas corrigidas foram adicionadas as
microfotografias.

Discussao

O SE extraesquelético € um tumor raro na regido da cabeca e
do pescoco. O diagnostico diferencial inclui varias entidades
que ocorrem nos 0ssos e tecidos moles do trato nasossinusal,
como melanoma maligno, rabdomiossarcoma, carcinoma
indiferenciado sinonasal, linfoma e neuroblastoma olfatorio.
Em nosso caso, considerando a idade da paciente, SE extra-
esquelético, rabdomiossarcoma e linfoma foram incluidos no
diagnostico diferencial. Rabdomiossarcoma e linfoma foram
excluidos e o diagnostico de SE extraesquelético foi confir-
mado na analise imuno-histoquimica e Fish para rearranjo
de EWSR1-FLI1.”

A maioria dos SE tem t (11; 22) (q24; q12), o que corres-
ponde a uma fusao entre o gene EWS (22q12) e o gene FLI1
(11g24), o qual é um fator de transcricao.

Além disso, quatro translocacdes diferentes sao obser-
vadas: EWS-ERG t (21;22) (q922;912), EWS-ETV1 t (7;22)
(p22;q12), EWS-E1AF t (17;22) (q12;912) e EWSFEV t (2;22)
(933;912), de acordo com a frequéncia, respectivamente.?”’

Figura5 Ressonancia magnética coronal dos seios maxilares;
espessamento da mucosa aparece no seio maxilar direito, apos
o tratamento.

A deteccdo do rearranjo de ESWR1-FLI1 nao é diagnos-
tico para SE, uma vez que também é observado em
rabdomiossarcoma.’® Neste caso, a avaliacdo histopato-
logica e imuno-histoquimica, em conjunto com o teste
molecular para rearranjo de EWSR1-FLI1, proporcionou um
diagnostico definitivo. Ao avaliar um paciente no qual o
diagnostico de SE é suspeitado ou aqueles com diagnds-
tico definitivo, métodos de imagem apropriados devem
ser aplicados como prioridade. A tomografia computadori-
zada é usada para monitorar areas de destruicdo Ossea e
propagacao da massa, enquanto a RM é um método ideal
para a avaliacao do envolvimento do tecido mole ao redor
da lesao primaria.’ Em nossa paciente, a extensao do tumor
foi avaliada por RM.

0 objetivo do tratamento do SE é manter todas as funcoes
normais, prevenir recorréncias e sequelas em longo prazo
e eliminar a doenca. O tratamento recomendado é uma
combinacao de cirurgia com quimioterapia e radioterapia. O
diagnostico precoce seguido por ampla resseccao, quimiote-
rapia e radioterapia pode deixar o paciente livre da doenca
por um longo tempo. Recentemente, tem sido relatado que
o uso de terapia de feixe de prétons proporciona um controle
local da doenga e evita possiveis complicacdes da radiote-
rapia sobre os tecidos adjacentes (tais como perda de visao
e complicagbes intracranianas).”'? Neste caso, depois da
recorréncia, adicionamos a radioterapia ao tratamento por
quimioterapia apds a reoperacao.

Conclusao

0 sarcoma de Ewing é de ocorréncia rara no seio maxilar.
Cirurgia, quimioterapia e radioterapia devem ser usadas em
combinacao para tratar essa lesao, que se origina de tumores
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de grau elevado. Os pacientes devem ser cuidadosamente
acompanhados devido a possibilidade de recorréncia local e
metastases a distancia.
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