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Nino de 14 meses sin antecedente alguno
personal o familiar de interés que
comienza el 10 VI 2015 con Dolor
abdominal y Rechazo de la
deambulacion (que ya habia adquirido).
Se le solicitd por su hospital de
procedencia una ECO Abdominal (12 VI):

“hallazgos
ecograficos no
concluyentes
de invaginacion
intestinal en el
momento
actual”




vy una ECO de caderas (12 VI):

MI:(1.0) ME(1.0)
1417 14L7 * 3
TB.0 T8.0 .

32 fp 5 *

“Discreto engrosamiento de la bursa coxofemoral
derecha con una minima lamina de liquido, en
relacion con sinovitis de la cadera derecha. ”

- Se le trata con antiinflamatorios y
reposo, pero no mejora.

- Acude a Urgencias de Pediatria
del HGUA el 14 VI, quedando ya
ingresado.

- Se solicita EMG el 15 VI



Ese dia (15 VI) se recibio en el S.
de NFC esta peticion de EMG
cursada con caracter Preferente
por el S. de Pediatria:
“Lactante de 14 m con un
cuadro progresivo de

- Dolor raquideo,

- Rechazo marchay

- Arreflexia progresiva
de 6 d. de evolucién. Sospecha
Sd. Guillain Barré, valorar VCN.”

Se acepto y se procedio a su
realizacion ese mismo dia.



La Electromiografia (EMG) permite estudiar
directamente, mediante la sucesiva introduccion de
electrodos de registro y de estimulacion, las
propiedades eléctricas (funcionalidad) de,
EXCLUSIVAMENTE, el SNP, no del SNC (nervios,
musculos y la transmision entre ambos o placa
motora), intentando, mediante un tenaz simultaneo
razonamiento topologico LOCALIZAR su posible
LESION.

Lo extraordinario del EMG es que,- aun siendo una
prueba funcional del SN,- Unico sistema en cuya
evaluacion clinica influye decisivamente la propia
voluntad del paciente -, es, sin embargo,
practicamente, totalmente independiente del
paciente, totalmente independiente de la
imaginacion del médico peticionario y,
desgraciadamente ya no tanto, de la del médico
explorador (nosotros). Bien realizada equivaldria a
una biopsia en vivo, en directo.

“Cuando un meédico se enfrenta a un enfermo
neurologico, entonces €l la pregunta que no
debe hacerse nunca es: «¢Qué es lo que este
enfermo tiene?»>, sino «¢Donde este enfermo
tiene la lesion?»".

Dr. Alberto Rabano



EMG (15 VI):

EM de CORTEX : No potencial en
| Ms. E. Tenar i., Abd dedo | pie d.
y Tibial ant. i..

(Pero es habitual a esta edad).

3, Estimulacion
R \

R¥magnética

EM de COLUMNA LUMBAR

(pero proporcional a
la evocada desde el N. Peroneal).

No explorado mas.

No
explorado mas.

No explorado mas.



EMG (15 VI):

PACIENTE:
Méaximo Reposo Duracién | Morfologia
MUSCULO esfuerzo | (OA pos./Pot. bif.) p. UM p. UM Otros
Uis)
Eminencia Tenar dcha.
o ] S I |

Eminencia Tenar izqda.

| +++ |

No estudio

| No estudio [ No estudio | No estudio |

Tibial anterior dcho.

Lo |

Pedio dcho.

Lo |

Abd. dedo | pie dcho.

[No estudio |

| No estudio [No estudio [ No estudio |

Tibial anterior izqdo.

|No estudio | - | No estudio |No estudio | No estudio |
Pedio izqdo.
. [No estudio | - | No estudio [No estudio | No estudio |
En rojo, la EM
Latencia Pistand V.de C. |Estimul. (mA.} Amplitud Forma
ESTIMULACION - REGISTRO (ms) (cm) (m/s) Umbra] Supmq miliv.(votor) | Potencial
microV.(SENSIT)
Componente Motor N. Mediano izqdo. EM
Calvaria - M. E Tenar izqda. |No potencial | | - | 100%| |
Componente Motor N. Tibial posterior dcho. EM
Calvaria - M. Abd. dedo | del pie dcho. No potencial - |100%
Columna lumbar - M. Abd. dedo | 109 - - - |100% 5(N) N
Columna lumbar - Fosa poplitea 5'8 (N) - - : z - :
Componente Motor N. Peroneal izqdo. EM
Calvaria - M. Tibial anterior izgdo. No potencial - |100%
Calvaria - M. Pedio izgdo. (puntol) No potencial - | 100%
Columna lumbar - M. Pedio izqdo. (punto 1) 10'0 - - - | 100% 5(N) N
Componente Motor N. Mediano dcho.
Punto de Erb - M. E Tenar 6'0 - - - 50 12 (N) N
Mufieca - M. E. Tenar 2'0 (N) - - - 50 10 (N) N
Punto de Erb - Mufieca 4'0 (N) - - - - - -
Componente Motor N. Peroneal dcho.
Fosa poplitea alta - M. Tibial anterior 2'0 (N) - - - 50 0'3 N
Cabeza de peroné - M. Tibial anterior 30 (N) - - - 50 0'5 N
Cabeza de peroné - M. Pedio 34 - - - 50 15- 35 N
Garganta del pie - M. Pedio 1'8 (N) - - - 50 | 1'5-4 (D) N
Cabeza de peroné - Garganta del pie 1'6 (N) - - - - - -
Componente Motor N. Tibial posterior dcho.
Fosa poplitea - M. Abd. dedo | 51 - - 0'7 20 11 (N) N
Maleolo interno - M. Abd. dedo | 2'3 (N) - - 0'6 20 14 (N) N
Fosa poplitea - Maleolo interno 2'8 (N) - - - - - -
Componente Motor N. Peroneal izqdo.
Cabeza de peroné - M. Tibial anterior 3'5 (+N) - - - 50 1’5 (D) N
Cabeza de peroné - M. Pedio (punto 1) 3'8 (N) - - 4'0 20 2'5 (D) N
Cabeza de peroné - M. Pedio (punto 2) 4'0 (N) - - - 50 8 (D) N
Componente Sensitivo N. Tibial posterior dcho.
Dedo | - Maleolo interno 22 (N) - - - 70 8 (N) N
Dedo | - Fosa poplitea 4'8 - - - 70 4(N) N
Maleolo interno - Fosa poplitea 2'6 (N) - - - - - -




EMG (15 VI):

“El presente examen es so6lo una aproximacion al
problema, ya que es demasiado precoz para que
una eventual degeneracion walleriana se haya
podido completar y, ademas, la propia patologia
esta en evolucion. No obstante, los datos
electroneurofisiologicos actuales parecen apuntar
mas a una patologia del SNC (probablemente
medular*) que del SNP; aunque en relacion a este
ultimo parece existir ya una importante pérdida
anatomica real de motoneuronas/sus axones
referida a ambos MMII.. No queda descartado un
S. de G.-B.-S. de localizacion exclusivamente
radicular, pero lo consideramos bastante menos
probable. Se aconseja RMN-Gd medular (es util en
ambas entidades).

*Ya en el terreno puramente clinico, a favor de
esta localizacion tenemos, sobre todo, la
indemnidad sensitivo-motora-reflejos miotaticos
de la cabeza y MMSS., y el nivel sensitivo troncular
T8 que, asimismo, creemos apreciar en la
exploracion clinica.”



Al dia siguiente se le realizd RMN
de Columna con Gd (16 VI):

\S

“Gran tumoracion en el canal vertebral lumbar alto que causa
mielopatia compresiva establecida y que plantea el diagndstico
diferencial entre tumor neuroblastico tipo neuroblastoma
versus sarcoma de Ewing, aunque sin poderse descartar otras

posibilidades.”




Corte a nivel de
vértebra Toracica baja

Médula

Tumor

Corte en L1

Médula/Cola de
caballo

Tumor

La tumoracion, localizada en el canal vertebral
posterior, se extiende de T11 a L3 y presenta
captacion heterogénea de contraste. Se extiende a
través de los agujeros de conjuncion derechos L1-L2
hacia el espacio pravertebral. Afecta tanto al pediculo
derecho de L1 como a su apofisis espinosa.



Se pauto Dexametasona y por la tarde se
realizo 1Q (16 VI) por el S. de NC Infantil
(“Laminectomia T11-L3 y exéresis tumoral
completa”).

Se manda muestra a Anatomia Patolédgica:















T. de LEUCEMIA
RABDOMIOSARCOM | | wiLLms /LINFOMA
A
TUMOR DE
CELULA
| MELANOMA PEQUERA, CARCINOM
AZULY A
REDONDA
SARCOMA SARCOMA de | | NEUROBLASTOMA |

SINOVIAL

EWING/PNTET
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sarcomatoide



Carcinoma Estirpe neural







“Tumor de célula pequena, con ocasionales
rosetas. Muestra abundante necrosis y alta
actividad proliferativa.

Expresa de forma intensa Cd99, y, focalmente,
CKAE1/AE3 vy Enolasa.

Negativo para: MYOD1, CD57, CD56, CDA45,
Cromogranina, Desmina, S-100 y EMA.”

DIAGNOSTICO A-P:

SARCOMA DE
EWING/PNET



Ante sus propios resultados, A-P
decide ampliar el estudio (FISH):

“Estudio de Traslocacion / Deleccidon de las
células de tumor en zona dorsolumbar,
mediante hibridacion in situ con

fluorescencia (FISH).
- (X) EWSR1 (SureFISH EWSR1 3’ BA 263Kb

RD/5' BA 564Kb GR)
- Tipo de Sonda: Breakapart

El estudio es positivo, identificandose
traslocacion en aprox. el 30% de las células
estudiadas.”

Aungue estos ultimos resultados son ya
tardios (Informe del 13 VII).






- Durante su estancia en UCIP no se aprecio
recuperacion de la movilidad de MMII. No
control de esfinteres (luego, persistiran: casi
paraplejia, estrenimiento crénico /diarreay
vejiga neurogena). Se realizo R-x Torax el 17

VII.
Se aprecia la radiolucencia del pediculo derecho de L1

' Col ‘
l COIZ/V Ll



- Pasa a Oncologia infantil (23 VI),
realizandose: PESS (+, 25 VI), TAC de Tdrax
(+, 29 VI), y-Grafia ésea (-, 30 VI).

“Dos nodulos pulmonares de aspecto metastatico
(seg. anterior del LSD y periferia del seg. basal
posterior del LID).”



TAC torax
29 VI

“Afectacion litica
parcial tumoral del
N pediculo dcho. de
L1 y permeativa de
su cuerpo. Cambios
postquirdrgicos en
las vértebras con
"Ml desplazamiento
hacia el canal
de sus
elementos

| posteriores.”




N. TIBIAL POST. I.: No potencial

N. TIBIAL POST. D.: No potencial

N.TIBIALPOST.D.:N




- Se efectuo (2 VII) 22 1Q (Cirugia
pediatrica / Neurocirugia), tanto
para colocar un Reservorio
subcutaneo™ conectado via yugular
int. dcha. a un catéter venoso (port-a-
cath) en auricula dcha., como para
Recolocar la lamina dcha. de T12
impactada en el canal vertebral.

*Para la dosificacion de la
Quimioterapia, que comienza el
10 VII (protocolo Ewing SEOP 2001):

—

: Vincristina “\/IDE”

- Ifostamida™ | | o9 x112015 fue el
- Doxorrubicina| |69, Gltimoy

- Etopdésido | | definitivo ciclo)

*Luego, por problemas renales,
se substituira por Ciclofosfamida

- Se realizo Biopsia de Médula dsea
([-] para células tumorales, 7 VII).



Paraplejia
secundaria a
compresion

medular

volucion
Clinica

Vejiga
neurdgena




Diagnostico
definitivo:
Sarcoma de Ewing de

origen 0Seo
(vertebral) con
compresion medular y

metastasis pulmonares

oooooo ‘ooDoo‘ooooo



Sarcoma de Ewing

U

MIR. MILAGROS GUABA CAMILO
NEUROFISIOLOGIA CLINICA

(Una investigacion personal)




El sarcoma de Ewing (SE) fue descrito
por vez primera por James Ewing
como un "endotelioma difuso de
hueso" (Ewing 1921). Ya en su primera
descripcion este autor observo que esta
neoplasia 6sea, de alta agresividad, era
muy sensible al tratamiento con
radioterapia.



El sarcoma de Ewing 6seo.

El sarcoma de Ewing extradseo,
también denominado sarcoma de
Ewing extraesquelético.

El tumor neuroectodérmico primitivo
(PNET).

El neuroepitelioma periférico.

El tumor de Askin (o sarcoma de
Ewing de la pared toracica).

El sarcoma de Ewing atipico.



Estadistica

0

* Es muy poco frecuente

» Incidencia de 3 casos por cada millon
de personas menores de 20 anos

(Esiashvili et al., 2008).
* 90% de los casos aparece entre los 5y

los 25 anos.
>20 Debut
anos
10%




Clinica

0

» Dolor y/o edema de areas cercanas al
tumor

» Masa palpable
» Perdida de peso
 Fiebre de origen desconocido

 Paralisis y/o incontinencia (afectacion
medular)

» Fractura 6sea sin trauma previo




Tratamiento

-




Pronostico

0

» En los casos de cirugia + quimioterpia
o La supervivencia es del 70-75% a los 5 anos
(Bacci et al., 2006; Esiashvili et al., 2008;

Gupta et al., 2010).
» Un 15-25% de los pacientes tienen ya
enfermedad diseminada cuando
consultan por vez primera a su médico.

o La supervivencia media a los 5 ahos es en
estos casos del 30%. En estos pacientes los
tratamientos basicos son la quimioterapia y
la radioterapia, pero también puede
realizarse cirugia.

......‘..D..‘.....




Dr. James
Ewing
(1866-1943)

1921
(“diffuse
dotheliom
of bone™)




J Pediatr Hematol Oncol. 2008
Jun;30(6):425-30.

Changes in incidence and survival
of Ewing sarcoma patients over
the past 3 decades: Surveillance
Epidemiology and End Results
data.

Esiashvili N1, Goodman M, Marcus
RBJr.

J Radiat Oncol Biol Phys. 2006 Jul
1;65(3):766-72.

The role of surgical margins in
treatment of Ewing's sarcoma
family tumors: experience of a
single institution with 512
patients treated with adjuvant
and neoadjuvant chemotherapy.
Bacci G1, Longhi A, Briccoli A,
Bertoni F, Versari M, Picci P.

Cancer. 2010 Jul 1;116(13):3189-
94..

Clinical outcome of children and
adults with localized Ewing
sarcoma: impact of
chemotherapy dose and timing of
local therapy.

Gupta AAL, Pappo A, Saunders N,
Hopyan S, Ferguson P, Wunder J,
O'Sullivan B, Catton C, Greenberg
M, Blackstein M.




