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Objetivo docente:

* Describir las caracteristicas radiologicas en las distintas
modalidades de imagen (ecografia, TC y RM) del sarcoma de
Ewing extraoseo (SEE) primario de intestino delgado.
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Revision del tema:

A continuacion presentamos nuestro caso:

Se trata de un varon de 57 anos que acude por dolor
centro-abdominal que irradia a fosa iliaca derecha de 4 meses
de evolucion, asociado a estrenimiento, anemia, pérdida de
peso de 16 kg y astenia.

Desde centro privado viene remitido por sospecha de
enfermedad de Crohn. Por dicho motivo se solicita entero-RM,
con los siguientes hallazgos:

- Marcado engrosamiento circunferencial de un
segmento corto (6 cm) de la pared de yeyuno distal, isointenso
en T1 respecto al musculo (*) (A), hiperintenso en T2 con areas
focales de alta senal que representan zonas necroticas -
quisticas en el espesor (C), presenta realce homogéneo
en T1 con contraste (B,D) v gran restriccion a la difusion (E) con
mapa ADC (F) de 0,45 10-° mm?s. Sin dilatacidon, ni estenosis
significativa. (Fig. 1) (Fig.2)
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W)

Fig.1. A) Coronal T1-W!I FSE sin contraste; B) Coronal T1-W!I con
saturacion grasa y contraste; C) T2-WI SSFSE axial; D) Axial T1-WiI
con saturacion grasa y contraste; E) DWI b=1000; F) ADC.



" \
37 congreso — Barcelona : N
Nacional . At
CENTRO DE 2 2 / 2 5 0w &= ° A
CONVENCIONES /Ul PR |
INTERNACIONALES MAYO 2024 g 1\ \

- 91.3 (col) I: 91.3 (coi)
m: 17 Im: 17
DFOV 53 5 x38.0 cm DFOV 53.7 x 38.0 cm

Ex:Oct 21 2021 Ex:Oct 21 2021

€ |
\. \

L
S I
. . g 'i'
- rank = 1 /2 rank = 1 /2
SE/EPI
SE/EPI ROl 1: 64 6mm2 m=329 Av=368.7 7.0/6.0mm /7.0sp
{.0/6.0mm /7.0sp W=300L=154 o

i, i

DFOV 535 x38.0cm

ik, 17

DFOV 53.7 x38.0cm
50 %

Ex:Oct 21 2021
Ex:Oct 21 2021

3000

SE/EPI | SE/EPI
7.0/6.0mm /7.0sp ' 7.0/6.0mm /7.0sp

m=-10/4 M=3000 ROI1: 64 6mm2 m=453.0 Av=694 8 m=-1074 M=3000
W=4075.0 L=963.0 W=4075.0 L=963.0

Fig.2. Mapa de ADC: ADC muy bajo de 0,45 x10-°* mm?/s
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- El diagnostico diferencial incluye: linfoma vy
adenocarcinoma intestinal dada la alta restriccion de la difusion.

- El TC de extension muestra engrosamiento
circunferencial mural de un segmento corto de asa de intestino
delgado, con realce homogéneo leve en fase venosa, sin
evidencia de adenopatias, ni enfermedad a distancia (NO MO).

(Fig.3)

& s | 1
Fig. 3. TC de abdomen y pelvis con CIV en fase venosa. A) corte axial,
B) reconstruccion coronal.
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- Ecografia para guia de biopsia: engrosamiento mural

heterogéneo iso-hipoecogénico con areas de baja ecogenicidad
en el espesor en posible relacion con degeneracion quistica-

necrotica. (Fig.4)

Fig.4. Ecografia abdominal A) corte axial con sonda lineal de alta
frecuencia. B) con sonda convexa de baja frecuencia.

- El resultado de la biopsia fue de probable carcinoma
neuroendocrino, con posterior gammagrafia con octeotrido
negativa.
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-El estudio de la pieza quirurgica mostro un carcinoma
de Ewing de yeyuno con reordenamiento del gen EWSR1
(22912). pT3NOM1 (infiltracidon de |la serosa y mesenterio con
micrometastasis en peritoneo Vv mesenterio)

-El paciente entré en progresion tumoral al ano con

recidiva de la carcinomatosis peritoneal , con ascitis (*), a
pesar del tratamiento (QT + RT). (Fig.5)

A

Fig.5. TC de abdomen con CIV en fase portal A) y B) corte
axial; C) reconstruccidon coronal.
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Revision del tema.

La incidencia de los tumores de intestino delgado (ID) ha
aumentado a mas del doble en los ultimos 40 anos. Se han
descrito cerca de 40 tipos histologicos diferentes. Los tumores
malignos primarios mas frecuentes son el tumor
neuroendocrino y el adenocarcinoma (ambos en torno al
40%), seguidos del linfoma y de tumores mesenquimales

(GIST).

El sarcoma de Ewing extradseo (EES) pertenece a la familia de
los sarcomas indiferenciados de células redondas pequenas de
hueso vy tejido blando, derivados del neuroectodermo. El EES
de intestino delgado es extremadamente raro, con solo 63
casos descritos en la literatura, si bien constituye Ia

localizacion mas frecuente (ileon y yeyuno) de los EES
gastrointestinales. En torno a la mitad de los ES en adultos son

extraoseos, con edad media entre 28-40 anos en las distintas
series en los EES de intestino delgado.

La clinica es inespecifica, con dolor abdominal, astenia vy
anemia como sintomatologia mas frecuente.
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Las caracteristicas por imagen no son especificas. En TC,
cuando el tumor es pequeno, suelen ser homogéneos hipo-
isodensos respecto al musculo, mientras que, a mayor tamano,
presentan mas densidad y realce heterogéneo en relacion con
areas de necrosis y hemorragia interna intramural.

En la RM son hipo-isointensos respecto al musculo en
secuencias potenciadas en T1 e hiperintensas y heterogéneas
en secuencias potenciadas en T2, en relacion con areas de
necrosis intramural o bien areas de hemorragia. Son muy
pocos los casos en la literatura que describen los hallazgos en
entero-RM, especialmente en DWI.

La afectacion ganglionar es muy infrecuente, solo es reportada
en el 0-12 % de los casos. Las calcificaciones son atipicas,
ocurren en aproximadamente un 10 % de los tumores en su
presentacion, siendo amorfas y tenues.

En torno al 15-46% tendran metastasis al diagnostico, las mas
frecuentes hepaticas y peritoneales.
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El diagnostico diferencial principal incluye:

Adenocarcinoma: Mas frecuente en duodeno y yeyuno
proximal. Engrosamientos murales hipercaptantes con
frecuente estenosis irregulares concéntricas. Adenopatias
mesentéricas regionales frecuentes. Hipo-isointenso en T2.

Linfoma: Mas frecuente en ileon y yeyuno. Engrosamiento de
un segmento mas largo de intestino, con frecuente
crecimiento exofitico, dilatacion aneurismatica o fistulizacion.
Multiples adenopatias mesentéricas frecuentes. Alta
restriccion a la difusion. Escaso-leve realce al contraste.

GIST: Mas frecuente en duodeno y yeyuno. Masa exofitica
con tendencia a degeneracion quistica/necrosis intramural y
dilataciones aneurismaticas del asa intestinal. Metastasis
ganglionares poco frecuentes. Hipointensa en T1, hiperintesa

en T2.

Neuroendrocrino: Mas frecuente en ileon. Lesion solida
submucosa/intraluminal hipervascular. Asocia frecuente
reaccion desmoplasica y focos de calcificacion. Iso-
hipointensa en secuencias potenciadasen T1y T2.
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Conclusion

* Los hallazgos descritos en nuestro caso vy en los de Ia
literatura no permiten un diagnostico especifico por imagen
de esta entidad, siendo necesaria el diagndstico histologico
de la pieza quirurgica en la mayoria de los casos. No
obstante, el hallazgo aislado de un marcado engrosamiento
circunferencial, sin estenosis ni dilatacion significativa, con
cambios quistico-necroticos en la pared, fuerte restriccion
de la difusion, ausencia de adenopatias y calcificaciones,
obligaria a tenerlo en cuenta en el diagnostico diferencial de
tumoraciones de intestino delgado.
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