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RESUMO

O sarcoma de Ewing é um tumor de pequenas células circulares de origem neuroectodérmica,
que atinge comumente 0ssos. Acomete principalmente membros ou estruturas paravertebrais.
Sua forma extradssea é de apresentacdo rara, sendo a regido da cabeca e pescoco cerca de
8,5 a 12% de todos os tumores de Ewing extradsseos. Esse relato apresenta um caso de
paciente sexo masculino, 6 anos, com histdria de sensacdo de corpo estranho em garganta
had 15 dias e estridor progressivo, pior a noite, evoluindo nos tltimos dias com taquidispneia,
em que foi observado massa a oroscopia, que posteriormente foi diagnosticada como
Sarcoma de Ewing extradsseo.

PALAVRAS-CHAVE Sarcoma de Ewing; Sarcoma; Neoplasias Laringeas.

ABSTRACT

Ewing’s sarcoma is a tumor of small circular cells of neuroectodermal origin, which
commonly dffects bones. It mainly affects limbs or paravertebral structures. Its extraosseous
form is rare, with the head and neck region accounting for approximately 8.5 to 12% of all
extraosseous Ewing tumors. This report presents a case of a 6-year-old male patient, with
a 15-day history of foreign body sensation in the throat and progressive stridor, worse at
night, evolving in recent days with tachydyspnea, in which a mass was observed on oroscopy,
which subsequently was diagnosed as extraosseous Ewing Sarcoma.
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INTRODUCAO

O sarcoma de Ewing é um tumor de pequenas
células circulares de origem neuroectodérmica, que
atinge comumente ossos.! Acomete principalmente
membros ou estruturas paravertebrais. Sua forma
extradssea é de apresentacdo rara, sendo a regido
da cabeca e pescoco cerca de 8,5 a 12% de todos os
tumores de Ewing extradsseos.? Incide principalmente
em pessoas de etnia branca, sexo masculino, idade
abaixo de 15 anos.'?

O sarcoma de Ewing é uma forma de sarcoma
com altas taxas de metéastase, e é classificado como
o segundo tumor 6sseo maligno primdrio de maior
prevaléncia, ficando atras apenas do osteossarcoma.®*

Os fatores mais significantes para determinar
melhor prognéstico para paciente sdo a presenca
ou niao de metastase, idade e local acometido.?
O tratamento do sarcoma de Ewing extradsseo
geralmente consiste em resseccoes locais,
quimioterapia e radioterapia.? Porém, ainda n3o foi
instituido um protocolo definido e a maioria dos
tratamentos se baseia na forma esquelética.®

Até 2019 haviam 7 casos relatados na literatura
de Sarcoma de Ewing na laringe sendo cinco no sexo
masculino e dois no sexo feminino.? Destes, cinco
adultos e duas criancas (uma de 1 dia de vida e outra
de 9 meses). Quatro casos foram apresentados com
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rouquiddo, um com desconforto respiratério agudo, um com
estridor e outro nio relatado a forma como foi apresentado.
Para tratamento, dois realizaram laringectomia total, um com
quimioterapia e laringectomia, um com resseccdo microscopica e
quimioterapia, trés com quimioterapia e radioterapia.

Diante disso, podemos com esse estudo proporcionar maior
conhecimento acerca do tema, para auxiliar no tratamento e
diagnostico precoce. O presente estudo foi aprovado pelo Comité
de Etica médica com o parecer ntimero 5.667.830.

DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 6 anos, etnia branca, sem
comorbidades prévias, com histéria de sensacdo de corpo
estranho em garganta ha 15 dias e estridor progressivo, pior a
noite, evoluindo nos ultimos dias com taquidispneia. Em servico
anterior, foi diagnosticado com amigdalite bacteriana e tratado
comamoxicilinacomclavulanato.Apés 7 diasde antibioticoterapia,
manteve desconforto respiratério e buscou outro servico, onde
foi realizada oroscopia e visualizada massa volumosa posterior
a amigdala esquerda, ultrapassando linha média, comprimindo
Gvula, quase tocando a amigdala contralateral. Devido ao achado,
foi encaminhado para internacdo em hospital terciario para
investigacao.

Apds admissao, foi realizada tomografia computadorizada
de pescoco, sendo possivel observar conteido amorfo com
densidade intermediaria na orofaringe e hipofaringe, relacionado
com a epiglote, com extensao aos recessos piriformes, medindo
28x2,7x2,1cm.

Realizado broncoscopia, sendo possivel visualizar lesdo de
formato oval na hipofaringe, recoberta por mucosa parcialmente
ulcerada, que comprime supraglote, impedindo a progressao do
aparelho de 3,2 mm.

Solicitada nova TC com contraste, que evidenciou lesdo
expansiva heterogénea centrada em hipofaringe e orofaringe,
com contornos lobulados e aspecto predominantemente
cistico, que insinuava ao interior da coluna aérea, obliterando-a.
Anteriormente, mantendo contato com epiglote e base de
lingua, obliterando seios piriformes e a valécula. Posteriormente,
com insinuacdo para musculatura pré-vertebral, sem extensao
para dangerous space. Lateralmente, apresentava contato com
bifurcacido da artéria carétida comum esquerda e tangenciava
carétida comum contralateral. Superiormente, alcancava o plano
da orofaringe. Inferiormente, o plano abaixo do osso hioide.

No mesmo dia, foi realizado traqueostomia para manutencao
de via aérea.

Apds a nova tomografia, foi indicado laringoscopia direta.
Porém, enquanto paciente aguardava o exame, apresentou
quadro de tosse, expeliu fragmento irregular de tecido castanho-
vinhoso (Figura 3, Figura 4), de consisténcia elastica, medindo 2,8
x 2,7 x 2,1 cm. Estudo anatomopatoldgico evidenciou neoplasia
de células redondas com extensa necrose.

Feito a laringoscopia direta para coleta de novo material, em
que foi visualizado lesdo vegetante de aspecto cistico ocupando
hemilaringe a esquerda (Figura 5), medialmente ultrapassa a
linha média, ocluindo toda a luz glética (Figura 6). Anteriormente
ndo infiltra epiglote, posteriormente estende-se a parede
posterior da laringe, lateralmente estende-se para parede lateral
e medialmente limita-se a prega ariepiglética. Superiormente
estende-se a orofaringe esquerda, limitando-se ao pilar posterior.

Resultado  anatomopatolégico e  imuno-histoquimica,
evidenciando sarcoma de células pequenas e redondas de alto
grau - sarcoma de Ewing extraesquelético. A imuno-histoquimica
se apresentou positiva para CD99, FLI1, CiclinaD1 e SATB2.
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Figura 1: Tomografia computadorizada sem contraste,
evidenciando massa laringea.
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Figura 2: Tomografia computadorizada sem contraste,
evidenciando massa laringea.
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Figura 4: Massa expelida apos tosse
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Figura 5: lesdo visualizada na laringoscopia direta,
ocluindo toda a luz glética

Figura 6: lesdo visualizada na laringoscopia direta,
sendo possivel visualizar a Givula em quadrante superior

Apods o diagndstico, paciente foi encaminhado ao setor de
oncologia. Foi realizada investigacdo de metastase a distancia
com tomografia abdominal, toracica e de membros inferiores,
além de bidpsia de medula dssea, sem evidéncia de metastase.
Iniciado quimioterapia programada para 36 semanas, dividido
em 2 ciclos. Inicialmente realizado inducdo, com sessdes
quinzenais a cada 3 meses, e manutencdo com uma sessao
a cada 21 dias, intercalando Isofosfamida+Etoposideo, e
Ciclofosfamida+Doxorrubicina+Vincristina.

Nova tomografia apés 3 meses de tratamento, evidenciou
reducio da lesdo, medindo 2,0 x 1,5 x 1,0 cm (TC inicial com 5,2
x3,1x2,0cm-CCxLLxAP).
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Apds 5 meses de quimioterapia, foi realizado exérese cirdrgica
da lesdo residual, cujo anatomopatoldgico apresentou neoplasia
de células pequenas e redondas, com margens livres.

Um més apods a cirurgia foi realizada decanulacao. Paciente
realizou nova nasofibrolaringoscopia, sem evidéncia de lesdo
residual. Atualmente, paciente estd em bom estado geral,
alimentando-se por via oral, com bom padrido vocal, mantendo
acompanhamento trimestralmente com setor de oncologia e
semestralmente com o setor de otorrinolaringologia.

DISCUSSAO

O sarcoma de pequenas celulas redondas apresenta subtipos
como sarcoma de Ewing, rabidomiosarcoma alveolar, tumor
desmoplastico de células redondas, condrosarcoma mesequimal,
sarcoma sinovial pouco diferenciado®

O diagnéstico clinico desses sarcomas de pequenas células
redondas, quando localizados em hipofaringe, é extremamente
dificil devido ao curso clinico inespecifico.

Podem iniciar com odinofagia, disfonia, globus faringeo,
evoluindo posteriormente para sintomas mais expressivos como
desconforto respiratério.” O paciente do caso esteve por tempo
indeterminado, até manifestar quadro inicial de odinofagia e
dispneia. Neste caso, foi realizado exame complementar devido a
evolucdo atipica apds tratamento do quadro infeccioso.

A partir disso, além da histéria médica e do exame fisico,
exames complementares como nasofibrolaringoscopia e
tomografia computadorizada sdo necessarios para fazer um
diagndstico imediato de tumores hipofaringeos.”

A laringoscopia, em nosso paciente, foi visualizada les3o
de aspecto liso e arredondado, com limites bem definidos, que
apesar da peca necrotica expelida, aparentava caracteristicas de
doenca benigna.

Os sarcomas de pequenas células redondas sdo
frequentemente associados a translocacbes cromossémicas,
como malignidades hematoldgicas, e geralmente sido mais
sensiveis a quimioterapia do que outros subtipos de sarcomas.
Eles apresentam alto risco de mortalidade. A quimioterapia (além
dacirurgia e muitas vezes radioterapia) proporciona uma boataxa
de cura, embora o tratamento seja geralmente longo e intensivo.®
Para o paciente relatado, foi optado quimioterapia para reducao
das dimensdes tumorais, seguido de resseccao cirdrgica.

Os sarcomas extradsseos, como o de Ewing, sdo raros
em criancas. Devido a sintomatologia pobre inicialmente, ao
se observar sinais de acometimento laringeo, como dispneia,
odinofagia e estridor, deve-se aventar nido apenas condicbes
benignas, como corpo estranho, mas também patologias
malignas como o sarcoma de Ewing. Exames complementares
como nasofibrolaringoscopia sdo Uteis para definir e direcionar
o diagndstico.
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