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RESUMEN

Los tumores malignos de
células pequeñas de la región
toracopulmonar fueron descri-
tos por primera vez por Askin
en Lang, en 20 niños y adoles-
centes.

El tumor de Askin es una rara
neoplasia de la pared torácica
que pertenece al grupo de tu-
mores neuroectodérmicos pri-
mitivos que incluyen desde el
sarcoma de Ewing hasta el neu-
roepitelioma. Su principal carac-
terística es el dolor.
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El caso presentado se trata
de masculino de tres años diez
meses de edad que inicia su
padecimiento con disnea de
medianos esfuerzos, una se-
mana al ingreso se agrega tos
traqueal en accesos sin expec-
toración, sin pérdida de peso ni
fiebre.

En estudio de Rx con presen-
cia de una masa en hemotórax
derecho.

Se le toma biopsia, la cual re-
porta: Tumor neuroectodérmico
primitivo (células pequeñas y
azules).

Inmunohistoquímica: CD 99
positivo (95%), vimentina posi-
tiva (95%), cromogranina posi-
tiva (95%), lo que conforma el
diagnóstico de tumor neuroec-
todérmico primitivo maligno (tu-
mor de Askin).

Palabras clave: Tumor ma-
ligno, tumor de Askin, tumor
neuroectodérmico primitivo.

Introducción
Los tumores neuroectodérmicos primitivos periféricos

se derivan de la cresta neural de células pluripotencia-
les, neuroectodérmicas y de nervios intercostales.1

Pueden localizarse tanto en el sistema nervioso cen-
tral como fuera de él, en los niños son más frecuentes
en el SNC con localización en fosa posterior, incluyen
al meduloblastoma y el neuroblastoma, los tumores pe-
riféricos incluyen al tumor neuroectodérmico primitivo
del hueso, el tumor de Askin e inclusive el sarcoma de
Ewing.

Se encuentra como hallazgo común en este grupo
de tumores:

Translocación cromosómica + (11:22) 4 (24:912) C
(myc).1

El tumor de Askin fue definido por Askin y Rosai en
1979, este tumor de células redondas se origina de los
tejidos blandos de la pared torácica, es también llama-
do sarcoma de Ewing extraesquelético o tumor neu-
roectodérmico primitivo periférico (PNET).2

Los sarcomas de Ewing, PNET, rabdomiosarcoma,
neuroblastoma y linfomas son tumores de células re-
dondas pequeñas que se presentan en niños y adoles-
centes.3

El tumor de Askin se presenta entre los 15-10 años
con un promedio de edad de 13 años, ocasionalmente
se ve en la edad adulta, describiéndose un par de ca-
sos a los 51 y 67 años,1 siendo más común en muje-
res4 y su principal característica clínica es el dolor.5

Característicamente se origina de los tejidos blan-
dos del tórax, raramente ocurre primariamente dentro
del pulmón y a menudo involucra la pleura. Se ha re-
portado su aparición después de radioterapia por linfo-
ma de Hodking.6

La localización más común es la toracopulmonar,
seguida por el área pélvica. Las metástasis normalmen-
te afectan a los pulmones, huesos, hígado y cerebro.7

Histológicamente consiste en una proliferación
neoplásica de células de núcleo redondo de tamaño
pequeño o medio, escaso citoplasma y múltiples mito-
sis. Un rasgo característico es la formación de rosetas
de Homer-Wrigth.8

Dentro de los marcadores inmunohistoquímicos para
este tipo de tumores tenemos: La Enolasa Específico
Neuronal (ESN), marcador neuroectodérmico (mic-29)
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ABSTRACT

Introduction: The malign tu-
mors of small cells of the tora-
copulmonar region were descri-
bed for the first time by Askin in
Lang, in 20 children and teena-
gers. The tumor of Askin is a
strange neoplasia of the chest
wall that belongs to the group
of primitive neuroectodermal tu-

NBCA, NCSA, nf, HBA-71 y CD 99, para la confirma-
ción del diagnóstico.2

El mal pronóstico de estos pacientes viene determi-
nado por la aparición de metástasis, siendo las más
frecuentes a la pleura, costillas, pericardio, diafragma,
vértebras y médula espinal.9

La resección completa tumoral, la asociación de
quimioterapia neoadyuvante en pacientes con diagnós-
tico preoperatorio por PAAF o la asociación de quimio
y radioterapia postoperatorias, pueden conseguir su-
pervivencias prolongadas.10

En algunas revisiones radiológicas establecieron que
la Resonancia Magnética es útil para detectar la inva-
sión del músculo de la pared torácica mientras que la
Tomografía Computarizada se prefiere para la detec-
ción de metástasis.5

Radiológicamente el tumor de Askin se presenta
como una masa unilateral, de gran tamaño, con invo-
lucro pleural y de la musculatura de la pared torácica
y destrucción costal, en algunos casos con invasión
mediastínica e incluso con adenopatías mediastíni-
cas.11

Por Tomografía son tumores heterogéneos y por
Resonancia Magnética en secuencias potenciadas T2
el tumor de Askin es de alta señal de intensidad y he-
terogéneo, en las secuencias T1 es de señal de in-
tensidad mayor al músculo esquelético heterogéneo
por áreas de necrosis y/o hemorragias. Tras la aplica-
ción del medio de contraste presenta reforzamiento
intenso.11

El diagnóstico diferencial de los tumores neuroec-
todérmicos con el sarcoma de Ewing, neuroblasto-
ma, rabdiomiosarcoma y linfoma es realmente difí-
cil, considerándose una histiogénesis común para

este tipo de tumores, lo cual hace necesario recurrir
a la ayuda de la microscopia electrónica, la inmuno-
histoquímica y el cuadro clínico.5 Asimismo, debe
hacerse diagnóstico diferencial con otras neoplasias
malignas de la pared torácica como: Condrosarcoma,
osteosarcoma, fibrohistiocitoma maligno y plasmocito-
ma solitario.2

Respecto al tratamiento de estos pacientes deben
ser sometidos a quimioterapia y radioterapia previas a
la cirugía, ya que se ha demostrado que disminuyen el
tamaño y mejoran la sobrevida y la recurrencia del tu-
mor. Se han utilizado tratamientos con esquemas de
vincristina, doxorubicina, ciclofosfamida y en algunos
casos con cisplatino y adriamicina. La radioterapia se
realiza posterior a la quimioterapia.12,13

Presentación del caso
Masculino de tres años diez meses de edad.

Antecedentes heredofamiliares
• Abuelo paterno con diabetes mellitus tipo 2.
• Abuelos maternos con hipertensión arterial.

Antecedentes personales no patológicos
Originario y residente de Tejuipilco, Estado de

México, habita casa propia ocupada por tres perso-
nas, no cuenta con drenaje ni agua potable, uso de
letrina.

Hábitos higiénico dietéticos adecuados, baño y cam-
bio de ropa diario.

Antecedentes perinatales
Producto de gesta 1, obtenido por cesárea por rup-

tura prematura de membranas, con peso de 3,300 g.

mors that include, from the
Ewing’s sarcoma to the neuroe-
pithelioma. Its main characteris-
tic is pain.

Presentation of the case:
The case presented refers to a
boy of three years old and ten
months that begins his suffering
with dyspnea with medium
efforts, one week after being ad-
mitted, tracheal cough is added
when coughing without expec-
toration, without loss of weight
neither fever. In the RX study
with the presence of a mass in

right hemothorax.
Physical exploration: He is

taken biopsy, which reports: Pri-
mitive neuroectodermal tumor
(small and blue cells). Immuno-
histochemistry: CD 99 positive
(95%), vimentina positive (95%),
chromogranine positive (95%),
what conforms the diagnosis of
malign primitive neuroectoder-
mal tumor (tumor of Askin).

Key words: Malign tumor,
tumor of Askin, primitive neu-
roectodermal tumor.
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Alimentado al seno materno hasta los tres meses de
edad.

Inmunizaciones completas y desarrollo psicomotor
adecuado.

Antecedentes personales patológicos
Infecciones de vías respiratorias superiores frecuen-

tes durante su vida.

Padecimiento actual
Inicia con disnea de medianos esfuerzos, agregán-

dose posteriormente tos traqueal en accesos sin ex-
pectoración, sin pérdida de peso ni fiebre.

Acude con médico particular encontrándose en una
Radiografía de Tórax la presencia de una masa en
hemitórax derecho.

Es referido al CMN “20 de Noviembre” para su diag-
nostico y tratamiento.

Exploración física
Cráneo normocéfalo, sin hundimientos ni exos-

tosis, ojos simétricos, pupilas isocóricas normore-
fléxicas. Cuello cilíndrico y corto, tráquea central
no desplazable, sin adenopatías cervicales. Tórax
normolíneo, movimientos de amplexión y amplexa-
ción conservados, llama la atención hipoventilación
generalizada del hemitórax derecho. Tonos cardia-
cos rítmicos de adecuada intensidad. Abdomen
blando depresible no doloroso, normoperistalsis sin
visceromegalias. Extremidades íntegras y eutrófi-

cas. Llenado capilar de 2 seg, peso: 15 kg, talla:
107 cm, percentila 90. Signos vitales: Pulso: 100 x
min, Fr: 22 x min, t/a: 100/60 mmhg, temperatura:
36 oC.

Se le realizan estudios de gabinete del tipo Ra-
diografía Simple de Tórax AP y Lateral, en donde se
observa una gran opacidad de bordes mal definidos
y densidad homogénea que ocupa el 90% del hemi-
tórax derecho dejando libre sólo el ángulo costofré-
nico, con escaso desplazamiento mediastínico, lo
cual sugiere proceso atelectásico agregado (Figuras
1-4).

Tomografía Computarizada en fases simples y con
medio de contraste intravenoso, donde se observa ex-
tensa lesión tumoral que ocupa la mayor parte del cam-
po pulmonar derecho de componente mixto con áreas
hipodensas mal definidas e irregulares que sugieren
áreas de necrosis, así como otras áreas de aspecto
nodular que refuerzan con el medio de contraste IV,
escaso desplazamiento de las estructuras mediastíni-
cas, no se evidencian adenopatías mediastinales (Fi-
guras 5 y 6).

Se le toma biopsia guiada por aspiración, con re-
porte por el Servicio de Anatomopatológica de: Tu-
mor neuroectodérmico primitivo (de células pequeñas
y azules).

Inmunohistoquímica: CD99 positivo (95%), vimenti-
na positiva (95%), cromogranina positiva (95%). Lo que
confirma el diagnóstico de tumor neuroectodérmico
maligno de tipo Askin.
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Es manejado con quimioterapia, con el siguiente
esquema:

• 1 ciclo: 25 de junio 2006: Vincristina, ciclofosfami-
da y doxorrubicina.

• 2 ciclo: 28 de junio 2006: Vincristina, ciclofosfami-
da y doxorrubicina.

• 3 ciclo: 6 de julio 2006: Vincristina, ifosfamida y
etopósido.

• 4 ciclo: 12 de julio 2006: Vincristina, ifosfamida y
etopósido.

• 5  c ic lo :  26  de  ju l i o  2006 :  Fos famina  y
vp16.

• 6 ciclo: 29 de julio 2006: Fosfamina y vp16.

Posterior a la quimioterapia es sometido a resec-
ción quirúrgica una vez que el tumor ha reducido de
tamaño.
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