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RESUMEN

El tumor neuroectodérmico pri-
mitivo (TNEP) de la pared torácica, 
también llamado tumor de Askin, es 
una neoplasia rara. Afecta mayorita-
riamente a niños y adolescentes. En 
la literatura se han descrito pocos 

casos en pacientes adultos. En este 
reporte presentamos una paciente de 
40 años de edad con dolor torácico 
y disnea. Se identificó por TC con-
trastada un tumor sólido, único, en la 
región posterior del hemitórax izquier-
do, de localización extrapulmonar 
e intrapleural. Se realizó resección 

quirúrgica del tumor, lobectomía y 
resección de segmento lingular, así 
como resección parcial de costillas 
ipsilaterales. Se concluyó, por ana-
tomía patológica e inmunohistoquí-
mica, que se trataba de un TNEP.
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Introducción
En 1979 Askin y cols. describieron tumores neuroecto-

dérmicos primitivos como neoplasias indiferenciadas de 
células redondas, localizadas en la región tóracopulmonar 
en 20 niños y adolescentes, con origen en las costillas o 
partes blandas y posterior infiltración al hueso. Histológica-
mente los tumores neuroectodérmicos primitivos (TNEP) 
se incluyen en un grupo que se conoce como familia de 
los sarcomas de Ewing, presentan localizaciones anató-
micas muy diversas que afectan principalmente al hueso 
pero que tienen presencia también en partes blandas 
y distintos órganos como ovarios, riñones, pulmones, 
mediastino, etcétera. Pertenecen a los tipos histológicos 
más indiferenciados de tumores malignos.

Caso clínico
Se presenta una paciente femenina de 40 años de 

edad que inició su padecimiento 3 meses antes de la 
valoración. Manifiestó dolor en la parrilla costal izquier-
da, a nivel de las 7.ª y 8.ª costillas y en línea axilar 
posterior; dolor que irradiaba a la línea medioclavicular. 
Tenía tos y disnea. No se encontraron alteraciones en 
la exploración física.

En la radiografía posteroanterior de tórax se identificó 
un tumor radioopaco, redondeado, extrapulmonar, pleu-
ral, de aproximadamente 10 cm de diámetro (Figuras 

1a y 1b). Se realizó tomografía computada con con-
traste endovenoso identificándose tumor en la región 
de hemitórax izquierdo, posterior; extrapulmonar, de 
aproximadamente 8 × 8 × 6 cm, sólido, de densidad 
similar a la de los músculos vecinos (50 UH), sobre-
puesto a las costillas 7.ª, 8.ª y 9.ª sin lograr identificar 
destrucción de las mismas. El tumor presenta una 
cápsula fina en su periferia. No se identifica adenopatía 
mediastinal o axilar (Figura 2).

Se realizó cirugía para la resección radical en bloque 
del tumor probablemente maligno del tórax, incluyendo 
arcos costales 7.º, 8.º y 9.º. Se practicó lobectomía 
inferior izquierda más resección del segmento lingular 
del lóbulo superior izquierdo. El examen patológico 
transoperatorio reportó sarcoma de células pequeñas.

Se envió al servicio de Patología la tumoración 
lobulada, con extensas áreas de necrosis que invadía 
tejidos blandos intercostales, adherida al periostio 
costal, con infiltración focal a la médula ósea de una 
de las costillas, pero sin invasión aparentemente del 
tejido pulmonar, que corresponde a sarcoma de célu-
las pequeñas y redondas de la región subpleural de la 
pared costal. El estudio histoquímico reveló resultados 
negativos para CD45 y CD20 (marcadores linfoides) 
y células positivas para CD99 y FLI-1 (marcadores 
neuroectodérmicos) sugestivo de TNEP. Los ganglios 
linfáticos del hilio pulmonar fueron negativos para me-
tástasis. (Figura 3).

La paciente fue sometida a quimioterapia. Dos años 
después, durante su seguimiento, se identificó en tele-
rradiografía de tórax un tumor en el mediastino superior 
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ABSTRACT

The primitive neuroectodermal 
tumor of the chest wall, also called 
Askin tumor, is a rare neoplasm. 
Affects mostly children and adoles-

cents. In the literature have been 
described only few cases in adult 
patients. We report a 40 years 
old woman with thoracic pain and 
dyspnea. By contrasted TC was 
identified a single solid tumor, in 
the later region of left hemithorax, 
from extrapulmonary and intrap-
leural location. The tumor was car-

ried out by resection, lobectomy 
and resection of lingular segment, 
as well as partial resection of 
ipsilateral ribs. It was concluded, 
by pathological anatomy and im-
munohistochemistry, that it was a 
primitive neuroectodermal tumor 
of the chest wall.

que se desplazaba a la tráquea en sentido contralateral 
con relación a la metástasis (Figura 4). 

Se realizó tomografía computada donde se identificó 
un gran tumor con compresión de la tráquea de un 
diámetro máximo de 4 mm en sentido anteroposterior 
(Figura 5).

Se realizó procedimiento de dilatación con balón y 
se colocaron dos Stent metálicos (Palmaz®) para tra-
tar la disnea y para prevenir la oclusión de la tráquea 
(Figuras 6a, b y c).

La paciente continuó con ciclos de quimioterapia 
y tres meses después se identificó reducción en el 
tamaño del tumor torácico (Figura 7).

Figuras 1 a y b.  Radiografías de tórax donde se identifica la lesión redondeada de localización posterolateral izquierda en 
contacto con los arcos costales.

Discusión
Los tumores neuroectodérmicos primitivos, cono-

cidos como tumores de Askin en la pared torácica, 
se asocian con la traslocación del cromosoma 22. Se 
derivan de la cresta neural de células pluripotenciales 
y de los nervios intercostales.1

Se presentan en la infancia y adolescencia (a 
una edad promedio de 13 años). Ocasionalmente 
aparecen en la edad adulta.2 En el área torácica 
son tumores invasivos que comúnmente provocan 
destrucción ósea (costillas y escápula), invasión al 
espacio retroperitoneal, los ganglios linfáticos, las 
glándulas suprarrenales y el hígado.3 Se ha repor-
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Figura 2. Imagen de TC que muestra lesión intratorácica, 
extrapleural, de densidad similar al músculo, en contacto con 
los arcos costales.

Figura 3. Imágenes macro y micro de la lesión, observando la infiltración a arcos costales y la tinción positiva a FLI-1 com-
patibles con tumor neuroectodérmico primitivo.

Figura 4. Radiografía de tórax donde se identifica un tumor en 
el mediastino superior que desplaza la tráquea. Hay derrame 
pleural izquierdo.
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Figura 7. Radiografía de tórax 3 meses después; se iden-
tifican los Stent traqueales y la reducción en el tamaño del 
tumor torácico.

Figura 5. Tomografía donde se identifica tumor de predominio 
sólido, de patrón heterogéneo, en el mediastino superior y el 
ápice pulmonar izquierdo, desplaza y comprime a la tráquea.

Figura 6 a. Traqueobroncografía que muestra estenosis de la tráquea producida por el tumor. b. Imagen que muestra dos 
Stent de Palmaz abriendo la tráquea. c.  Tórax posteroanterior dos semanas y tres meses después de la colocación de los 
Stent  y del inicio de la quimioterapia: se identifica una disminución progresiva en el tamaño del tumor, los Stent en tráquea y 
el Port-a-cath; así como derrame pleural izquierdo y desplazamiento de la silueta cardiaca a la izquierda por el antecedente 
de lobectomía.
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tado su asociación a la radioterapia en el linfoma de 
Hodgkin.1

Histológicamente consisten en una proliferación 
neoplásica de células de núcleo redondo de pequeño 
o mediano tamaño, escaso citoplasma y múltiples 
mitosis; con la formación característica de rosetas de 
Homer-Wright.3

La presentación clínica más frecuente es dolor 
torácico, que puede acompañarse de derrame pleu-

ral y disnea. En 1985 Fink y cols. describieron las 
características clínicas y radiológicas en 10 pacientes 
(edad promedio de 18 años) con diagnóstico de tumor 
toracopulmonar de células pequeñas. Se incluyen en la 
presentación clínica: tumor indoloro, dolor torácico, ade-
nopatía cervical o axilar, síndrome de Horner y disnea.4

La apariencia radiológica es variable y poco es-
pecífica; su patrón metastásico es similar al de otras 
neoplasias de células pequeñas.4 El diagnóstico puede 
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realizarse en la radiografía simple, la tomografía com-
putada (TC) o la resonancia magnética (RM), siendo 
ésta última la de mayor sensibilidad.3

En la radiografía simple se presenta típicamente 
como un tumor de la pared torácica que puede asociar-
se con destrucción costal, engrosamiento o derrame 
pleural, así como con invasión pulmonar.4

Por tomografía computada se describen como 
tumores con densidad de tejidos blandos que ocasional-
mente presentan calcificaciones. La TC tiene valor para 
la evaluación de la extensión del tumor, su diagnóstico 
y para la evaluación de la respuesta a la quimioterapia.5

En la RM las lesiones son hiperintensas en com-
paración con el músculo en secuencias de T1 y 

heterogéneas e hiperintensas en secuencias poten-
ciadas en T2.5

El tratamiento del tumor de Askin consiste, cuando 
es posible, en la resección radical complementada con 
radio y quimioterapia.3

Conclusión
Presentamos un caso de tumor neuroectodér-

mico primitivo de la pared torácica en una edad 
inusual. El TNEP es agresivo y usualmente letal. 
Es un diagnóstico diferencial a considerar en le-
siones torácicas en pacientes de cualquier edad. 
Comúnmente el tumor es resecado y las quimio y 
radioterapia están indicadas.
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