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RESUMEN

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

Presentacion de un caso

casos en pacientes adultos. En este
reporte presentamos una paciente de
40 arfios de edad con dolor toracico
y disnea. Se identificé por TC con-
trastada un tumor sdlido, Unico, en la
region posterior del hemitorax izquier-
do, de localizacién extrapulmonar
e intrapleural. Se realizé reseccion

quirdrgica del tumor, lobectomia y
reseccion de segmento lingular, asi
como reseccion parcial de costillas
ipsilaterales. Se concluyd, por ana-
tomia patoldgica e inmunohistoqui-
mica, que se trataba de un TNEP.
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Introduccioén

En 1979 Askin y cols. describieron tumores neuroecto-
dérmicos primitivos como neoplasias indiferenciadas de
células redondas, localizadas en la region téracopulmonar
en 20 nifios y adolescentes, con origen en las costillas o
partes blandas y posterior infiltracion al hueso. Histologica-
mente los tumores neuroectodérmicos primitivos (TNEP)
se incluyen en un grupo que se conoce como familia de
los sarcomas de Ewing, presentan localizaciones anato-
micas muy diversas que afectan principalmente al hueso
pero que tienen presencia también en partes blandas
y distintos 6rganos como ovarios, rifiones, pulmones,
mediastino, etcétera. Pertenecen a los tipos histolégicos
mas indiferenciados de tumores malignos.

Caso clinico

Se presenta una paciente femenina de 40 afios de
edad que inici6 su padecimiento 3 meses antes de la
valoracion. Manifiesté dolor en la parrilla costal izquier-
da, a nivel de las 7.2 y 8.2 costillas y en linea axilar
posterior; dolor que irradiaba a la linea medioclavicular.
Tenia tos y disnea. No se encontraron alteraciones en
la exploracion fisica.

En la radiografia posteroanterior de térax se identifico
un tumor radioopaco, redondeado, extrapulmonar, pleu-
ral, de aproximadamente 10 cm de diametro (Figuras
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1a y 1b). Se realizé tomografia computada con con-
traste endovenoso identificandose tumor en la region
de hemitérax izquierdo, posterior; extrapulmonar, de
aproximadamente 8 x 8 x 6 cm, solido, de densidad
similar a la de los musculos vecinos (50 UH), sobre-
puesto a las costillas 7.2, 8.2 y 9.2 sin lograr identificar
destruccion de las mismas. El tumor presenta una
capsula fina en su periferia. No se identifica adenopatia
mediastinal o axilar (Figura 2).

Se realiz6 cirugia para la reseccion radical en bloque
del tumor probablemente maligno del térax, incluyendo
arcos costales 7.°, 8.° y 9.°. Se practicé lobectomia
inferior izquierda mas reseccion del segmento lingular
del I6bulo superior izquierdo. El examen patoldgico
transoperatorio reporté sarcoma de células pequenas.

Se envid al servicio de Patologia la tumoracién
lobulada, con extensas areas de necrosis que invadia
tejidos blandos intercostales, adherida al periostio
costal, con infiltracion focal a la médula 6sea de una
de las costillas, pero sin invasion aparentemente del
tejido pulmonar, que corresponde a sarcoma de célu-
las pequenas y redondas de la region subpleural de la
pared costal. El estudio histoquimico revelo resultados
negativos para CD45 y CD20 (marcadores linfoides)
y células positivas para CD99 y FLI-1 (marcadores
neuroectodérmicos) sugestivo de TNEP. Los ganglios
linfaticos del hilio pulmonar fueron negativos para me-
tastasis. (Figura 3).

La paciente fue sometida a quimioterapia. Dos aios
después, durante su seguimiento, se identifico en tele-
rradiografia de torax 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.

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.

Affects mostly children and adoles-

contacto con los arcos costales.

que se desplazaba a la traquea en sentido contralateral
con relacion a la metastasis (Figura 4).

Se realizé tomografia computada donde se identifico
un gran tumor con compresion de la traquea de un
diametro maximo de 4 mm en sentido anteroposterior
(Figura 5).

Se realizé procedimiento de dilatacion con balén y
se colocaron dos Stent metalicos (Palmaz®) para tra-
tar la disnea y para prevenir la oclusion de la traquea
(Figuras 6a, b y c).

La paciente continué con ciclos de quimioterapia
y tres meses después se identificé reduccion en el
tamario del tumor toracico (Figura 7).
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Discusion

Los tumores neuroectodérmicos primitivos, cono-
cidos como tumores de Askin en la pared toracica,
se asocian con la traslocacion del cromosoma 22. Se
derivan de la cresta neural de células pluripotenciales
y de los nervios intercostales.’

Se presentan en la infancia y adolescencia (a
una edad promedio de 13 afios). Ocasionalmente
aparecen en la edad adulta.? En el area toracica
son tumores invasivos que comunmente provocan
destruccion ésea (costillas y escapula), invasion al
espacio retroperitoneal, los ganglios linfaticos, las
glandulas suprarrenales y el higado.® Se ha repor-



8.10HRS"

Figura 2. Imagen de TC que muestra lesion intratoracica,  Figura 4. Radiografia de térax donde se identifica un tumor en
extrapleural, de densidad similar al musculo, en contacto con el mediastino superior que desplaza la traquea. Hay derrame
los arcos costales. pleural izquierdo.

Figura 3. Imagenes macro y micro de la lesién, observando la infiltracién a arcos costales y la tincién positiva a FLI-1 com-
patibles con tumor neuroectodérmico primitivo.
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Figura 5. Tomografia donde se identifica tumor de predominio
solido, de patrén heterogéneo, en el mediastino superiory el
apice pulmonar izquierdo, desplaza y comprime a la traquea.

tado su asociacion a la radioterapia en el linfoma de
Hodgkin.!

Histologicamente consisten en una proliferacion
neoplasica de células de nucleo redondo de pequefio
o mediano tamafo, escaso citoplasma y multiples
mitosis; con la formacioén caracteristica de rosetas de
Homer-Wright.®

La presentacion clinica mas frecuente es dolor
toracico, que puede acompanarse de derrame pleu-

12:30HRS

Figura 7. Radiografia de térax 3 meses después; se iden-
tifican los Stent traqueales y la reduccion en el tamafio del
tumor toracico.

ral y disnea. En 1985 Fink y cols. describieron las
caracteristicas clinicas y radioldgicas en 10 pacientes
(edad promedio de 18 afos) con diagndstico de tumor
toracopulmonar de células pequeias. Se incluyenenla
presentacion clinica: tumor indoloro, dolor toracico, ade-
nopatia cervical o axilar, sindrome de Horner y disnea.*

La apariencia radiolégica es variable y poco es-
pecifica; su patrén metastasico es similar al de otras
neoplasias de células pequefias.* El diagnostico puede

11.20HRS

Figura 6 a. Traqueobroncografia que muestra estenosis de la traquea producida por el tumor. b. Imagen que muestra dos
Stent de Palmaz® abriendo la traquea. c. Térax posteroanterior dos semanas y tres meses después de la colocacion de los
Stent y del inicio de la quimioterapia: se identifica una disminucién progresiva en el tamario del tumor, los Stent en traquea y
el Port-a-cath; asi como derrame pleural izquierdo y desplazamiento de la silueta cardiaca a la izquierda por el antecedente
de lobectomia.
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realizarse en la radiografia simple, la tomografia com-
putada (TC) o la resonancia magnética (RM), siendo
ésta ultima la de mayor sensibilidad.?

En la radiografia simple se presenta tipicamente
como un tumor de la pared toracica que puede asociar-
se con destruccion costal, engrosamiento o derrame
pleural, asi como con invasién pulmonar.*

Por tomografia computada se describen como
tumores con densidad de tejidos blandos que ocasional-
mente presentan calcificaciones. La TC tiene valor para
la evaluacion de la extension del tumor, su diagnéstico
y para la evaluacion de la respuesta a la quimioterapia.®

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

Referencias

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

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

Conclusion

Presentamos un caso de tumor neuroectodér-
mico primitivo de la pared toracica en una edad
inusual. El TNEP es agresivo y usualmente letal.
Es un diagndstico diferencial a considerar en le-
siones toracicas en pacientes de cualquier edad.
Comunmente el tumor es resecado y las quimio y
radioterapia estan indicadas.
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