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ABSTRACTO

Son tumores de cèlulas ovoideas pequeñas que suelen surgir en el tejido
òseo, o bien en el tejido blando, lo que incluye  la pared toràcica, cerca de
la mèdula espinal, la pelvis o en los brazos y las piernas.
Son raros en los niños, aunque pueden aparecer durante la infancia, o con
mayor frecuencia durante la adolescencia.
El tratamiento incluye quimioterapia, cirugía y/o radioterapia. Paciente de
25 años, masculino, soltero, nacido  y residente en Quevedo, sin antecedentes
patológicos que consulta por masa craneal de 6 meses de evoluciòn con
dos biopsias en SOLCA Quito con diagnòstico de PNET (tumor
neuroectodèrmico primitivo periférico), por la presencia de una Neoplasia
pobremente diferenciada de células pequeñas con escaso citoplasma y
nucleolos prominentes alrededor de vasos sanguíneos en forma de roseta
con figuras mitòticas. Se le realizó resección del tumor que se encontró
adherido al tejido óseo.

Palabras claves: Tumor neuro ectodérmico primitivo periférico, hueso,
partes blandas.

ABSTRACT

They are tumors with small ovoid cells of bone or the sofá tissue in
thoracic wall, near of the spinal cord, pelvis or the arms and the
legs.

They are rare in the infance, they are frecuency in the adolescence.
The treatmenincluded chemotherapy, surgery and radiotherapy. 25
yeas old male patient, single, that live in  Quevedo: without diseases.
With tumor mass in the skull six months ago, with two biopsies in
SOLCA Quito with diagnosis of PNET (Periferic Neuro Ectodermic
Tumor), for the presence of poor diferenciated neoplasy of little
cels with nucleols arround of vases in rose form with mitotic forms
of the tumor with bone tissue.

Key words: Perifec Neuro Ectodermic Tumor, bones,   soft tissues.

CASO CLÍNICO

Se trata de un paciente de 25 años, masculino, soltero, nacido  y
residente en Quevedo, estudiante, instrucción superior. Antecedentes
patológicos sin importancia.  Es atendido en el Servicio de
PREADMISION el 30 de JULIO del 2003 por presentar desde hace
aproximadamente 6 meses una masa en la región temporo parietal
derecha. ( Figura 1 ), que es valorada  mediante la realización de
biopsia con PAAF en SOLCA Quito el 26 de julio del 2003. El
estudio histopatólogico indica la presencia de grandes placas
adenomatosas de células activas con escaso estroma fibrilar . Se
repite el estudio realizando biopsia incisional en SOLCA Quito el
28 de julio del 2003 se evidencia la presencia de una neoplasia
pobremente diferenciada de células pequeñas con escaso citoplasma
y nucleolos prominentes alrededor de vasos sanguíneos en forma
de roseta con figuras mitóticas. ( Figura 2 ). Se indica un posible
diagnòstico de neoplasia maligna indiferenciada, compatible con
tumor neuroectodèrmico  primitivo periférico.

Al ingreso al ION SOLCA presenta una  masa tumoral de 6 cm fija,
de consistencia semidura, no dolorosa en región temporo parietal
derecha. Se realiza estudio de imagen reportándose ausencia de
lesiones óseas en calota, silla turca de aspecto y tamaño normal.
(Figura 3). El 31 de julio del 2003 se indica la necesidad de realizar
estudio tomogràfico, que reporta la presencia de masa tumoral extra
craneal dependiente de partes blandas adherida a hueso, sin signos
de infiltración a estructuras adyacentes. No se evidencian lesiones
en parenquima cerebral con integridad de estructuras internas

Figura 1 vista lateral de la                                    Figura 2 Estudio histopatològico
        Tumoración                                             se observa cèlulas pequeñas con
                                                                     escaso citoplasma y nucleolos
                                                                     prominentes alrededor de vasos
                                                                     sanguineos en forma de rosetas
                                                                     con figuras mitòticas.
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Figura 3 TAC craneal que muestra
tumoración de partes blandas
adherida a hueso

Con los estudios de imagen  se valora y decide su ingreso por parte
del Comité de Tumores para resección del tumor. Se interviene
quirúrgicamente el 16 de septiembre del 2003, hallando una masa
tumoral de 14 x 12 cm con aspecto necròtico adherida en su parte
central a tejido óseo craneal el mismo que es resecado por  trepanación
superficial de la tabla externa del mismo. (Figura 4 y 5)

Figura 4 Extirpación Quirúrgica                    Figura 5 Tumoración
              de la Tumoración                                      extirpada

TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO PERIFÉ-
RICO PNET

Discusión
Se denomina así a un grupo de neoplasias formadas por células
redondas de pequeño tamaño derivadas de la cresta neural con un
tipo histológico muy indiferenciado de carácter neuroectodérmico,
que tienen  localizaciones anatómicas muy diversas, afectando
preferentemente al hueso, aunque pueden aparecer en partes blandas
y en distintos órganos (ovarios, testes, riñón, pulmón, mediastino,
dermis).  Estos tipos tumorales guardan semejanza con los
neuroepiteliomas periféricos, debido a que se manifiestan por una
complicada diversidad histológica y una expresión genética
compleja.

Epidemiología
Se conoce muy poco acerca de los factores etiológicos. Se sabe que
tiene tendencia a producirse en gente joven durante la fase de mayor
crecimiento y en los huesos largos.
No existe agregación familiar aunque ha sido descrito en algunos
gemelos, así como tampoco guarda relación con factores médicos,
ambientales o con factores relacionados con el trabajo paterno o
materno.  La única diferencia tiene carácter racial en donde se conoce
que la raza negra presenta una sensible disminución de estos tumores
en comparación con poblaciones caucásicas.  Otras razas como la
china, japonesa o hindú, sufren análogo índice de tumores que la
caucásica.

Edad y sexo.                        .
Aparece con mayor frecuencia en la segunda década de vida y es
infrecuente en niños por debajo de los 4 años; a partir de los 30

años tiende a desaparecer. En un estudio   realizado por Terrier en
1993 se determinó que la relación hombre/mujer es de 1/1.6 con
una edad media de presentación de 14 años
Histopatología
Pertenecen a una familia de neoplasias indiferenciadas, con expresión
fenotípica múltiple y alteración en el gen EWS del cromosoma
22y12.

Es una entidad más frecuente en los huesos aunque existen reportes
de su presencia en:
• Partes blandas: tejidos esqueléticos
• Vísceras: riñón, cavidad abdominal
• Área torácico pulmonar
• Columna vertebral
• SNC.

Existen reportes de localizaciones poco frecuentes tales como:

• Miocardio
• Vulva
• Meninges

CLASIFICACIÓN.

• Ewing sarcoma clásico
• Ewing sarcoma atípico
• Células grandes
• Células claras
• Diferenciación neuroectodérmica.
• Neuroepitelioma periférico
• Con diferenciación vascular    endotelial

Diagnóstico diferencial.                  .

Este puede hacerse con entidades como:
• Osteosarcoma anaplásico microcelular
• Condrosarcoma mesenquimal
• Condrosarcoma mixoide
• Sarcoma primitivo de hueso y partes blandas
• Linfoma no Hodgkin
• Neuroblastoma

Pronóstico y criterios terapéuticos.                                  .

Para esto hay que tener en cuenta la localización, volumen del tumor
y la presencia o no de metástasis al diagnóstico. Existen otros
parámetros como la edad, pero ésta tiene una débil relación
pronóstica. En sí no existen diferencias pronósticas relacionadas
con el sexo.  Lo que se sabe es que tiene una evolución más agresiva
la localización toracopulmonar y en pelvis, quizás por lo tardío del
diagnóstico y la afectación visceral.

FACTORES DE BUEN PRONÓSTICO:

• Localización periférica distal en extremidades.
• Poco volumen de la lesión
• Niños y  jóvenes.
• Posibilidad de Resección quirúrgica total.
• Ausencia de metástasis
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• La presencia de la transcripción  EWS-FL1.
• Presencia de necrosis tumoral masiva en respuesta a la quimioterapia
de inducción.

FACTORES DE MAL PRONÓSTICO:

• Localización central
• Presencia de Fiebre, Anemia o aumento de LDH.
• Sobreexpresion de la proteína p53 y también la pérdida del 16q
• Presencia de  metástasis en el momento del diagnóstico
• Presencia de necrosis tumoral extensa en tumores no tratados con
quimioterapia neoadyuvante.

TRATAMIENTO.

Es un trabajo de equipo, debido a que el tratamiento eficaz requiere
de:

• Quimioterapia con múltiples medicamentos + radioterapia + la
resección quirúrgica del tumor.
Debido a que la atención a esta entidad requiere de un tratamiento
agresivo los pacientes bajo tratamiento tienen un mayor riesgo de
sufrir neoplasias secundarias con un incremento del riesgo de
desarrollar leucemias (Leucemia mieloblastica aguda y el Síndrome
mielodisplásico)  secundarias por las altas dosis de quimioterapia.
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