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ABSTRACTO

Son tumores de células ovoideas pequefias que suelen surgir en € tejido
0seo, 0 bien en el tejido blando, lo que incluye la pared toracica, cercade
lamedulaespinal, lapelviso en los brazosy las piernas.

Son raros en los nifios, aunque pueden aparecer durante lainfancia, 0 con
mayor frecuencia durante la adolescencia

El tratamiento incluye quimioterapia, cirugiay/o radioterapia. Paciente de
25 afios, masculino, soltero, nacido Y residente en Quevedo, sin antecedentes
patol 6gicos que consulta por masa craneal de 6 meses de evolucion con
dos hiopsias en SOLCA Quito con diagnostico de PNET (tumor
neuroectodérmico primitivo periférico), por la presencia de unaNeoplasia
pobremente diferenciada de células pequefias con escaso citoplasma y
nucleolos prominentes alrededor de vasos sanguineos en forma de roseta
con figuras mitoticas. Se le realiz6 reseccion del tumor que se encontro
adherido a tejido dseo.

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

ABSTRACT

They aretumorswith small ovoid cells of bone or the sofatissuein
thoracic wall, near of the spinal cord, pelvis or the arms and the

legs.

They arerarein theinfance, they are frecuency in the adolescence.
The treatmenincluded chemotherapy, surgery and radiotherapy. 25
yeasold malepatient, single, that livein Quevedo: without diseases.
With tumor massin the skull six months ago, with two biopsiesin
SOL CA Quito with diagnosisof PNET (Periferic Neuro Ectodermic
Tumor), for the presence of poor diferenciated neoplasy of little
celswith nucleolsarround of vasesin rose form with mitotic forms
of the tumor with bone tissue.

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

CASO CLiNICO

Se trata de un paciente de 25 afios, masculino, soltero, nacido y
residente en Quevedo, estudiante, i nstruccion superior. Antecedentes
patoldgicos sin importancia. Es atendido en el Servicio de
PREADMISION €l 30 de JULIO del 2003 por presentar desde hace
aproximadamente 6 meses una masa en la region temporo parietal
derecha. ( Figura 1), que es valorada mediante la realizacion de
biopsia con PAAF en SOLCA Quito €l 26 de julio del 2003. El
estudio histopatdlogico indica la presencia de grandes placas
adenomatosas de células activas con escaso estroma fibrilar . Se
repite el estudio realizando biopsiaincisional en SOLCA Quito €
28 de julio del 2003 se evidencia la presencia de una neoplasia
pobremente diferenciadade cél ul as pequefias con escaso citoplasma
y nucleolos prominentes alrededor de vasos sanguineos en forma
de roseta con figuras mitéticas. ( Figura 2 ). Se indica un posible
diagnostico de neoplasia maligna indiferenciada, compatible con
tumor neuroectodérmico primitivo periférico.
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Al ingreso al ION SOLCA presentauna masatumoral de 6 cmfija,
de consistencia semidura, no dolorosa en region temporo parietal
derecha. Se realiza estudio de imagen reportandose ausencia de
lesiones Gseas en calota, silla turca de aspecto y tamafio normal.
(Figura3). El 31 dejulio del 2003 seindicalanecesidad derealizar
estudio tomografico, que reportalapresenciade masatumoral extra
craneal dependiente de partes blandas adherida a hueso, sin signos
deinfiltracion a estructuras adyacentes. No se evidencian lesiones
en parenquima cerebral con integridad de estructuras internas

l .

Figuralvistalateral dela
Tumoracion

Figura2 Estudio histopatol dgico
se observa células pequefias con
escaso citoplasmay nucleolos
prominentes alrededor de vasos
sanguineos en forma de rosetas

con figuras mitdticas.
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Figura3 TAC craneal que muestra
tumoracion de partes blandas
adherida a hueso

Con los estudios deimagen sevaloray decide su ingreso por parte
del Comité de Tumores para reseccion del tumor. Se interviene
quirdrgicamente el 16 de septiembre del 2003, hallando una masa
tumoral de 14 x 12 cm con aspecto necrotico adherida en su parte
central atejido 6seo craneal el mismo que esresecado por trepanacion
superficia delatablaexternadel mismo. (Figura4y 5)

Figura 4 Extirpacion Quirdrgica
dela Tumoracién

Figura5 Tumoracion
extirpada

TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO PERIFE-
RICO PNET

Discusion

Se denomina asi a un grupo de neoplasias formadas por células
redondas de pequefio tamario derivadas de la cresta neural con un
tipo histol 6gico muy indiferenciado de caracter neuroectodérmico,
que tienen localizaciones anatdmicas muy diversas, afectando
preferentementeal hueso, aunque pueden aparecer en partesblandas
y en distintos 6rganos (ovarios, testes, rifion, pulmon, mediastino,
dermis). Estos tipos tumorales guardan semejanza con |os
neuroepiteliomas periféricos, debido a que se manifiestan por una
complicada diversidad histolégica y una expresion genética
compleja.

Epidemiologia

Se conoce muy poco acercade losfactores etiol 6gicos. Se sabe que
tienetendenciaaproducirse en gentejoven durantelafase de mayor
crecimiento y en los huesos largos.

No existe agregacion familiar aunque ha sido descrito en algunos
gemelos, asi como tampoco guarda relacion con factores médicos,
ambientales o con factores relacionados con €l trabajo paterno o
materno. Launicadiferenciatiene carécter racial en donde seconoce
quelarazanegrapresentaunasensi ble disminucion de estostumores
en comparacion con poblaciones caucasicas. Otras razas como la
china, japonesa o hindd, sufren analogo indice de tumores que la
caucasica.

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

afos tiende a desaparecer. En un estudio realizado por Terrier en
1993 se determind que la relacién hombre/mujer es de 1/1.6 con
una edad media de presentacion de 14 afios

Histopatologia

Pertenecen aunafamiliade neoplasiasindiferenciadas, con expresion
fenotipica multiple y alteracion en el gen EWS del cromosoma
22y12.

Es unaentidad més frecuente en | os huesos aunque existen reportes
de su presenciaen:

« Partes blandas: tejidos esquel éticos

* Visceras: rifion, cavidad abdominal

« Areatorécico pulmonar

 Columna vertebral

* SNC.

Existen reportes de |ocalizaciones poco frecuentes tales como:

* Miocardio
* Vulva
* Meninges

CLASIFICACION.

» Ewing sarcoma clésico

» Ewing sarcoma atipico

 Células grandes

» Célulasclaras

« Diferenciacion neuroectodérmica.

* Neuroepitelioma periférico

» Con diferenciacion vascular  endotelial

Diagnéstico diferencial.

Este puede hacerse con entidades como:

« Osteosarcoma anaplasico microcelular

« Condrosarcoma mesenquimal

« Condrosarcoma mixoide

« Sarcoma primitivo de hueso y partes blandas
* Linfoma no Hodgkin

* Neuroblastoma

Prondstico y criterios terapéuticos.

Paraesto hay quetener en cuentalalocalizacion, volumen del tumor
y la presencia o no de metéstasis al diagnostico. Existen otros
parametros como la edad, pero ésta tiene una débil relacion
prondstica. En si no existen diferencias prondsticas relacionadas
con €l sexo. Lo quese sabe esquetiene unaevolucion mésagresiva
lalocalizacion toracopulmonar y en pelvis, quizas por lo tardio del
diagnéstico y la afectacion visceral.

FACTORES DE BUEN PRONOSTICO:

* Localizacion periférica distal en extremidades.
* Poco volumen de lalesion

* Nifiosy jévenes.

* Posibilidad de Reseccion quirdrgicatotal.

* Ausencia de metéstasis
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e Lapresenciade latranscripcion EWS-FL1.
* Presenciade necrosistumoral masivaen respuestaalaquimioterapia
deinduccién.

FACTORESDE MAL PRONOSTICO:

« Localizacién central

 Presencia de Fiebre, Anemia o aumento de LDH.

« Sobreexpresion de la proteina p53 y también la pérdida del 16q

« Presenciade metastasis en el momento del diagndstico
 Presencia de necrosis tumoral extensa en tumores no tratados con
quimioterapia neoadyuvante.

TRATAMIENTO.

Esun trabajo de equipo, debido aque el tratamiento eficaz requiere
de:

« Quimioterapia con multiples medicamentos + radioterapia + la
reseccion quirdrgicadel tumor.

Debido a que la atencidn 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 (Leucemiamieloblasticaaguday el Sindrome
mielodisplasico) secundarias por las atas dosis de quimioterapia.

Bibliografia:

1. Bailly RA, Bosselut R, Zucman J, et al. DNA-binding and
transcriptional activation properties of the EWS-FLI-1 fusion protein
resulting from the t(11;22) translocation in Ewing sarcoma. Mol
Cell Biol 1994.

2. Batsakis J, Mackay B, el-Naggar A. Ewing's sarcoma and
peripheral primitive neuroectodermal tumor: aninterim report. Ann
Otol Rhinol Laryngol 1996.

3. CarrilloR. Casereport. | Curso de Patologia de Cabezay Cuello.
Facultat de Medicinay Ciencies de la Salut. Reus (Spain), 1998.

4. Chomczynski P, Sacchi N. Single-step method of RNA isolation
by acid guanidinium thiocyanate-phenol-chloroform extraction.
Analytical Biochemistry 1987.

5. d'Amore ES, Ninfo V. Soft tissue small round cell tumors:
morphological parameters. Semin Diagn Pathol 1996

6. de Alava E, Lozano MD, Patino A, Sierrasesumaga L, Pardo-
Mindan FJ. Ewing family tumors: potential prognostic value of
reverse- transcriptase polymerase chain reaction detection of minimal
residual disease in peripheral blood samples. Diagn Mol Pathol
19987.

7.deAlavaE, Kawai A, Healey JH, et d. EWS-FLI1 fusion transcript
structure is an independent determinant of prognosis in Ewing's
sarcoma. J Clin Oncol 1998.

8. Dehner LP. Primitive neuroectodermal tumor and Ewing's
sarcoma. Am J Surg Pathol 1993.

9. Dehner LP. Ontrial: amalignant small cell tumor in achild: four
wrongs do not make aright. Am J Clin Pathol 1998.

10. Delattre O, Zucmann J, Plougastel B, et al. Gene fusion with an
ETSDNA-binding domain caused by chromosometranslocationin
human tumours. Nature 1992.

11. Delattre O, Zucman J, Melot T, et al. The Ewing family of tumors:
asubgroup of small-round-cell tumors defined by specific chimeric
transcripts. N Engl JMed 1994.

12. Dockhorn-Dworniczak B, Schafer KL, Dantcheva R, et al.
Diagnostic value of the molecular genetic detection of the t(11;22)
tranglocation in Ewing's tumors. Virchows Arch 1994.

13. Frascella E, Rosolen A. Detection of the MyoD1 transcript in
rhabdomyosarcoma cell lines and tumor samples by reverse
transcription polymerase chain reaction. Am J Pathol 1998.

14. Galili N, Davis RJ, Fredericks WJ, et al. Fusion of afork head
domain gene to PAX3 in the solid tumour alveolar
rhabdomyosarcoma. Nature Genetics 1993.

15. Giovannini M, Biegel JA, SerraM, et a. EWS-erg and EWS-
Flil fusion transcripts in Ewing's sarcoma and primitive
neuroectodermal tumors with variant translocations. J Clin Invest
1994.

16. ISCN. An International System for Human Cytogenetic
Nomenclature. Mitelman F (ed); S. Karger, Basel, 1995.

Del Editor

PUBLICACION DUPLICADA

El estdandar de una publicacidn cientifica dicta que los articulos originales enviados para publicacién no

han sido publicados previamentes ni estdn siendo considerados simultdneamente para su publicacién en otra

revista cientifica periddica. Los autores que envien articulos para ser considerados en “ONCOLOGIA” seran

recordados de este requerimiento al firmar la carta de exclusividad y la de cesion de los derechos de autor

sobre la publicacién enviada. La duplicacién de una publicacién es contraria a la ética que gobierna la

diseminacién de la informacién cientifica y los autores de trabajos cientificos deben estar conscientes de que

esta conducta es inaceptable.

86 * Oncologia

Vol. 15 « N° 1-2 « Enero - Junio 2005




