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Resumen

Introduccidn: El tumor neuroectodérmico primitivo (PNET) de la pared toracica también denominado
tumor de Askin es una neoplasia raray agresiva, que afecta mayoritariamente a niflos y adolescente.

Caso Clinico: Se reporta el caso de un joven de 17 afios que presentd una gran tumoracion
subescapular derecha, acompafiado de dolor y disnea a quien realizd previa quimioterapia
neoadyuvante y dada buena repuesta, reseccion tumoral con margenes oncolégicos mas
reconstruccion plastica de hemitérax derecho. Constatandose como hallazgo intraoperatorio, no
evidente en imagenes, metastasis pulmonar. Presenta evolucion favorable posquirirgica con
posterior recurrencia local y metastasis a distancia, sin respuesta a la quimioterapia adyuvante con
fallecimiento 7 meses luego de la cirugia.

Conclusidn: En el presente caso el TA tuvo una sobrevida corta a pesar el tratamiento neoadyuvante,
reseccion quirurgica y nuevo ciclo de tratamiento quimioterapico.

Palabras Claves: TUMORES NEUROECTODERMICOS PERIFERICOS PRIMITIVOS, TORAX,
SUPERVIVENCIA (SALUD PUBLICA), QUIMIOTERAPIA COMBINADA.
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Abstract

Introduction: The primitive neuroectodermal tumor (PNET) of the thoracic wall also called Askin's
tumor is a rare and aggressive neoplasm, affecting mainly children and adolescents.

Clinical case: We report the case of a 17-year-old boy who presented a large right subscapular tumor,
accompanied by pain and dyspnea who underwent previous neoadjuvant chemotherapy and given
good response, tumor resection with oncological margins plus plastic reconstruction of the right
hemithorax. Being confirmed as an intraoperative finding, not evident in images, pulmonary
metastasis. It presents favorable postoperative evolution with subsequent local recurrence and
distant metastasis, without response to adjuvant chemotherapy with death 7 months after surgery.
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Conclusion: In the present case, the TA had a short survival despite neoadjuvant treatment, surgical
resection and a new cycle of chemotherapy treatment.

Keywords: PRIMITIVE NEUROECTODERMAL TUMORS, THORAX, SURVIVAL (PUBLIC HEALTH),
COMBINED CHEMOTHERAPY.

DOI: 10.33821/214

Introduccion

En 1979 Askin y cols. realizaron el primer reporte de casos de Tumores Neuroectodérmicos
Primitivos (por sus siglas en Inglés PNET) como neoplasias indiferenciadas de pequeiias
células azules redondas, localizadas en la regidon toracopulmonar en 20 nifios y
adolescentes, en promedio de 14.5 afos de edad; descritas como originadas en los tejidos
blandos de la pared toracica y tejido pulmonar periférico con un comportamiento agresivo,
con tendencia a recidivar localmente y no a distancia como otros tumores de células
pequeias de la infancia (rabdomiosarcoma, sarcoma de Ewing, neuroblastoma y linfoma
maligno), reportando una supervivencia media de 8 meses [1]

Histoldgicamente los PNET se incluyen en la familia de los sarcomas de Ewing [2]. Se
originan de las células nerviosas primitivas del sistema nervioso, pero también se
presentan fuera del sistema nervioso central en la pared toracica, pelvis y extremidades [3].

El Tumor de Askin (TA) es un PNET desarrollado en los tejidos blandos de la pared toracica
[3]. Se caracteriza por presentar una translocacion cromosémica t(11;22) (q24;q12), que
origina la expresion de la proteina NSE-MIC2 (CD99 positivos) [4, 5].

Pertenecen a los tipos histolégicos mas indiferenciados de tumores malignos, con mal
pronostico, que depende de la edad y extension del tumor en el momento del diagndstico
[1, 3]. Su enfoque diagndstico es complejo y requiere un equipo multidisciplinario. Dada la
rareza de esta entidad, ningtn régimen ha sido validado en la literatura [3]. Se presenta este
caso por su baja frecuencia reportada.

Caso Clinico

Se trata de un hombre de 17 afios de edad que posterior a trauma en parrilla costal presenta
cuadro clinico de 11 meses de evolucidon caracterizado por el crecimiento rapido y
progresivo de una masa tumoral en la regién subescapular derecha, acompafada de dolor
en hemitérax que no cede con analgesia. Adicionalmente presenta tos vy disnea de
decubito.

Al examen fisico se evidencié una gran tumoraciéon subescapular derecha de 18 cm de
diametro, de contornos regulares que involucraba arcos costales (Figura 1).
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Figura 1. Apariencia externa del tumor.

Gran masa tumoral dura, levemente dolorosa, de bordes regulares, fija a parilla costal, de 18 cm de didmetro en
torax posterior derecho, desde la escapula hasta la region lumbar.

El estudio de histologia estableci6 el diagndstico de Sarcoma de Edwig versus PNET, por lo
que se realizé pruebas de inmunohistoquimica, las cuales fueron positivas para el CD-99,
con lo que se confirmo el diagndéstico de Tumor de PNET, denominandose Tumor de Askin.
Adicionalmente se realizaron estudios de extension como citologia de Liquido
Cefalorraquideo, Mielograma, Citometria de flujo y Biopsia de médula (en la cresta iliaca)
las cuales estuvieron libres de infiltracién tumoral.

Con este diagnéstico recibid 4 ciclos de Quimioterapia Neoadyuvante (QN) con un esquema
de Vincristina, Ifosfamida, Doxorrubicina, Etopdsido con buena respuesta, evidenciandose
reduccion tumoral del 40% al 50% tanto en Radiografia de Térax de control como en
Tomografia de térax, por lo que se programé la reseccién quirdrgica con reconstruccion
plastica (Figura 2).

Se realiz6 la reseccion tumoral amplia con margenes oncolégicos que incluyeron del 7mo
al 10mo arco costal y musculo diafragmatico derecho, evidenciandose en el momento
quirdrgico una metastasis en base del pulmén. Se reconstruyé el hemitérax derecho con
alambre quirdrgico y malla de Prolene, cubierto con colgajo musculocutaneo del Gran
Dorsal (Figura 3).
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Figura 2. Tomografias con contraste pre-quimioterapia y post-quimioterapia.
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Ay B) Tomografia con contraste (TC) de térax en corte coronal y transversal (prequimioterapia): Masa con densidad
de tejidos blandos con areas de menor densidad necrosis, que se extiende desde la pared costal derecha, involucra
TCS, comprime y desplaza Iébulo derecho hepatico hacia la linea media, y al pulmén derecho condicionando
disminucién volumétrica del mismo, aparenta infiltrar pleura y peritoneo parietal, se adosa a los musculo dorsal
ancho, serrato anterior y oblicuo externo del abdomen, masa mide 21.3x16.4cm.

Cy D) TC de térax posquimioterapia: Masa heterogénea con densidad de tejidos blandos que en estudio actual
mide 14 x 12 x 10cm en la pared toracica inferior derecha con invasién de musculos intercostales, de TCS,
destruccion del 8vo arco costal, con areas de mayor densidad calcificaciones, que han disminuido de tamario en
aprox. 40-50%. No derrame pleural. No derrame pericardico.

El paciente fue dado de alta a los 12 dias en buenas condiciones clinicas. En controles por
consulta externa el paciente presenté una recidiva local con metastasis al pulmén
contralateral, por lo que recibié quimioterapia adyuvante (QA) con esquema de
Actinomicina, Vincristina e Ifosfamida sin respuesta favorable; dada progresion de
enfermedad y malas condiciones no fue considerado para radioterapia. El paciente fallecié
alos 7 meses de la cirugia.
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Figura 3. Fotografias de la cirugia.

Ay B) Reseccion tumoral amplia con margenes oncoldgicos que incluye 7mo, 8vo, 9no y 10mo arco costal y
musculo diafragmatico derecho. C, D y E) Reconstruccién de hemitérax derecho con alambre quirtirgico y malla
de Prolene, cubierto con colgajo musculocutaneo de Gran Dorsal, previa colocacion de tubo de térax.
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El TA es extremadamente agresivo y raro, ocurre con mayor frecuencia en ninos y
adolescentes. Con incidencia del 27 % en la primera década de vida, 64% en la segunda y
hasta un 9% en la tercera década [6], que va en relacidn con el caso presentado cuya edad
fue 17 afos.

Se presenta en 1 a 3 personas por millén de habitantes por ano, en la publicacion realizada
por Askin y cols de 20 casos, predomind en el sexo femenino. Los pocos estudios
posteriores han mostrado una mayor frecuencia en varones, con una relacion hombre
mujer 1.5:1 [6]. Se buscéd en estadisticas de 10 anos (2005 a 2015) en el Instituto
Oncoldgico "Sociedad Lucha Contra el Cancer"-Guayaquil de casos de tumores de pared
toracica reportandose 10 casos (5 condrosarcomas, 2 osteosarcomas, 2 tumores de
Edwing) con 1 caso de tumor de Askin y de sexo masculino acorde con la incidencia
reportada a nivel mundial.

Generalmente se presenta como una gran masa toracopulmonar de rapido crecimiento con
sintomas respiratorios comunes. El dolor local podria estar presente y disminuir en las
noches pero no desaparecer completamente. Puede presentarse con parestesia local y
raramente con fractura patoldgica o sintomas de metastasis relacionados [7]. Relacionado
con el paciente presentado.

Radiolégicamente el TA se presenta como una masa unilateral, de gran tamafo, que
involucra pleura y musculatura de pared toracica junto con destruccion costal, en algunos
casos con invasion y adenopatias mediastinicas. Algunas revisiones establecieron a la
resonancia magnética util para detectar invasion del muisculo de la pared toracica mientras
que la Tomografia se prefiere para las metastasis, importantes para valorar la extension de
la enfermedad previa toma de decision quirtrgica [8]. En el presente caso se utilizd
Tomografia de térax para determinar tamaio tumoral y metastasis (no presentes) al inicio
y al final de QN, realizdndose seguimiento con Radiografia de térax mientras recibia
neoadyuvancia, a mas de solicitarse otros estudios de extension.

El tratamiento debe aspirar a controlar la enfermedad local y metastasis a distancia. El
tratamiento predominante es una combinacion de QN, la reseccién quirurgica radical, QA 'y
radioterapia. Varios estudios han demostrado que esta terapia agresiva puede conducir a
una supervivencia libre de recaida por mayor tiempo [9]. Este caso recibié QN, reseccion
tumoral con margenes oncoldgicos y QA. No recibe radioterapia por malas condiciones
clinicas presentando recidiva local y metastasis a distancia.

El prondstico de TA permanece sombrio debido a la frecuencia de recidivas locales y de
metastasis a distancia (pulmén, hueso, higado, glandulas suprarrenales y ganglios del
mediastino) presentes en el momento del diagndstico en el 10 % de los casos [3, 10].
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Conclusiones

El TA frecuente en nifios es un tumor maligno raro y extremadamente agresivo de la region
toracopulmonar, con recurrencia locales y metastasis a distancias comunes. Un
diagndstico precoz y las modalidades de tratamiento multidisciplinarios son considerados
como factores importantes para mejorar los resultados del tratamiento. El pronéstico es
muy sombrio y la supervivencia media no supera los 8 meses con cualquiera que sea el
tratamiento.
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