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Casos Clínicos
Clinical Cases

Resumo
Os autores apresentam o caso clínico de um tumor raro num 
doente admitido por queixas de dor lombar, febre, emagrecimento 
e massa da parede torácica.

Foi feito o diagnóstico de tumor de Askin, com base nos resul-
tados dos exames radiológicos e achados histopatológicos.

Os autores, de seguida, apresentam o resultado de uma revisão 
da literatura dos tumores neuroectodérmicos primitivos.

Palavras chave: massa torácica, tumor de Askin, tumor neu-
roectodérmico primitivo

Abstract
The authors present a case of an uncommon tumour in a patient 
admitted complaining of lumbar pain, fever, weight loss and a 
chest wall mass.

The diagnosis of an Askin tumour was made following radio-
logical exams and microscopic fi ndings.

The authors present the results of a review of the literature 
about primitive neuroectodermal tumours.

Key words: chest wall mass, Askin tumour, primitive neuroec-
todermal tumour
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Introdução
O tumor de Askin é uma neoplasia maligna rara com 
origem nas células pluripotenciais da crista neural. 
Manifesta-se habitualmente em crianças e adultos 
jovens, com idade média de 14,5 anos na altura do 
diagnóstico. A localização torácica é a mais típica, 
sendo menos frequente o envolvimento visceral e 
intra-abdominal.1-9 Os sintomas clínicos estão em 
relação com a compressão de estruturas adjacentes 
ou aparecimento de massa abdómino-pélvica. A abor-
dagem terapêutica pode ser a cirurgia radical seguida 
de quimioterapia e radioterapia ou quimioterapia 
neoadjuvante seguida de cirurgia e radioterapia.10-12 
O prognóstico é sombrio nos estadios avançados, com 
sobrevida aos 2 anos de 38 %.2

Caso clínico
Apresenta-se o caso clínico de doente do sexo mas-
culino, caucasiano, de 30 anos de idade, desem-
penhando funções profi ssionais de técnico de ar 
condicionado. 

Internado através do Serviço de Urgência, por qua-
dro, com 2 meses de evolução, de febre intermitente 
com predomínio vespertino, diaforese, lombociatalgia 
bilateral progressivamente incapacitante, agravada 

com o movimento, e emagrecimento superior a 10 % 
do peso corporal. Estas queixas, apesar da terapêuti-
ca analgésica efectuada, foram-se progressivamente 
agravando, com aparecimento, alguns dias antes do 
internamento, de 2 massas, uma com localização 
cervical à direita e a outra a nível da parede posterior 
do tórax, também à direita.

Na observação realizada o doente apresentava-se 
apirético, eupneico, com mucosas coradas, hidratadas 
e anictérico. A tensão arterial era de 120/70 mmHg 
a frequência cardíaca de 80 bpm. Mostrava, junto ao 
ângulo da mandíbula à direita, tumefacção cervical 
ovalada de 5 x 2 cm, de consistência aumentada e 
aderente, sem sinais infl amatórios; massa torácica 
localizada na face posterior do hemitórax direito 
com cerca de 5 cm de diâmetro, de consistência 
aumentada, sem sinais infl amatórios. Apresentava 
adenomegalias múltiplas, a nível axilar à direita e 
popliteu à esquerda, de consistência mole, indolores, 
não aderentes aos planos superfi ciais ou profundos. 
Na auscultação cardíaca não havia alterações e na 
auscultação pulmonar o murmúrio vesicular estava 
diminuído na base do hemitórax direito. O abdómen 
era depressível, indolor, sem massas nem organo-
megalias. Não tinha edemas periféricos. No exame 
neurológico não havia alterações.

Analiticamente salientavam-se valores de desidro-
genase láctica e de ferritina elevados (Quadro I).

Nas radiografi as do tórax postero-anterior e perfi l 
verifi cava-se imagem de hipotransparência da face 
posterior do hemitórax direito.
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FIG. 2

RMN torácica: Pormenor da destruição das costelas pelo tumor.

FIG. 1

RMN torácica: Massa tumoral volumosa com atingimento da pleura e paravertebral.

A ressonância magnética nuclear torácica mostrava 
volumosa massa tumoral envolvendo a parede torá-
cica postero-inferior direita, com destruição de arcos 
costais, extenso envolvimento pleural póstero-lateral 
e mediano com massa paravertebral adjacent, peque-
no derrame pleural à esquerda e pequenas adenopatias 
hilares direitas (Figs 1 e 2).

Na ressonância magnética da coluna lombar e 
sagrada salientava-se presença de aspecto hetero-
géneo da medular do corpo vertebral de L1 e massa 
paravertebral direita adjacente ao pedículo e apófise 
transversa homolateral com deficiente definição da 
cortical óssea.

Realizou medulograma, que revelou medula óssea 
hipercelular, com elementos residuais das linhagens 
hematopoiéticas e invasão por células estranhas iso-
ladas ou formando rosetas.

Efectuou biopsia da massa cervical que mostrou 
presença de infiltrado de células mononucleadas, a 
maioria com núcleos de médio volume, ovóides ou cli-
vados, com nucléolo periférico e cromatina grosseira, 
outras com núcleos multilobulados e bizarros.

O doente foi transferido para a Unidade de On-
cologia, onde, após revisão histológica das biopsias 
concluiu tratar-se de tumor de células pequenas e 
redondas, monomorfas, azuis com evidência de posi-
tividade para os marcadores CD 99, enolase específica 
dos neurónios (NSE) e vimectina (VIM), compatível 
com o diagnóstico de PNET (primitive neuroectoder-

mal tumor). (Fig. 3)
Iniciou quimioterapia em alta dose (Ciclofosfa-

mida + doxorubicina + vincristina), após o que se 
assistiu a deterioração rápida do estado clínico do 
doente, vindo a falecer, em síndrome de dificuldade 
respiratória, ao 16º dia de internamento.

Discussão
Em 1979, Askin descreve um tipo de tumor cons-
tituído por pequenas células redondas, em crianças 
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FIG. 3

A – CD 99 + 40 x; B – NSE + 40 x.

e adolescentes.1 Estes tumores foram designados 
inicialmente como tumores malignos de pequenas 
células da região toracopulmonar e posteriormente 
referidos como tumor de Askin. São um dos membros 
da família de tumores neuroectodérmicos primitivos 
periféricos e tipicamente desenvolvem-se a partir do 
periósteo, tecidos moles e tecido extrapulmonar da 
parede torácica, podendo ainda envolver o parênqui-
ma pulmonar, por extensão local, ou desenvolver-se 
de novo do tecido pulmonar periférico.1,2,3

São tumores com origem nas células pluripoten-
ciais da crista neural, devido a uma translocação 
recíproca t (11,22) (q24 q12) similar à presente no 
tumor de Ewing.1,2,3,4 Os tumores neuroectodérmicos 
primitivos periféricos (PPNET ou PNET) têm em co-
mum a alteração cromossómica descrita anteriormen-
te, desenvolvem-se fora do sistema nervoso central e 
do sistema nervoso simpático, com preferência para 
as áreas mediastínicas e paravertebral, sendo menos 
frequente o seu desenvolvimento a nível visceral (rim) 
e intra-abdominal.2,3,4

Afectam predominantemente as crianças e adultos 
jovens, sem diferença do seu comportamento nos 
diferentes grupos etários.2,3,4

A incidência actual destes tumores não está de todo 
definida, o que resulta não só da sua terminologia 
confusa, uma vez que foram designados anterior-
mente por neuroepitelioma periférico, neuroblastoma 
periférico do adulto e tumor de Ewing extra-ósseo, 

mas também por serem raros.2,3,4,5,6

Clinicamente, o modo como se apresentam está 
relacionado com o desenvolvimento de sintomas 
ou sinais relacionados com a compressão de órgãos 
adjacentes ou com o aparecimento de massa abdó-
mino-pélvica.2,3,4

Frequentemente, surge dor torácica ou massa/
deformação da parede torácica como forma de apre-
sentação inicial, sendo a dispneia e a febre sintomas 
menos comuns. Cerca de 75 % destes tumores atingem 
a parede torácica ou as costelas, e em menos de 25 % 
há envolvimento do parênquima pulmonar, isolado 
ou associado a massa da parede. Metastizam para o 
pulmão, osso e para a medula óssea.2,3,4

São considerados como marcadores séricos deste 
tumor valores elevados de desidrogenase láctica e 
NSE. A radiografia torácica convencional mostra 
frequentemente destruição de costelas ou derrame 
pleural.2,3,4,5,7

Os achados imagiológicos encontrados não são 
específicos deste tipo de tumores, mas comuns aos 
dos tumores de tecidos moles; de um modo geral a 
tomografia computorizada e a ressonância magné-
tica mostram uma massa heterogénea não cálcica, 
por vezes com áreas quísticas, necróticas ou focos 
hemorrágicos no seu interior.8 Estes exames são 
necessários para o estadiamento do tumor, sendo 
ainda importantes para esse fim a cintigrafia óssea e 
a biopsia óssea.6

A B
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FIG. 4

Células redondas azuis e rosetas de Homer-Wright.

Histologicamente, são formados por pequenas 
células redondas azuis, de citoplasma eosinófilo, 
núcleos com cromatina densa, formando rosetas 
designadas de Homer-Wright, que são patognomó-
nicas2,3,4 (Fig. 4).

O estudo imuno-histoquímico revela positividade 
para os marcadores NSE, E-36, HNK-1, CD 99 e β2-
microglobulina. Menos frequentemente são positivas 
a proteína S-100, a proteína GFA e neurofilamentos. 
Na análise ultra-estrutural podem ser visíveis es-
truturas neuronais. O estudo citogenético mostra a 
translocação t (11:22), que é comum a todo o grupo 
dos PNET. Pode ainda encontrar-se nestes doentes o 
anticorpo HBA-71.2,3,4,7,9

O diagnóstico diferencial deve realizar-se com 
outras neoplasias malignas da parede torácica, nome-
adamente com condrossarcomas, sarcoma de Ewing, 
osteossarcoma, fibro-histiocitoma maligno, plasmo-
citoma solitário e neuroblastoma.2,3,4,9

Na terapêutica existem duas alternativas. A primei-
ra passa pela cirurgia radical, seguida de quimioterapia 
e, por vezes, de radioterapia. A segunda hipótese de 
tratamento consiste em quimioterapia neoadjuvante 
seguida de cirurgia e radioterapia localizada. Não 
existem resultados conclusivos em relação a qual a 
opção terapêutica preferível, mas, atendendo à qui-
miossensibilidade do tumor, justifica-se a aplicação 
do segundo esquema, se não existirem indicações para 
cirurgia de urgência. O esquema de quimioterapia 
de escolha é a doxorubicina como fármaco central, 
associada à vincristina, ciclofosfamida, ifosfamida ou 

dactinomicina, em 4-6 ciclos, com percentagem de 
resposta de 50 %. O follow-up faz-se com estudos to-
modensitométricos seriados, salientando-se a elevada 
tendência para recorrência local.2,3,10,11,12,13

O prognóstico deste tipo de tumores é pobre em 
estadios avançados, com uma sobrevida aos 2 anos 
de 38 % e aos 6 anos de apenas 14 %.2

No caso clínico presente descreve-se uma forma 
de Tumor de Askin da parede torácica. A forma 
de apresentação foi de quadro de dor, com massa 
torácica, sintomas B associados e presença de múl-
tiplas adenomegalias (cervical direita, axilar direita 
e popliteia esquerda). Os exames complementares 
de diagnóstico revelaram tumor volumoso na região 
torácica postero-inferior direita com destruição de 
arcos costais, nódulo pulmonar parenquimatoso à 
esquerda, massa paravertebral lombar e extensa inva-
são da medula óssea, traduzindo tumor com origem 
nos tecidos moles da parede torácica com extensa 
invasão das estruturas loco-regionais, metastização 
ganglionar, do parênquima pulmonar e da medula 
óssea. O estudo histopatológico mostrou tratar-se de 

 
Valores analíticos

Leucócitos (por mm3)

Hemoglobina (g/dl)

Plaquetas (por mm3)

TP (%)

PTT (seg)

Ureia (mg/dl)

Creatinina (mg/dl)

Ferro (μg/dl)

Ferritina (ng/ml)

GOT (UI/L)

GPT (UI/L)

Desidrogenase  
láctica (UI/L)

CPK (UI/L)

VS (mm/1ªh)

Proteinograma

 
Admissão

11 000

12,1

291 000

72,3

30,8

34

0,8

46

25

6460

Durante  
o internamento

9900

11,1

242 000

64,6

30,5

34

0,8

64

> 1500

29

20

9910

 
353

88

Sem alterações

QUADRO I
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tecido neoplásico com características morfológicas e 
fenotípicas de PNET. Em Unidade Oncológica o doen-
te iniciou terapêutica com ciclofosfamida, vincristina 
e doxorubicina em alta dose, desenvolvendo, após 
quimioterapia, pancitopénia grave, febre e, posterior-
mente, síndrome de dificuldade respiratória do adulto 
(ARDS) de que vem a falecer. Esta evolução está de 
acordo com a descrita na literatura em situações de 
estadio avançado, em que, apesar da quimioterapia 
agressiva, existe um prognóstico pobre, não esque-
cendo as eventuais complicações relacionadas com 
o tratamento.

Conclusão
Os PNET são actualmente um grupo de tumores bem 
definido. Apesar da sua raridade, devem ser tidos sem-
pre em conta no diagnóstico diferencial de tumores 
de tecidos moles, sobretudo se ocorrerem em grupos 
etários baixos. No caso presente os autores destacam 
o comportamento agressivo do tumor, bem como a 
dificuldade na obtenção de um diagnóstico correcto 
e atempado, quer pela inespecificidade das manifes-
tações clínicas, quer pela dificuldade da interpretação 
histopatológica, já que os aspectos encontrados po-
dem confundir-se com outras patologias; no entanto, 
como se verificou, existem determinadas particula-
ridades específicas do grupo, como sejam factores 
imunocitoquímicos, citogenéticos e ultra-estruturais 
que permitem a sua identificação e tratamento cor-
rectos.   
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