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Resumo
Os autores apresentam 0 caso clinico de um tumor raro num
doente admitido por queixas de dor lombar, febre, emagrecimento
e massa da parede toracica.

Foi feito o diagndstico de tumor de Askin, com base nos resul-
tados dos exames radioldgicos e achados histopatoldgicos.

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

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

Introducéo

O tumor de Askin ¢ uma neoplasia maligna rara com
origem nas células pluripotenciais da crista neural.
Manifesta-se habitualmente em criancas e adultos
jovens, com idade média de 14,5 anos na altura do
diagnostico. A localizacao tordcica é a mais tipica,
sendo menos frequente o envolvimento visceral e
intra-abdominal.'® Os sintomas clinicos estdo em
relacio com a compressiao de estruturas adjacentes
ou aparecimento de massa abdémino-pélvica. A abor-
dagem terapéutica pode ser a cirurgia radical seguida
de quimioterapia e radioterapia ou quimioterapia
neoadjuvante seguida de cirurgia e radioterapia.'®!?
O prognostico é sombrio nos estadios avancados, com
sobrevida aos 2 anos de 38 %.*

Caso clinico
Apresenta-se o caso clinico de doente do sexo mas-
culino, caucasiano, de 30 anos de idade, desem-
penhando funcoes profissionais de técnico de ar
condicionado.

Internado através do Servico de Urgéncia, por qua-
dro, com 2 meses de evolucio, de febre intermitente
com predominio vespertino, diaforese, lombociatalgia
bilateral progressivamente incapacitante, agravada
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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 findings.

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

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

Na observacio realizada o doente apresentava-se
apirético, eupneico, com mucosas coradas, hidratadas
e anictérico. A tensao arterial era de 120/70 mmHg
a frequeéncia cardiaca de 80 bpm. Mostrava, junto ao
angulo da mandibula a direita, tumefaccao cervical
ovalada de 5 x 2 ¢cm, de consisténcia aumentada e
aderente, sem sinais inflamatdrios; massa toracica
localizada na face posterior do hemitoérax direito
com cerca de 5 cm de didmetro, de consisténcia
aumentada, sem sinais inflamatorios. Apresentava
adenomegalias multiplas, a nivel axilar a direita e
popliteu a esquerda, de consisténcia mole, indolores,
nao aderentes aos planos superficiais ou profundos.
Na auscultacdo cardiaca nio havia alteracdes e na
auscultacao pulmonar o murmurio vesicular estava
diminuido na base do hemitorax direito. O abdémen
era depressivel, indolor, sem massas nem organo-
megalias. Nao tinha edemas periféricos. No exame
neurolégico nao havia alteracoes.

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

Nas radiografias do torax postero-anterior e perfil
verificava-se imagem de hipotransparéncia da face
posterior do hemitérax direito.
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RMN toracica: Massa tumoral volumosa com atingimento da pleura e paravertebral.

FIG. 1

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

Na ressonancia magnética da coluna lombar e
sagrada salientava-se presenca de aspecto hetero-
géneo da medular do corpo vertebral de L1 e massa
paravertebral direita adjacente ao pediculo e apofise
transversa homolateral com deficiente definicdo da
cortical dssea.

Realizou medulograma, que revelou medula 6ssea
hipercelular, com elementos residuais das linhagens
hematopoiéticas e invasao por células estranhas iso-
ladas ou formando rosetas.

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

O doente foi transferido para a Unidade de On-
cologia, onde, apos revisao histologica das biopsias
concluiu tratar-se de tumor de células pequenas e
redondas, monomorfas, azuis com evidéncia de posi-
tividade para os marcadores CD 99, enolase especifica
dos neuronios (NSE) e vimectina (VIM), compativel
com o diagnéstico de PNET (primitive neuroectoder-
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RMN toracica: Pormenor da destruigao das costelas pelo tumor.

mal tumor). (Fig. 3)

Iniciou quimioterapia em alta dose (Ciclofosfa-
mida + doxorubicina + vincristina), apds o que se
assistiu a deterioracao rapida do estado clinico do
doente, vindo a falecer, em sindrome de dificuldade
respiratoria, ao 16° dia de internamento.

Discussao
Em 1979, Askin descreve um tipo de tumor cons-
tituido por pequenas células redondas, em criancas



A-CD 99 + 40 x; B — NSE + 40 x.

FIG. 3

e adolescentes.! Estes tumores foram designados
inicialmente como tumores malignos de pequenas
células da regiao toracopulmonar e posteriormente
referidos como tumor de Askin. Sao um dos membros
da familia de tumores neuroectodérmicos primitivos
periféricos e tipicamente desenvolvem-se a partir do
periosteo, tecidos moles e tecido extrapulmonar da
parede toracica, podendo ainda envolver o parénqui-
ma pulmonar, por extensao local, ou desenvolver-se
de novo do tecido pulmonar periférico."*?

Sao tumores com origem nas células pluripoten-
ciais da crista neural, devido a uma translocacao
reciproca t (11,22) (q24 ql2) similar a presente no
tumor de Ewing.">?* Os tumores neuroectodérmicos
primitivos periféricos (PPNET ou PNET) tém em co-
mum a alteracdo cromossomica descrita anteriormen-
te, desenvolvem-se fora do sistema nervoso central e
do sistema nervoso simpdtico, com preferéncia para
as dareas mediastinicas e paravertebral, sendo menos
frequente o seu desenvolvimento a nivel visceral (rim)
e intra-abdominal.*>*

Afectam predominantemente as criancas e adultos
jovens, sem diferenca do seu comportamento nos
diferentes grupos etarios.*>*

Aincidéncia actual destes tumores nao esta de todo
definida, o que resulta nao s6 da sua terminologia
confusa, uma vez que foram designados anterior-
mente por neuroepitelioma periférico, neuroblastoma
periférico do adulto e tumor de Ewing extra-6sseo,
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mas também por serem raros.>>*>¢

Clinicamente, 0 modo como se apresentam esta
relacionado com o desenvolvimento de sintomas
ou sinais relacionados com a compressao de 6rgaos
adjacentes ou com o aparecimento de massa abdo-
mino-pélvica.>?*

Frequentemente, surge dor toracica ou massa/
deformacdo da parede toracica como forma de apre-
sentacdo inicial, sendo a dispneia e a febre sintomas
menos comuns. Cerca de 75 % destes tumores atingem
a parede tordcica ou as costelas, e em menos de 25 %
ha envolvimento do parénquima pulmonar, isolado
ou associado a massa da parede. Metastizam para o
pulmaio, osso e para a medula 6ssea.>>*

Sao considerados como marcadores séricos deste
tumor valores elevados de desidrogenase lactica e
NSE. A radiografia toracica convencional mostra
frequentemente destruicao de costelas ou derrame
pleural.>3#>7

Os achados imagioldgicos encontrados nao sao
especificos deste tipo de tumores, mas comuns aos
dos tumores de tecidos moles; de um modo geral a
tomografia computorizada e a ressonancia magné-
tica mostram uma massa heterogénea nao calcica,
por vezes com dreas quisticas, necréticas ou focos
hemorragicos no seu interior.® Estes exames sao
necessarios para o estadiamento do tumor, sendo
ainda importantes para esse fim a cintigrafia 6ssea e
a biopsia ossea.®



Células redondas azuis e rosetas de Homer-Wright.

Histologicamente, sao formados por pequenas
células redondas azuis, de citoplasma eosinofilo,
nucleos com cromatina densa, formando rosetas
designadas de Homer-Wright, que sao patognomo-
nicas*** (Fig. 4).

O estudo imuno-histoquimico revela positividade
para os marcadores NSE, E-36, HNK-1, CD 99 e $2-
microglobulina. Menos frequentemente sao positivas
a proteina S-100, a proteina GFA e neurofilamentos.
Na andlise ultra-estrutural podem ser visiveis es-
truturas neuronais. O estudo citogenético mostra a
translocacao t (11:22), que é comum a todo o grupo
dos PNET. Pode ainda encontrar-se nestes doentes o
anticorpo HBA-71.22+79

O diagnostico diferencial deve realizar-se com
outras neoplasias malignas da parede toracica, nome-
adamente com condrossarcomas, sarcoma de Ewing,
osteossarcoma, fibro-histiocitoma maligno, plasmo-
citoma solitario e neuroblastoma.?>*°

Na terapéutica existem duas alternativas. A primei-
ra passa pela cirurgia radical, seguida de quimioterapia
e, por vezes, de radioterapia. A segunda hipotese de
tratamento consiste em quimioterapia neoadjuvante
seguida de cirurgia e radioterapia localizada. Nao
existem resultados conclusivos em relacao a qual a
opcao terapéutica preferivel, mas, atendendo a qui-
miossensibilidade do tumor, justifica-se a aplicacdo
do segundo esquema, se nao existirem indicacoes para
cirurgia de urgéncia. O esquema de quimioterapia
de escolha ¢ a doxorubicina como farmaco central,
associada a vincristina, ciclofosfamida, ifosfamida ou

Durante
Valores analiticos Admissdo | o internamento
Leucdcitos (por mm3) | 11000 9900
Hemoglobina (g/dl) 12,1 11,1
Plaquetas (por mm3) | 291 000 242 000
TP (%) 72,3 64,6
PTT (seg) 30,8 30,5
Ureia (mg/dl) 34 34
Creatinina (mg/dI) 0,8 0,8
Ferro (ug/dl) 64
Ferritina (ng/ml) > 1500
GOT (UIL) 46 29
GPT (UI'L) 25 20
Desidrogenase 6460 9910
lactica (UI/L)
CPK (UIL) 353
VS (mm/12h) 88
Proteinograma Sem alteragdes

dactinomicina, em 4-6 ciclos, com percentagem de
resposta de 50 %. O follow-up faz-se com estudos to-
modensitomeétricos seriados, salientando-se a elevada
tendéncia para recorréncia local.>>!01113

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

No caso clinico presente descreve-se uma forma
de Tumor de Askin da parede toracica. A forma
de apresentacao foi de quadro de dor, com massa
toracica, sintomas B associados e presenca de mul-
tiplas adenomegalias (cervical direita, axilar direita
e popliteia esquerda). Os exames complementares
de diagnostico revelaram tumor volumoso na regiao
tordcica postero-inferior direita com destruicao de
arcos costais, noédulo pulmonar parenquimatoso a
esquerda, massa paravertebral lombar e extensa inva-
sao da medula 6ssea, traduzindo tumor com origem
nos tecidos moles da parede toracica com extensa
invasdao das estruturas loco-regionais, metastizacao
ganglionar, do parénquima pulmonar e da medula
ossea. O estudo histopatologico mostrou tratar-se de
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tecido neoplasico com caracteristicas morfologicas e
fenotipicas de PNET. Em Unidade Oncolégica o doen-
te iniciou terapéutica com ciclofosfamida, vincristina
e doxorubicina em alta dose, desenvolvendo, apos
quimioterapia, pancitopénia grave, febre e, posterior-
mente, sindrome de dificuldade respiratoria do adulto
(ARDS) de que vem a falecer. Esta evolucao esta de
acordo com a descrita na literatura em situacoes de
estadio avancado, em que, apesar da quimioterapia
agressiva, existe um prognostico pobre, nao esque-
cendo as eventuais complicacdes relacionadas com
o tratamento.

Conclusao

Os PNET sao actualmente um grupo de tumores bem
definido. Apesar da sua raridade, devem ser tidos sem-
pre em conta no diagnostico diferencial de tumores
de tecidos moles, sobretudo se ocorrerem em grupos
etdrios baixos. No caso presente os autores destacam
0 comportamento agressivo do tumor, bem como a
dificuldade na obtencao de um diagndstico correcto
e atempado, quer pela inespecificidade das manifes-
tacdes clinicas, quer pela dificuldade da interpretacao
histopatologica, ja que os aspectos encontrados po-
dem confundir-se com outras patologias; no entanto,
como se verificou, existem determinadas particula-
ridades especificas do grupo, como sejam factores
imunocitoquimicos, citogenéticos e ultra-estruturais
que permitem a sua identificacao e tratamento cor-
rectos. W
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