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El tumor neuroectodérmico primitivo periférico (PPNET) o neuroepitelioma periférico
es una neoplasia maligna de células redondas azules pequeiias derivadas de la cresta neural.
Es uno de los tipos histologicos mas indiferenciados entre los tumores malignos. Por ser
indistinguible del sarcoma de Ewing, desde el punto de vista de imagen e histologia, se con-
sidera una inica patologia para su estudio. Puede aparecer en la infancia o mas frecuente en
la adolescencia; el tratamiento incluye quimioterapia, cirugia y radioterapia. Se presenta el
caso clinico de un paciente de 77 afios de edad que consulta por ptosis palpebral y es catalo-
gado como Sindrome de Horner. El diagndstico final fue tumor neuroectodérmico periféri-

co confirmado con histopatologia e inmunohistoquimica.
Descriptores DeCS: Neuroepitelioma, sarcoma de Ewing

Abstract

A primitive neuroectodermal tumor (PPNET) or peripheral neuroepithelioma is a malig-
nant neoplasm of small round blue cells derived from the neural crest. It is one of the most
undifferentiated histological types among malignant tumors, because it is indistinguisha-
ble from Ewing’s sarcoma from the imaging and histology perspective. It considers a sin-
gle pathology for this paper. It can appear in childhood or more frequently in adolescence;
treatment includes chemotherapy, surgery, and radiation therapy. We present the clinical
case of a 77-year-old patient who consulted for palpebral ptosis, and it classifies as Horner’s
Syndrome. The final diagnosis was a peripheral neuroectodermal tumorconfirmed with his-

topathology and immunohistochemistry.
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Introduccion

El tumor neuroectodérmico primitivo es un
término usado para describir una categoria de tu-
mores de pequenas células redondas, con alto po-
tencial de malignidad y diferenciacién celular va-
riable, cuyo origen se relaciona a células de la cresta
neural®*. La mayoria aparece en el sistema Nervio-
so centrall y los tumores que se desarrollan fuera
del SNC son llamados PNET periféricos. Se han
reportado tumoraciones a nivel de tejidos blandos
siendo el sitio mas comun la regién toracopulmo-
nar seguido de cabeza y cuello. El tumor primario
de orbita es extremadamente raro, con apenas 10
casos reportados®*, ocho en edad pediatrica y dos
en adultos entre 28 y 58 afios. Los PPNET afectan
a adolescentes y adultos jovenes sin distincion de
género y se clasifican en la familia de los tumores
de Ewing (tipo extradseo) con el que comparten
similitud histopatoldgica y citogenética con trans-
locacién t71112152224 E] diagndstico diferencial se lo
hace con el sarcoma de Ewing, linfoma, neuroblas-
toma, sarcoma osteogénico y hemangioblastoma
de células pequenas®*

Histolégicamente se observa como un tumor
con células pequefias y nucleos hipercromaticos
donde es patente la elevada relaciéon nucleo-cito-
plasma; se reporta varios grados de diferenciacion
neuronal como son a) expresividad NSE (enolasa
neuronal especifica), b) formacién de rosetas de
Homer-Wright y ¢) diferenciacion fenotipica de cé-
lulas ganglionares y expresion de proteinas de neu-
rofilamentos’. Los marcadores especificos PNET
periféricos primarios son: i) gen HIC-2 (CD99), ii)
NSE (enolasa neuronal especifica) y iii) sinaptofisi-
na-proteina glial fibrilar acida (GFAP) glicoprotei-
na p30-p32vimentina®'’.

El tratamiento es multimodal si ocurre en
el momento oportuno; no existe consenso sobre el
manejo de estos tumores por su rara presentacion
siendo recomendada la escisién quirtrgica seguida
de quimioterapia y radioterapia como primera li-
nea de tratamiento'. Al ser tumores que progresan
rapidamente y con mal pronoéstico, amerita el se-
guimiento de por vida para descartar una eventual
recidiva tumoral®'.

Caso clinico

Paciente masculino de 77 afos de edad, que
acude por ptosis palpebral de ojo derecho y pér-
dida de agudeza visual; diagnosticado inicialmente
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como sindrome de Horner, evoluciona con limita-
cién a la aducciéon y mayor disminucion de la agu-
deza visual. Al examen oftalmologico se determi-
na una agudeza visual con correccién ojo derecho
(OD) de 20/50 y de ojo izquierdo (OI) 20/20. La
presion intraocular del OD no es valorable mien-
tras que en el izquierdo se determina una presion
de 12 mm Hg. Se valoré ademas la motilidad de los
globos oculares, observandose que el ojo derecho
se encuentra fijo hacia el hueso temporal mien-
tras que el izquierdo no presenta limitacion para
movimientos. La evaluacién de los anexos del ojo
derecho muestra dermatochalasis, edema palpe-
bral importante, traccion de canto externo hacia la
orbita; a la palpacion se detecta una masa dura no
dolorosa y movil.

La biomicroscopia determina en ojo derecho
hiperemia conjuntival con una cérnea clara, pupi-
la central reactiva, opacidad de cristalino cortical
(+), nuclear (+) y secrecion amarillenta en fondos
de saco. El ojo izquierdo muestra una cérnea clara,
Ca formada, pupila central reactiva y facoesclero-
sis. Mediante oftalmoscopia indirecta bajo midria-
sis farmacoldgica se concluye que el fondo de ojo
derecho no es valorable por opacidad de medios y
traccion hacia temporal mientras que el fondo de
ojo izquierdo permite apreciar medios claro, pbd,
exc 0,8, buena emergencia de vasos, macula en
buen estado y retina aplicada. Se realiz6 el estudio
tomografico evidenciando traccion de globo ocular
hacia el area temporal, presencia de masa extraco-
nal temporal, nervio dptico sin alteracién y ausen-
cia de lesiones 6seas (Figura 1).

Figura 1. TAC de orbita: presencia de masa extra-
zona derecha con traccion de globo hacia temporal.
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Por la sintomatologia que presenta el pacien-
te y tomando en cuenta que el resultado de la biop-
sia no fue concluyente, se decide la exenteracion
del globo ocular (figuras 2, 3 y 4).

Figura 2. Paso de exenteracion 1: exéresis
de parpado por planos.
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Figura 3. Extraccion de orbita junto a
masa tumoral.

Figura 4. Extraccion total de globo ocular
con evidencia de cavidad orbitaria vacia.
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Macroscopicamente se visualiza al globo
ocular con presencia de tumor duro de bordes mal
definidos, con un tamafno de 3 cm x 3 cm x 3 cm,
localizado en la porcion antero externa de la drbita
y adherido al globo ocular. El estudio histopatold-
gico mediante inmunohistoquimica informa: S100,
proteina glial fibrilar y ¢d99 positiva en células tu-
morales (ver figura 5).
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Figura 5. Estudio
células pequeiias con nicleos hipercromaticos;
relacidon nucleo-citoplasma.

Discusion

Los PPNET son tumores malignos de tejidos
blandos que presumiblemente tienen su origen en
la cresta neural e incluyen una variedad amplia de
lesiones con diferente potencial de diferenciacién y
que aparecen fuera del sistema nervioso central o
periférico; rara vez afecta la 6rbita y cuando lo hace
se localiza en las paredes laterales®. El diagnosti-
co diferencial debe realizarse con otros tumores
de células redondas pequenas e incluye al tumor
de Ewing extradseo, neuroblastoma, rabdiomisar-
coma o linfoma, entre otros®*’. Antiguamente los
PPNETS formaban parte del grupo de tumores de
Ewing extradseos con quienes comparte cambios
microscopicos genéticos y moleculares, por lo tan-
to, las técnicas inmunohistoquimicas y ultraestruc-
turales son esenciales para establecer el diagndstico
diferencial con estos tumores''. Los PPNETS son
tumores que progresan rapidamente y tienen, por
lo general, un pobre pronoéstico’. Cuando se en-
cuentran en drbita, ocasionan una lesion dsea local
o metdstasis sistémicas, ventajosamente son raros
con dos casos descritos en la literatura®'* con loca-
ciones en pulmon e higado. No existe consenso so-
bre el tratamiento; con excepciones*'®, son someti-
dos a cirugia (biopsia por escision o exenteracion)
asociada a tratamiento adyuvante con quimiotera-
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ndstico se realiza por descarte y con la ayuda de
estudios histopatologicos. La rareza del rareza y la
dificultad diagnéstica motivan su difusion.

pia y radioterapia de acuerdo a protocolos especifi-
cos™, situacion que se observd en el presente caso.

Conclusion

A nivel mundial son pocos los casos descri-
tos de esta patologia, en la mayoria afectan a nifio,
lo que dificulta su diagnéstico precoz. Incluso,
posterior a la biopsia realizada, el diagnéstico no
fue concluyente por lo que se decidié optar por un
tratamiento radical. En este tipo de casos, el diag-
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