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RESUMEN

Se presenta el caso de una mujer de 23 afos con
una masa dolorosa de 3 meses de evolucion, localizada
en la reja costal izquierda, cuyo estudio histopatolégico
e inmunohistoquimico fue concluyente de tumor de
Askin, el cual tipicamente compromete la pared toracica
y pertenece al grupo de los llamados Tumores
neuroectodérmiicos primitivos periféricos.

Se revisa la clasificaciéon de los tumores neu-
rogénicos del torax y dentro de ellos, el comportamien-
to clinico, los métodos diagndsticos, las caracteristicas
histopatolégicas y el tratamiento del tumor de Askin.

Tumores de la pared toracica. Tumor de Askin. Presenta-
cion de un caso.1999 Rev Colomb Neumol 2000;12:33-36

SUMMARY

A case study is presented of a 23-year-old woman
with a painful mass, located in the left rib cage, during
the past 3 months. Its histopathological and
Inmunohistochemistry were conclusive of an Askin tu-
mor, which typically affects the thoracic wall and pertains
to the peripheral primitive neuroectodermal tumors.

The classification of the neurogenic tumors in the
thorax will be revised, this including clinical behavior,
diagnostic methods, histopathological characterisics and
the treatment of Askin tumors.

Thoracic wall tumors. Case study of an Askin tumor. 1999
Rev Colomb Neumol 2000;12:33-36

Muijer de 23 anos, con cuadro de 3 meses de
evolucién de dolor continuo en hemitérax izquierdo,
gue se aumenta con la palpacion de los arcos cos-
tales segundo y tercero del mismo lado. No hay
antecedentes de importancia. El examen fisico mos-
tré una paciente algica, disneicay taguipneica, con
una masa dura y dolorosa en segundo espacio
intercostal izquierdo, disminucién de los ruidos res-
piratorios y matidez en 2/3 inferiores del hemitdrax
ipsilateral, sin otros hallazgos importantes.

Los examenes paraclinicos mostraron un cua-
dro hematico con anemia microcitica; unos gases
arteriales con PaO, de 47 y saturacion de 86%;
espirometria y curva flujo volumen con alteracién
restrictiva severa: CVF 0.42L; ecocardiograma con
derrame pericardico leve; La radiografia de térax
mostré opacidad total del hemitérax izquierdo con
destruccién del segundo arco costal, imagen tam-
bién aparente en la TAC, la que ademas puso de
manifiesto una masa lobulada de diferentes densi-
dades, con derrame pleural y sin presencia de
adenopatias (figura No 1). En la escanografia ab-
dominal y de craneo no hubo alteraciones, mien-
tras que la gamagrafia 6sea dejo ver una hiper-
captacion del radiotrazador en el segundo arco
costal izquierdo (figura No 2).

Con la toracentesis se obtuvo un liguido
hemorragico, sin evidencia de malignidad, por lo
cual se realiza biopsia pleural con aguja (figuras
No 3y No 4), interpretada como concluyente de
una lesién tumoral maligna, constituida por una po-
blacién monétona de células pequenas, con ex-
tensa necrosis celular, niicleos con cromatina fina,
escaso citoplasma, cariorexis y areas de hemorra-
gia. Los estudios con inmunoperoxidasa, realiza-
dos en vista de la inicial dificultad en el diagnésti-
co histologico, fueron reactivos para enolasa
neuronal especifica, con marcador neuroec-
todérmico (MIC 2) negativo para actina musculary
marcador linfoide. Diagnéstico: tumor de Askin
(figura No 5).

Con base en estos hallazgos y previo a la ciru-
gia, se decidi6 iniciar tratamiento con quimiotera-
pia: Doxorubicina, Fosfamida Mesna — UP 16, por
6 sesiones lograndose disminucién en el tamano
de la masa. Posteriormente es llevada a tora-
cotamia, con reseccién del tumor y reconstruc-
cion de la pared toracica. Dos meses mas tarde
presenta recidiva, realizandose nueva reseccion.
Ocho semanas después acusa compresién
medular, requiriéndose radioterapia con la cual se
logra mejoria parcial de su sintomatologia; en ese
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momento se detecta ademas, la presencia de
metastasis cerebrales. Hasta septiembre de 1999
presenta una sobrevida de 21 meses.

Figura No 2 Hipercaptacion del trazado en el segundo arco
costal izquierdo.

..J?_ o

Figura No 3 La preparacion muestra un tumor constituido
por células pequenas, redondas de cromatina
fina, y escaso citoplasma, con un patron difuso.
Algunas células presentan ntcleo picnético.
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Figura No 4 E| tumor infiltra el tejido fibroconjuntivo de la
pleura parietal y las fibras musculares estriadas
de la reja costal.

positivas.

TUMOR DE ASKIN.

Revision

Los tumores malignos de celulas pequenas de
la region toracopulmonar fueron descritos por pri-
mera vez por Askin en Lang, en 20 ninos y adoles-
centes. Esta neoplasia es miembro de los tumo-
res neuroectodérmicos primitivos periféricos y tipi-
camente compromete tejidos blandos de la pared
toracica, periostio y parenquima pulmonar por ex-
tension directa. Puede existir recurrencia del tu-
mor a nivel abdominal, por extension a través del
diafragma; las metastasis 6seas y paravertebrales
son comunes, presentandose también a cerebro,
region cervical y retoperitoneal’=.

Los tumores neuroectodermicos primitivos
periféricos (PPNET) se derivan de la cresta neural,
de células pluripotenciales neuroectodérmicas y
de nervios intercostales. Existe, como hallazgo
comuln de este tipo de tumores, la traslocacion
cromosomica + (11:22) 4 (24:912) C (M y C)?; se
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TUMORES DE LA PARED TORACICA TUMOR DE ASKIN. PRESENTACION DE UN CASO.

presentan en la infancia y la adolescencia con un
promedio de edad de 13 afios. Ocasionalmente
se ve en la edad adulta y existen 2 casos descritos
alos 51y 67 anos*; predomina en las mujeres, con
una relacion respecto a los hombres de 3:15. En
una revision del J. Surg Oncol, 1998, se presentd
en 14 casos como una masa de la pared del térax;
en 11 con dolor toracico; en 6 casos con compro-
miso 6seo; con fiebre en 4 casos, con disnea en
otros tantos y con pérdida de peso, tos seca y
hemoptisis en tres casos.

La clasificacion de los tumores neurogénicos del
térax y su incidencia en la infancia se observa en
las tablas 1y 2 del estudio realizado en la AFIP en
160 casos.

BENIGNOS
Vaina nervio
Neurilemoma
Neurofibroma

MALIGNOS
Schwanoma - Sarcoma

Ganglio autonomico

Ganglioneuroma Ganglioneuroblastorna

Neuroblastoma
Paraganglionico
Simpatico
Feocromocitoma Feocromocitoma

Parasimpatico
Paraganglioma
Quemodectormna

Paraganglioma

Tumor Neuroectodermico Askin
Periférico

Tabla No. 1 Clasificacién de los tumores nelirogénicos del
térax.

INFANCIA AFIP
Vaina Nervio
Neurilemorma 1 51
Neurofibroma 6 15
Sarcoma 1 1
Ganglio Autonomico
Ganglioneuroma 10 40
Ganglio neurcblastoma 6 22
Neuroblastoma 12 24
Paraganglioma 7
Askin 6 -
TOTAL 42 160

Tabla No. 2 Incidencia en la infancia de los tumores
neurogénicos. Estudio AFIP realizado en 160
€asos.

En uninforme del AJR de 1993, se revisaron los
hallazgos obtenidos con tomografia axial
computarizada y resonancia nuclear magnética,
encontrandose tumores de 5-8 cm en la pared
toracica en 7 casos, unilaterales en 8, derrame
pleural en 7, destruccién costal en 5 casos,
heterogéneos en 8 casos y necrosis y hemorragia
en 7 casos. En las conclusiones de este estudio
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se establecid que laresonancia es (til para detec-
tar la invasién del masculo de la pared toracica
mientras que la TAC se prefiere para la deteccion
de metéstasis mas pequenas y linfadenopatias. Las
metastasis encontradas fueron: A pleura 6, costi-
llas 4, pericardio 1, diafragma 1, vértebras 1, me-
dula espinal 18. El diagnoéstico, debido al gran ta-
mano del tumor, se puede realizar por citologia de
aspiracion con aguja fina® pero también es posible
por biopsia transtoracica y en algunos casos por
toracotomia. El diagnéstico diferencial de los tu-
mores neuroectodérmicos con el sarcoma de Ewing,
neuroblastoma, rabdomiosarcoma y linfoma, es
realmente dificil, considerando algunos estudios™®,
una histogénesis comun para este tipo de tumo-
res, lo cual hace necesario recurrir ala ayuda de la
microscopia electrdnica, la inmunohistoquimica y
el cuadro clinico.

Schmity cols' compararon los hallazgos de es-
tos tumores, encontrando que el 27% de los casos
del sarcoma de Ewing, eran de origen tora-
copulmonar, mientras que el 47% eran tumores
neuroectodérmicos. La sobrevida del tumor de
Ewing a los 7,5 anos fue del 60% mientras que la
de los (PPNET) fue del 45%. Con el neuroblastoma
se presenté aumento en las catecolaminas en un
95% mientras que en el tumor de Askin no se en-
contrd. Los mismos autores establecieron como
parametros diagnésticos para los PPNET la pre-
sencia de rosetas de Homer Wright y la positividad
de 2 marcadores neurales, circunstancias ausentes
en otros tumores como el Sarcoma de Ewing, el
cual notiene rosetas y a lo sumo presenta un mar-
cador neural.

En cuanto a los hallazgos patolégicos, los tu-
mores PPNET muestran celularidad muy aumenta-
da, de pequefio tamano, de forma redonda, con
citoplasma indiferenciado, relacién nicleoci-
toplasma aumentada, multiples nucleolos y presen-
cia de rosetas de Homer Wrighi«. Dentro de los
marcadores inmuchistoquimicos para este tipo de
tumores tenemos la enolasa especifico neuronal
(NSE), marcador neuroectodérmico (MIC-2) NBCA,
NCSA, NF, y el HBA-71, para la confirmacion del
diagnéstico™.

Con respecto al tratamiento, estos pacientes
deben ser sometidos a quimioterapia y radiotera-
pia previas a la cirugia ya que se ha demostrado
que disminuyen el tamafo y mejoran la sobrevida
y la recurrencia del tumor. Se han utilizado trata-
mientos con esquemas de vincristina, doxorubicina,
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ciclofosfamida y en algunos casos con cisplatino
y adriamicina'®. La radioterapia se realiza posterior
a la quimioterapia; en un estudio se requiri6é de
transplante de médula 6sea'+'*,

La sobrevida del tumor de Askin es, a los 2 ahos,

del 38%, y alos 6 anos, del 14%, dando general-
mente metastasis y recidivas’®.
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