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Resumen

El tumor neuroectodérmico primitivo (PNET, por sus siglas 
en inglés) es una neoplasia maligna altamente agresiva ori-
ginada en células neuroectodérmicas primitivas. Se presenta 
el caso de un varón de 67 años con dolor lumbar derecho; 
los estudios de imagen sugerían compromiso renal, pero la 
histopatología postquirúrgica confirmó PNET retroperitoneal. 
Dado su comportamiento agresivo, se requiere un enfoque 
terapéutico integral. La difusión de casos similares puede 
fomentar series de casos que contribuyan al diagnóstico y 
manejo multidisciplinario de esta rara entidad.

Palabras clave: tumor neuroectodérmico primitivo, retrope-
ritoneo, CD99, TFE3, ENE.

Abstract

Primitive neuroectodermal tumor (PNET) is a highly aggressive 
malignant neoplasm derived from primitive neuroectodermal 
cells. We report the case of a 67-year-old male with right lumbar 
pain; imaging suggested renal involvement, but postoperative 
histopathology confirmed a retroperitoneal PNET. Due to its 
aggressive nature, a comprehensive therapeutic approach 
is essential. The publication of similar cases may support 
the development of case series that enhance diagnostic 
accuracy and multidisciplinary management strategies for this 
increasingly recognized rare entity.

Keywords: primitive neuroectodermal tumor, retroperitoneum, 
CD99, TFE3, NSE.
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Abreviatura:
NSE = Neuron-Specific Enolase (enolasa neuronal específica)
PNET = Primitive Neuroectodermal Tumor (tumor neuroectodérmico 
primitivo)

INTRODUCCIÓN

El tumor neuroectodérmico primitivo (PNET, por sus siglas 
en inglés) es una neoplasia maligna agresiva derivada de 
células neuroectodérmicas primitivas. Se clasifica en central 
y periférico según su localización. Los periféricos pueden 
aparecer en pared torácica, regiones paravertebrales o 
retroperitoneo.1 Histológicamente muestran células pe-
queñas y redondas con formación de pseudorosetas. La 
inmunohistoquímica revela positividad para CD99 en la 
mayoría de los casos.2

Los PNET retroperitoneales son raros y difíciles de diag-
nosticar debido a sus síntomas inespecíficos y su similitud 
con otras neoplasias.3

PRESENTACIÓN DEL CASO

Masculino de 67 años, sin antecedentes personales rele-
vantes; presentó dolor lumbar derecho irradiado a la región 
inguinal ipsilateral.

La tomografía abdominal simple mostró tumor renal 
con cambios quísticos y necrosis, clasificada como Bosniak 
IV (Figura 1).

Se realizó nefrectomía radical derecha; el análisis 
histopatológico definitivo mostró una neoplasia extrarrenal 
sólida y pleomórfica, con amplias zonas de necrosis, patrón 
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de crecimiento perivascular tipo hemangiopericitoma, fre-
cuentes mitosis atípicas, formación de rosetas de Homer 
Wright y extensas áreas de hemorragia (Figura 2).

La inmunohistoquímica mostró TFE3, CD56 y expresión 
de enolasa neuronal específica (NSE, por sus siglas en inglés) 
(Figura 3). Desmina, actina de músculo liso, TLE-1, HMB-
45, S-100 y β-catenina fueron negativas.

El perfil inmunofenotípico y la morfología confirmaron 
el diagnóstico de tumor neuroectodérmico primitivo retro-
peritoneal. El paciente recibió manejo paliativo y falleció 
tres meses después.

DISCUSIÓN

El PNET retroperitoneal es una neoplasia poco frecuente 
con presentación clínica inespecífica. El diagnóstico se basa en hallazgos histopatológicos e inmunohistoquímicos como 

positividad para CD99 y marcadores neuronales, así como 
rosetas de Homer Wright.2,4 Es característica la transloca-
ción t(11;22)(q24;q12) que genera el gen EWS-FLI1.4,5 Su 
tratamiento requiere abordaje multidisciplinario con cirugía 
y quimioterapia. A pesar de ello, el pronóstico es desfa-
vorable y se requiere seguimiento clínico prolongado.3,4

CONCLUSIONES

El tumor neuroectodérmico primitivo retroperitoneal es una 
neoplasia sumamente rara y de mal pronóstico. Su abordaje 
requiere una estrategia diagnóstica y terapéutica integral, 
basada en hallazgos histológicos, inmunohistoquímicos y 
moleculares. La detección temprana y el tratamiento opor-
tuno pueden influir positivamente en la evolución clínica, 
aunque sigue siendo una entidad con alta agresividad y 
desenlace generalmente desfavorable.
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Figura 1: Corte axial de tomografía computarizada contrastada 
de abdomen que evidencia una masa retroperitoneal voluminosa 
con efecto compresivo y desplazamiento de órganos vecinos.

Figura 3: Inmunohistoquímica frente a enolasa neuronal 
específica (ENE) positiva franca en la neoplasia.

Figura 2: Corte histológico que muestra neoplasia de células 
pequeñas con formación de rosetas (H&E, 20x).
H&E = hematoxilina y eosina.


