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Tumor neuroectodérmico primitivo en
mandibula: Reporte de un caso
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El tumor neuroectodérmico es una neoplasia maligna de células redondas originada de la
cresta neural. La ocurrencia de este tumor en cabeza y cuello es rara. Comunicamos una
paciente mexicana de 5 meses de edad con un tumor neuroectodérmico primitivo en esta-
dio 1V, en la mandibula.
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*** Pediatra y Genetista.
. . Abstract
Hospital Central “Dr. Ignacio Moro-
nes Prieto”.

Introduccion

El tumor neuroectodérmico primitivo (PNET) y el sarcoma
de Ewing estan estrechamente relacionados, pero no son
idénticos, pueden ocurrir en tejidos éseos y blandos.** Fue
descrito por primera vez por Stout en 1918.5 Es el segundo
tumor éseo mas comun en los pacientes pediatricos. La
incidencia por afio es 3.4 casos por 1 millén de nifios blan-
cos americanos, menores de 15 afios de edad; para los ni-
fios afroamericanos sélo es 0.6 por 1 millén.2 Se le conoce
también como neuroepitelioma periférico, tumor de Askin
y neuroblastoma periférico del adulto.®

La mayoria del PNET, se presenta en la regién toraco-
pulmonar en 46%, seguidos en orden de frecuencia en
cabeza y cuello, miembros superiores e inferiores en un
42%. Las metéastasis se presentan en el 31% de los pa-
cientes al momento del diagnéstico.” Se han informado
sélo el 3% de este tumor en mandibula.®

El tumor tiene un comportamiento local agresivo y una
alta probabilidad de metastasis por via hematégena.”®

Caso clinico

Femenino de 5 meses, originaria de la Esperanza, Gua-
najuato México. Es hija de padres jévenes no consangui-

The neuroectodermic tumor is a malignant neoplasia of the round cells originated from the
neural crest. The head and neck occurrence of the tumor is rare. We communicated a 5
months old Mexican patient with a primitive neuroectodermic tumor in the jaw.

Key words: Primitive neuroectodermal tumor, neoplasia.

neos, sin antecedentes familiares de importancia. Ingre-
s6 al servicio de urgencias del Hospital Central “Dr. Ig-
nacio Morones Prieto” de San Luis Potosi, México, por un
cuadro clinico de 3 semanas de evolucion caracterizado
por presentar aumento de volumen en el proceso alveolar
anteroinferior mandibular, con edemay prurito previo a
la erupcion dentaria de incisivos. Se le diagnosticé como
posible quiste de la erupcién y recibi6 antibiético y anti-
inflamatorio por haber presentado fiebre de 40°C de tem-
peratura. La exploracion fisica con signos vitales dentro
de parametros normales, peso 7.5 kg (p50), talla de 65
cm (p50).

En el crdneo se observé un aumento de volumen en
regién occipital derecha, de aproximadamente 5 cm de
diametro, no mdvil, no doloroso. En boca, aumento de
volumen en proceso alveolar anteroinferior mandibular
de 7 x 10 centimetros de bordes irregulares de gran vas-
cularidad, coloracion violacea, con desplazamiento de
6rganos dentarios, depresible fluctuante adherido a teji-
dos adyacentes (Figura 1). Cuello sin adenopatias. El exa-
men neuroloégico y el resto de exploracién, anatémica y
funcionalmente normales. Los exdmenes de laboratorio
mostraron: anemia microcitica hipocrémica (Hb de 7
g/dL), DHL 8,784 U/L. La TAC de craneo contrastada (Fi-
gura 2) se observd una lesién hipodensa que refuerza con
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Figura 1. Imagen clinica intraoral. Fem. de 5
meses con tumor neuroectodérmico primiti-
vo en la mandibula.

Figura 2. Tomografia axial computarizada con-
trastada craneo donde se observa tumor en
fosa posterior.

el medio de contraste que involucra el hueso en fosa posterior
epidural y el tejido blando en region occipital de 3.5 x 4.2
cm. En la TAC del macizo facial (Figura 3) se observ6 una
imagen hipodensa que involucra sinfisis mentoniana, cuer-
po y angulo mandibular derecho, desplazamiento de 6rga-
nos dentarios y erosion ésea. En los estudios de extension,
como la TAC abdominal contrastada (Figura 4) se advirtie-
ron, una lesién hipodensa heterogénea de 7.9 x 5.5 cm de
didametro en polo superior renal derecho, ademas de conglo-
merado ganglionar retroperitoneal paracavales, intercavoa-
orticos. Metéstasis pulmonares y destruccion dsea de arcos
costales izquierdos (Figura 5). EIl gammagrama 6seo mostré
multiples metéstasis dseas en columna, créneo, térax.

Salgado GN y cols. Tumor neuroectodérmico primitivo en mandibula.

Figura 3. TAC macizo facial contrastada en la
cual se observa tumoracion en mandibula de
comportamiento local agresivo.

Figura 4. TAC abdominal en la cual podemos
observar por extravasacién tumoral en retro-
peritoneo, hepatico, renal.

Figura 5. TAC torécica observamos metastasis
tumoral 6sea en costilla derecha.
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La biopsia de la masa intraoral (Figuras 6 y 7) mostré
proliferacion de células pequefias redondas azules con ni-
cleos ovoides, mitosis, mostrando positividad a la eno-
lasa neuronal especifica. En el aspirado de médula 6sea se
encontrd celularidad aumentada, megacariocitos dismi-
nuidos e infiltrado en un 70% de células inmaduras, esca-
so citoplasma baséfilo con abundantes vacuolas seme-
jantes al linfoma tipo Burkitt y células neoplésicas. El
diagndstico histopatolégico fue de tumor neuroectodér-
mico primitivo estadio IV.

Se inicié quimioterapia con cisplatino, ciclofosfami-
da, y adriamicina durante 5 sesiones obteniendo pobres
resultados. La lesion oral presenté cambios de colora-
cion y menor vascularidad pero sin disminucién percep-
tible. Finalmente la paciente egresé a su domicilio por
alta voluntaria con actividad tumoral.

Discusion

El tumor neuroectodérmico primitivo o neuroepitelial son
algunos de los nombres utilizados para describir un tu-
mor compuesto por células indiferenciadas con aparien-
cia germinal o matriz celular del tubo embriolégico neu-
ral. Esta implicito en todos los nombres utilizados para
referirse a estos tumores celulares, la capacidad para di-
ferenciarse a lo largo de las lineas gliales. El término
neuroectodérmico se ha venido utilizando para describir
la sustancia total del sistema nervioso central, los ele-
mentos mesenquimales, vasos sanguineos y microglia.
Existe un grupo extenso de neoplasias indiferenciadas
que ocurren en los nifios, estos tumores siguen siendo un
enigma porque son poco comunes por esta razon, los tu-

Figura 6. Figura 7.
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mores neuroectodérmicos primitivos son generalmente
llamados con una variedad de nombres: neuroblastoma,
meduloblastoma cerebral, neoplasia celular indiferencia-
da pequefia.l® Los PNET se presentan en térax, fémur,
tibia, humero, pelvis, costillas, vértebras, clavicula, man-
dibula y craneo, en este ultimo pueden mostrar ciertas
caracteristicas, como engrosamiento e inclusién epidural
y compromiso adyacente al cerebro, asi como al periostio
y tejido blando.* En el térax involucra tejido blando y
tejido extrapulmonar. Parénquima pulmonar mediante
extensién local o bien probablemente originarse en el
nédulo periférico del tejido pulmonar. La recurrencia ab-
dominal, se asume que es por extravasacion del tumor, el
cual cruza el diafragma y la metéstasis esqueletal son
relativamente comunes. De cualquier manera la presen-
tacién en particular de la cavidad oral es extremadamen-
te rara.!! En este caso podemos observar las diferentes
localizaciones y metéstasis en lugares poco frecuentes
como en la mandibula.

Los tumores neuroectodérmicos contienen células re-
dondas pequefias azules. Otros tumores con el mismo
patrén histoldgico corresponden al sarcoma de Ewing,
neuroblastoma, rabdomiosarcoma y el linfoma no Hodg-
kin. Se caracteriza por la presencia de grandes agregados
de células tumorales con un patrén alveolar separadas
por filamentos de tejido fibroso. Existen células regula-
res con nucleo oval. El citoplasma ligeramente granular,
estd enmarcado por el delineado celular. El nicleo contie-
ne fina cromatina dispersa, dando apariencia de vidrio
molido. Con mitosis ocasionales.**? Algunas de estas ca-
racteristicas histopatolégicas se pueden observar en la
microscopia de nuestro caso. Estos tumores demuestran

Figuras 6 y 7. Imagen microscépica de biopsia de
tumoracién en mandibula.
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pseudorosetas de Homer-Wright a la microscopia e in-
munohistoquimica positiva para sinaptofisina y enolasa
neuronal especifica.t 314

Expresan el CD99 en sus células membranales como
resultado del gen MIC2.1516 E] 95% contienen transloca-
cién 11;22 6 21;22, el mecanismo de la tumorogénesis
permanece incierto.””-1° Las manifestaciones clinicas de-
penden de la localizacion del tumor y dentro de los pri-
meros sintomas es el dolor e inflamacién del area del
tumor adherido a tejidos adyacentes. En el caso de invo-
lucrar tejidos blandos, hay un tumor con color violaceo,
fluctuante y con abundante vascularidad. Puede haber fie-
bre y frecuencia cardiaca aumentada en un 28% y las me-
tastasis pueden ya estar presentes en un 26% en el diag-
néstico inicial.?° La sintomatologia inicial puede confun-
dirse con un problema infeccioso, antes de una sospecha
diagndstica de una neoplasia.

Se ha descrito que el PNET simula clinicamente en sus
primeras etapas osteomielitis por su similitud radiogra-
fica y por presentar leucocistitis.* El sitio méas frecuente
de metastasis es el pulmén y otros huesos. Los pacientes
pueden buscar la asistencia médica debido a los sintomas
relacionados a la metéstasis en lugar del tumor prima-
rio.*221 E| tratamiento local debe lograrse mediante trata-
miento quirdrgico, quimioterapia y radioterapia. El ta-
mafio del tumor méas grande (mas de 8 centimetros) o
volumen (més de 100 cc) se correlaciona con la pobre
respuesta al tratamiento.?22* Una fase inicial de quimio-
terapia de 12-15 semanas de induccién, para realizar la
biopsia de diagndéstico evita complicar la reseccion futu-
ra. En forma tradicional, estos tumores han sido los biop-
siados por las técnicas abiertas, que pueden ser dificiles
debido a la naturaleza sumamente vascular de este tumor
y la exposicién quirdrgica limitada. La biopsia percuta-
nea puede ser preferible en muchos casos, ya que propor-
ciona material adecuado tanto para técnicas histolégicas
como citogenéticas.® La quimioterapia preoperatoria pue-
de reducir el tamafio, la vascularidad y la friabilidad del
tumor, facilitando la reseccién y disminucion en el riesgo
de ruptura del tumor transoperatorio.?® En la actualidad,
la quimioterapia normal para la enfermedad no metastéa-
sica consiste de un régimen de tres a cinco drogas: vin-
cristina, doxorubicina, y ciclofosfamida, alternadas con
ifosfamida y etopésido para un total de 48 semanas.?

Histdéricamente, el prondstico para los nifios y los adul-
tos jovenes se basa en el tamafio del tumor, la situaciény
la magnitud. El pronoéstico es pobre, si esta asociado: a)
metéstasis, b) el tamafio del tumor (mayor que 8 centi-
metros de didmetro) y c¢) volumen (mayor de 100 mL).
Los nifios con metastasis tienen un prondstico malo.

En varios estudios se ha descrito que los niveles altos
de deshidrogenasa lactica en suero tienen valor pronoésti-
co. La necrosis y reseccién completa del tumor aunado a
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la radioterapia y quimioterapia completa estan en rela-
cion directa con el prondstico favorable, con una super-
vivencia a 5 afios en 84% a 95%.27-8

La causa mas frecuente de falla en la respuesta tera-
péutica es la enfermedad sistémica. Los modernos esque-
mas de tratamiento muestran una supervivencia libre de
enfermedad a 5 afios del 73% en pacientes sin evidencia
de metéstasis y del 39% en aquellos que presentan como
primera alteracion metastasis pulmonares.*°

El panorama para los nifios que presentan metéstasis,
los cuales involucran la mandibula es muy pobre y se reco-
mienda un curso corto, pero intensivo, de radioterapia
consistiendo de 1 a 3 tratamientos para un total de dosis
de 400 a 1,200 cg ademas de paliativos para el dolor.?°

Este caso reportado corresponde a un tumor neu-
roectodérmico primitivo de comportamiento agresivo
local y de altas probabilidades de metéstasis por via
hematdgena, que consideramos que es de interés debi-
do a que la presentacidn en cabezay cuello es rara como
tumor primario, y que el diagndéstico temprano asi como
un tratamiento quirdrgico adecuado puede dar un pro-
néstico favorable.
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