Tumor neuroectodérmico primitivo:
A proposito de um caso clinico
Primitive neuroectodermic tumor: case report
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RESUMO

Os tumores neuroectodérmicos primitivos (PNET) sdo um gru-
po de tumores com um comportamento muito agressivo que
raramente se apresentam na regido da cabecga e pescogo. Um
dos factores de progndstico mais significativo é a presenga ou
auséncia de metastases. O tratamento deve ser agressivo, mas
o uso de quimioterapia permitiu melhorar a sobrevida a longo
prazo dos doentes com este tipo de tumor.

Os autores descrevem o caso clinico de um doente com um
tumor neuroectodérmico periférico (Grupo Ewing/ PNET) loca-
lizado na nasofaringe com extensdo aos seios peri-nasais.
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ABSTRACT

Primitive neuroectodermal tumors (PNET) are a group of highly
aggressive tumors which are rare in the head and neck region.
There are several prognostic factors but one of the most impor-
tant is the presence or absence of metastatic disease. The treat-
ment must be aggressive, as the use of chemotherapy regimens
has significantly improved outcomes in these patients. The au-
thors present a clinical case of a patient with a peripheral primi-
tive neuroectodermal tumor ( Ewing/ PNET Group) located in
the nasopharynx and paranasal sinuses.

Key Words: PNET, primitive neuroectodermal tumors, Ewing’s
sarcoma/PNET, peripheral PNET

INTRODUCAO

Os tumores neuroectodérmicos primitivos, também
denominados por PNET (primitive neuroectodermal tu-
mors) sdo um grupo de tumores com alto grau de ma-
lignidade, compostos por pequenas células redondas de
origem neuroectodérmica. Este grupo de tumores pode
atingir tecidos moles ou osso.

Sdo tumores bastante raros, que surgem normal-
mente na segunda década de vida e apresentam uma
ligeira predominancia masculina.

A classificagdo dos PNET além de ser um desafio é
bastante controversa > uma vez que apresentam uma
grande diversidade em termos de manifestacdes clinicas
e tem semelhancgas anatomo-patoldgicas com outros tu-
mores de pequenas células.

Em 1996 Batsakis et al * dividiu a familia de tumores
PNET em trés grupos (FIG.1), mas em 2007 a OMS divi-
diu estes tumores em 2 grupos, os PNET com origem no
Sistema Nervoso Central e os PNET periféricos derivados
de tecidos fora do Sistema Nervoso Central.
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Fig. 1 | Classificacdo de Batsakis et al (1996)

Os PNET periféricos sdo também classificados com
parte dos tumores da familia EWING, sendo o grau de
diferenciacdo histoldgica aquilo que os distingue, dado
que que os tumores EWING sdo tumores pouco diferen-
ciados e os PNET sdo tumores diferenciados.

O diagndstico requer uma andlise histopatoldgica,
citogenética e imunohistoquimica.

A analise citogenética dos PNET revela a estreita
relacdo entre os tumores da familia EWING, uma vez
que aproximadamente 95% destes tumores apresentam
uma translocagao que envolve o gene EWS no cromos-
soma 22 e outros cromossomas, mais frequentemente
o cromossoma 11- t(11;22)%*. Outras transloca¢Ges me-
nos comuns incluem a t(21;22) e a t(7;22) que é rara.

Em termos imunohistoquimicos a imunoreactivi-
dade ao antigénio de superficie CD99/MIC2 permite o
diagndstico dos PNET e Sarcoma de EWING ©. Para além
disso sdo positivos para a Vimentina, S-100, enolase-
neurdnio especifica, proteina neurofilamentar, CD75,
actina e desmina. 278

CASO CLINICO

Trata-se de um doente do sexo masculino, com 29 anos

de idade, referenciado a consulta de ORL do I.P.O.F.G. de

Coimbra, no dia 31 de Janeiro de 2003, por neoformacdo

centrada na nasofaringe, envolvendo os seios peri-nasais.
O doente referia epistaxis de repeticdo e obstrugdo

nasal esquerda com 4 meses de evolugao.

A TC dos seios peri-nasais (FIG.2) mostrava um preen-
chimento total dos seios esfenoidais e desmineralizagdo
das suas paredes por uma massa tecidual ligeiramente
irregular e heterégenea que se estendia as células etmoi-
dais posteriores e sua parede inferior direita, junto a base
da apdfise pterigdide, com discreta extensdao em continui-
dade para o recesso esfeno-palatino desse lado.

Atendendo a morfologia heterégenea da massa e as
alteracGes Osseas foi realizada uma RMN dos seios peri-
nasais.

Fig. 3

A RMN (FIG.3) confirmou o total preenchimento dos
seios esfenoidais por massa tecidual heterogénea em T1 e
T2, incluindo areas hiperintensas traduzindo zonas de eleva-
do conteudo proteico e/ou hemorragia intra-lesional.

O doente ja tinha sido submetido a biopsia da lesdao
noutro hospital, cujo resultado anatomo-patoldgico foi
de angiofibroma. No entanto dada a desconformidade
entre o resultado histolégico e os exames complemen-
tares de diagndstico o doente foi submetido a nova bi-
Opsia da lesdo por via Caldwell-Luc a esquerda. O resul-
tado anatomo-patoldgico foi de tumor neuroectodérmi-
co primitivo periférico (grupo EWING/ PNET).

Realizou Quimioterapia neoadjuvante, seguido de
Radioterapia e Quimioterapia adjuvante. Na TC de rea-
valiagdo (FIG.4) ndo se observavam lesdes em actividade
pelo que o doente passou a ser seguido em consultas de
controlo, ndo apresentando sinais de recidiva até a data.

DISCUSSAO
Dentro dos PNET periféricos a localizagao mais frequen-
te é a toracopulmonar (44%), seguida pela abdomino-

94 REVISTA PORTUGUESA DE OTORRINOLARINGOLOGIA E CIRURGIA CERVICO-FACIAL



Fig. 4

pélvica (26%), extremidades (20%), cabega e pescogo
(6%) e outras (4%). Pelo que este caso clinico representa
um tumor relativamente raro, numa localizagdo tam-
bém pouco frequente.

Para além disso este grupo de tumores tem um com-
portamento altamente agressivo, pelo que também nes-
te aspecto é de ressaltar que o doente se encontra sem
sinais de recidiva 5 anos apds o diagndstico do tumor.

No entanto ha uma grande diferenga em termos de
sobrevida entre pacientes com doenca localizada ou do-
enca metastizada, sendo que as taxas de sobrevida aos 2
anos na doenca localizada sdao de 65% e na doenga me-
tastizada de 38% '°. Este doente terminou os tratamen-
tos hd 4 anos e meio, o que representa um tempo de
sobrevida bom, relativamente a este grupo de tumores.

E portanto bastante importante a avaliagdo da exis-
téncia de doenca metastatica logo aquando do diagnds-
tico, que inclui Rx térax, TC pulmao, Cintigrafia dssea e
aspiragdao de medula dssea, dado que os locais mais fre-
guentes de metastiza¢gdo sdo o pulmao, osso e medula
Ossea. 10

O tratamento chave é a ressec¢ao cirurgica comple-
ta da lesdo com margens livres de doenga. Como é um
tumor bastante agressivo esta indicado o uso de Qui-
mioterapia e Radioterapia adjuvante '*. As recomenda-
¢Oes actuais compreendem a realizagdao de Quimiotera-
pia neoadjuvante com excisdo cirurgica ou Radioterapia
seguida de Quimioterapia adjuvante.

Este doente em particular, realizou Quimioterapia
neoadjuvante, quatro ciclos, com protocolo VAC ( Vin-
cristina, Ciclofosfamida e Doxorrubicina), alternando
com VP16 e Ifosfamida em alta dose. Seguido de Radio-
terapia e mais seis ciclos de Quimioterapia adjuvante
com os mesmos agentes citostaticos. A Radioterapia
efectuada foi na dose de 64 Gy em 35 frac¢des. Neste
aspecto convém salientar a importancia da Consulta
de Decisao Terapéutica efectuada em conjunto com va-
rias especialidades que compreendem a Otorrinolarin-
gologia, Oncologia Médica, Radioterapia e Radiologia.
Nestas consultas é decidido face a cada caso clinico em

particular, qual a terapéutica mais apropriada para cada
doente. E da partilha de opinides e da discussdo sobre
as varias alternativas terapéuticas que se propGe a me-
lhor terapéutica para cada doente.
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