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entre os sexos, sendo raro antes dos 5 e após 
os 40 anos. A maioria dos casos se origina em 
tecidos moles profundos, particularmente no 
tronco, com preferência pela região paraverte-
bral ou membros inferiores. Aproximadamente 
10% destes tumores se originam de um nervo 
identificável.(2) 

É uma neoplasia de comportamento inva-
sivo que pode originar metástases para diversos 
órgãos (sistema esquelético, pulmão, pleura, 
medula óssea, sistema nervoso central, cadeia 
simpática, glândulas suprarrenais, fígado e 
órbita). A sobrevida em 5 anos de pacientes com 
PNET extraesquelético não excede 20-30% na 
maioria dos centros.(3) 

Introdução

As neoplasias neuroectodérmicas primitivas 
são originadas de células que migram da crista 
neural e se classificam de acordo com o grau de 
diferenciação. Desta forma, denomina-se como 
sarcoma de Ewing o tumor cujas células são indi-
ferenciadas ou como primitive neuroectodermal 
tumor  (PNET, tumor neuroectodérmico primitivo) 
aquele com células apresentando diferenciação 
neural. Histologicamente, se apresentam como 
tumores de células redondas azuis e, do ponto 
de vista citogenético, caracterizam-se por apre-
sentar a translocação t(11;22)(q24;q12) em 85% 
dos casos.(1)

Tumores neuroectodérmicos primitivos com 
localização extraóssea são mais comuns entre 
10 e 30 anos de idade, com igual incidência 
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Resumo
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Abstract
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Relato de Caso
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massa palpável em axila direita. Após quatro 
meses de piora progressiva, procurou o pronto-
socorro para avaliação.

Ao exame físico, apresentava musculatura 
de braço e antebraço direito atrófica, com dimi-
nuição de força e da sensibilidade local. Presença 
de massa palpável de consistência endurecida 
na região axilar direita, que foi submetida à 
biópsia e análise imuno-histoquímica. O laudo 
anatomopatológico e imuno-histoquímico foi 
compatível com PNET (Tabela 1).(4)

Com esse diagnóstico, iniciou-se esquema de 
quimioterapia com vincristina, doxorrubicina e 
ciclofosfamida por cinco meses (6 ciclos), tendo 
havido redução da massa tumoral. Entretanto, 
o paciente persistiu com perda dos movimentos 
no membro superior direito e intensa dor no 
membro, tendo sido submetido à amputação 
interescápulo-umeral à direita. Reiniciado 
esquema quimioterápico de segunda linha, 
paliativa (topotecano e ciclofosfamida).

Oito meses após a cirurgia, apresentou reci-
diva local (cavo axilar direito) e metástase para 
o pulmão. Evoluiu com dispneia progressiva 
e dor na articulação coxofemoral esquerda. O 
exame físico e radiológico (TC de tórax) eviden-
ciou derrame pleural volumoso à direita, com 
frequentes nódulos pleurais. O derrame foi 
drenado e a análise do líquido pleural demonstrou 

Neste artigo, relatamos um caso de PNET 
primário em axila com metástases para pulmão, 
pleura, osso, músculo ilíaco e medula óssea, 
com ênfase para o achado incomum da análise 
citológica do líquido pleural.

Relato de caso

Paciente do sexo masculino, 26 anos, natural 
de Rondônia. Apresentava história prévia de 
tabagismo, com relato de boa saúde até iniciar 
com um quadro de perda dos movimentos no 
membro superior à direita e aparecimento de 

Tabela 1 - Perfil imuno-histoquímico das células 
tumorais.

Marcadores Resultado 
CD99 Positivo
CD45 Negativo
AE-1/AE-3 Negativo
Cromogranina Negativo
Desmina Negativo
Miogenina Negativo
Proteína S-100 Negativo
TdT Negativo
Vimentina Negativo

CD99: anticorpo monoclonal que reconhece a proteína 
MIC2; CD45: antígeno leucocitário comum; AE1/AE3: 
citoqueratina 1 e 3; e TdT: transferase desoxinucleotídeo 
terminal.

a b

Figura 1 - Citologia do líquido pleural. Em a), células neoplásicas dispostas em agrupamentos coesos. Coloração 
de Leishman, aumento 1000×. Em b), células neoplásicas coradas pela técnica de silver staining nucleolar 
organizing regions (AgNOR) , aumento 1000×.
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Os PNETs são geralmente positivos para o 
CD99 (sensibilidade superior a 95%), embora esse 
marcador não seja específico e possa também 
aparecer no linfoma linfoblástico, no sarcoma 
sinovial, em alguns carcinomas neuroendócrinos 
e, mais raramente, no rabdomiossarcoma do 
tipo alveolar. 

No caso em questão, apenas o CD99 foi 
positivo. Entretanto, o quadro clínico e o 
aspecto morfológico e estrutural das células 
tumorais foram fundamentais para a definição 
diagnóstica. 

O paciente aqui relatado evoluiu com metás-
tase para osso, músculo ilíaco, medula óssea, 
pulmão e pleura. Embora o derrame pleural seja 
um achado radiológico relativamente comum 
quando o tumor está localizado na parede torá-
cica (tumor de Askin), ressaltamos o fato de que 
as características do líquido pleural raramente 
são conhecidas, sendo incomum a demonstração 
de células neoplásicas no líquido pleural.
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características de exsudato (proteínas: 4,2  g/dL 
e desidrogenase lática: 2.456 UI/L) com cito-
logia oncótica positiva para células neoplásicas 
dispostas em agrupamentos coesos, sem sobrepo-
sição, sugerindo tratar-se de linhagem neuronal 
(Figura 1). O estudo tomográfico do abdome 
e pelve mostrou metástase tumoral em osso e 
músculo ilíaco direito. O aspirado de medula óssea 
mostrou infiltração medular. O paciente perma-
nece até esta data em quimioterapia paliativa.

Discussão

O PNET é um tumor extremamente agres-
sivo que afeta principalmente os tecidos moles 
profundos. O diagnóstico diferencial entre os 
tumores de células redondas da infância e da 
adolescência inclui o sarcoma de Ewing, o neuro-
blastoma, os linfomas, o rabdomiossarcoma e o 
PNET. A distinção entre esses subtipos é feita 
através de reações imuno-histoquímicas, estudos 
citogenéticos e de biologia molecular. O grau 
de diferenciação neural no PNET geralmente é 
sutil e, muitas vezes, é detectado apenas por 
imuno-histoquímica. Esses tumores frequente-
mente apresentam positividade para marcadores 
neurais, entre eles, a enolase neuroespecífica, o 
Leu-7 (CD57), a sinaptofisina, a cromogranina 
e a proteína S-100. A detecção de positividade 
desses marcadores é mais evidente se o tumor 
apresentar as rosetas de Homer-Wright ou 
de Flexner-Wintersteiner bem definidas ou se 
apresentar um padrão ultraestrutural de diferen-
ciação neural. 
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