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Resumo

0 tumor neuroectodérmico primitivo ¢ uma neoplasia com diferenciacdo neural de comportamento invasivo que
origina metastases para diversos drgdos. Relatamos um caso de tumor neuroectodérmico primitivo primario em
axila com metastases para pulmao, pleura, osso, musculo iliaco e medula 6ssea. Enfatizamos o achado incomum
da andlise citologica do liquido pleural.
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Abstract

Primitive neuroectodermal tumor is an invasive neoplasm with neuronal differentiation, which frequently results in
metastasis in various organs. We report the case of a patient with primitive neuroectodermal tumor whose primary
site was the axilla. The patient presented with metastases in the lung, pleura, bone, iliac muscle and bone marrow.
We highlight the uncommon finding in the pleural fluid cytology.
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Introducdo

As neoplasias neuroectodérmicas primitivas entre os sexos, sendo raro antes dos 5 e apos
sdo originadas de células que migram da crista os 40 anos. A maioria dos casos se origina em
neural e se classificam de acordo com o grau de  tecidos moles profundos, particularmente no

diferenciacdo. Desta forma, denomina-se como  tronco, com preferéncia pela regido paraverte-
sarcoma de Ewing o tumor cujas células sio indi-

ferenciadas ou como primitive neuroectodermal
tumor (PNET, tumor neuroectodérmico primitivo)
aquele com células apresentando diferenciacio
neural. Histologicamente, se apresentam como
tumores de células redondas azuis e, do ponto

bral ou membros inferiores. Aproximadamente
10% destes tumores se originam de um nervo
identificavel.?

E uma neoplasia de comportamento inva-
sivo que pode originar metastases para diversos

de vista citogenético, caracterizam-se por apre- 0rgaos (51stema' esqueletico, pulmao, pleur?,
sentar a translocacéio t(11;22)(q24:q12) em 85% medula oOssea, sistema nervoso central, cadeia
dos casos.! simpatica, glandulas suprarrenais, figado e

Tumores neuroectodérmicos primitivos com ~ Orbita). A sobrevida em 5 anos de pacientes com
localizacdo extradssea sdo mais comuns entre PNET extraesquelético ndo excede 20-30% na
10 e 30 anos de idade, com igual incidéncia maioria dos centros.”’
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Tabela 1 - Perfil imuno-histoquimico das células
tumorais.

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

CD99: anticorpo monoclonal que reconhece a proteina
MIC2; CD45: antigeno leucocitdrio comum; AE1/AE3:
citoqueratina 1 e 3; e TdT: transferase desoxinucleotideo
terminal.

Neste artigo, relatamos um caso de PNET
primario em axila com metastases para pulméio,
pleura, osso, musculo iliaco e medula dssea,
com énfase para o achado incomum da analise
citolégica do liquido pleural.

Relato de caso

Paciente do sexo masculino, 26 anos, natural
de Ronddnia. Apresentava historia prévia de
tabagismo, com relato de boa saude até iniciar
com um quadro de perda dos movimentos no
membro superior a direita e aparecimento de
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massa palpavel em axila direita. Apds quatro
meses de piora progressiva, procurou o pronto-
socorro para avaliagdo.

Ao exame fisico, apresentava musculatura
de braco e antebraco direito atréfica, com dimi-
nuicdo de forca e da sensibilidade local. Presenca
de massa palpavel de consisténcia endurecida
na regido axilar direita, que foi submetida a
bidpsia e andlise imuno-histoquimica. O laudo
anatomopatoldgico e imuno-histoquimico foi
compativel com PNET (Tabela 1).@

Com esse diagnostico, iniciou-se esquema de
quimioterapia com vincristina, doxorrubicina e
ciclofosfamida por cinco meses (6 ciclos), tendo
havido reducdo da massa tumoral. Entretanto,
0 paciente persistiu com perda dos movimentos
no membro superior direito e intensa dor no
membro, tendo sido submetido a amputacgio
interescapulo-umeral a direita. Reiniciado
esquema quimioterapico de segunda linha,
paliativa (topotecano e ciclofosfamida).

Oito meses apds a cirurgia, apresentou reci-
diva local (cavo axilar direito) e metastase para
o0 pulmio. Evoluiu com dispneia progressiva
e dor na articulacio coxofemoral esquerda. O
exame fisico e radioldgico (TC de térax) eviden-
ciou derrame pleural volumoso a direita, com
frequentes nodulos pleurais. O derrame foi
drenado e a andlise do liquido pleural demonstrou

Figura 1 - Citologia do liquido pleural. Em a), células neoplasicas dispostas em agrupamentos coesos. Coloracio
de Leishman, aumento 1000x. Em b), células neoplasicas coradas pela técnica de siver staining nucleolar

organizing regions (AgNOR) , aumento 1000x.
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caracteristicas de exsudato (proteinas: 4,2 g/dL
e desidrogenase latica: 2.456 Ul/L) com cito-
logia oncdtica positiva para células neoplasicas
dispostas em agrupamentos coesos, sem sobrepo-
sicdo, sugerindo tratar-se de linhagem neuronal
(Figura 1). O estudo tomografico do abdome
e pelve mostrou metastase tumoral em 0sso e
musculo iliaco direito. O aspirado de medula dssea
mostrou infiltragdo medular. O paciente perma-
nece até esta data em quimioterapia paliativa.

Discussio

O PNET ¢ um tumor extremamente agres-
sivo que afeta principalmente os tecidos moles
profundos. O diagndstico diferencial entre os
tumores de células redondas da infancia e da
adolescéncia inclui o sarcoma de Ewing, o neuro-
blastoma, os linfomas, o rabdomiossarcoma e o
PNET. A distincdo entre esses subtipos ¢é feita
através de reacdes imuno-histoquimicas, estudos
citogenéticos e de biologia molecular. O grau
de diferenciacdo neural no PNET geralmente ¢
sutil e, muitas vezes, ¢ detectado apenas por
imuno-histoquimica. Esses tumores frequente-
mente apresentam positividade para marcadores
neurais, entre eles, a enolase neuroespecifica, o
Leu-7 (CD57), a sinaptofisina, a cromogranina
e a proteina S-100. A deteccdo de positividade
desses marcadores ¢ mais evidente se o tumor
apresentar as rosetas de Homer-Wright ou
de Flexner-Wintersteiner bem definidas ou se
apresentar um padrido ultraestrutural de diferen-
ciacdo neural.
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Os PNETs sdo geralmente positivos para o
CD99 (sensibilidade superior a 95%), embora esse
marcador ndo seja especifico e possa também
aparecer no linfoma linfoblastico, no sarcoma
sinovial, em alguns carcinomas neuroendocrinos
e, mais raramente, no rabdomiossarcoma do
tipo alveolar.

No caso em questdo, apenas o CD99 foi
positivo. Entretanto, o quadro clinico e o
aspecto morfolégico e estrutural das células
tumorais foram fundamentais para a definicdo
diagnostica.

0 paciente aqui relatado evoluiu com metas-
tase para 0sso, musculo iliaco, medula dssea,
pulméo e pleura. Embora o derrame pleural seja
um achado radioldgico relativamente comum
quando o tumor esta localizado na parede tora-
cica (tumor de Askin), ressaltamos o fato de que
as caracteristicas do liquido pleural raramente
sdo conhecidas, sendo incomum a demonstracdo
de células neoplasicas no liquido pleural.
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