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Tumor neuroectodermico primitivo
en el sistema nervioso central en el adulto™
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RESUMEN

Introduccion: Los tumores cerebrales se clasifican de acuerdo con
su histologia, uno de ellos es el tumor neuroectodérmico primitivo,
patologia que generalmente se presenta en nifios. Caso clinico:
Hombre de 36 afios con tumoracion en el 16bulo frontotemporal iz-
quierdo, a cual serealiz6 craneotomia; el diagndstico histopatol 6gi-
co fue tumor neuroectodérmico primitivo con diferenciacion glial.
Discusion: El tumor neuroectodérmico primitivo supratentorial tie-
ne frecuencia baja y representa menos de 2.8% de los tumores em-
brionarios del sistema nervioso central. El 80% de los diagndsticos
corresponde a menores de 10 afios; en adultos es esporédico: Unica-
mente se han reportado 57 casos en la literatura. El tumor neuroec-
todérmico primitivo (TNEP) ha sido también clasificado en central y
periférico. Se ha sugerido que el tumor neuroectodérmico primitivo
periférico intracraneano tienen mejor prondstico que el central, por
lo cual su distincion es importante. La diferenciacién de estas varie-
dades se realiza mediante estudios patol 6gicos con inmunohistoqui-
mica (CD99). Conclusion: Es un tumor poco frecuente en la vida
adulta, tiene mal prondstico, requiere tratamiento agresivo: quirdrgi-
co con radioterapia en todo €l gje neural.

Palabra clave: Tumor neuroectodérmico primitivo,
tumores embrionarios, tumor cerebral, adulto.

INTRODUCCION

Los tumores cerebrales se dividen con base en su
histologia en células del sistema nervioso central
(SNC) o metastasicos. Dentro de los tumores menos
frecuentes del SNC se encuentran los carcinomas
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ABSTRACT

Introduction: Brain tumors are divided according to their histol-
ogy, one of these divisions being the primitive neuroectodermic
tumor, a pathology usually presented in children. Case: 36 year
old man with tumor in the left front temporal lobe on which
craniotomy was performed with histopathologic diagnoses of
primitive neuroectodermic tumor with glial differentiation. Dis-
cussion: Primitive neuroectodermic tumor is an infrequent
pathological entity 2.8% in children and sporadic cases in
adults, 57 cases reported in literature. The primitive neuroecto-
dermic tumor has also been classified in the central PNET and
the peripheral PNET. There is a suggestion stating that the in-
tracranial peripheral primitive neuroectodermic tumor has a
better prognosis than the PNET central, for which its differenti-
ation is important. The differentiation of these variations are
made with pathology studies with immunohistochemistry
(CD99). Conclusion: It is an infrequent tumor in adult with
poor prognosis, it requires aggressive treatment with surgery
and radiotherapy throughout the neural axis.

Key words. Primitive neuroectodermic tumor,
embryonic tumors, brain tumor, adult.

embrionarios con mayor prevalencia en nifios y j6-
venes.? Segln su localizacion, se divide en: medu-
loblastoma, tumor neuroectodérmico primitivo su-
pratentorial y meduloepitelioma. El tumor neuroecto-
dérmico primitivo supratentorial tiene frecuencia baja
y representa menos de 2.8% de los tumores embrio-
narios del SNC, es un tumor de rapido crecimiento,
con diferentes grados de diferenciaciéon (no diferen-
ciado, diferenciacion a células gliaes, células epen-
dimales, neuronal, con diferenciacion multipotencial,
incluyendo melanocitos o musculo). El 80% de los
diagnosticos corresponde a menores de 10 afos; en
adultos es esporédico: unicamente se han reportado
57 casos en la literatura. Presentamos el caso de un
hombre de 36 afios con diagnostico de tumor neu-
roectodérmico primitivo.34
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PRESENTACION DEL CASO

Hombre de 36 afios, con tumoracion en |6bulo
frontotemporal izquierdo, con antecedente de cra-
neotomia en diciembre del 2007 y diagnéstico
histopatol 6gico de ependimoma. Acudio a valora-
cion ainicios de febrero del 2008 por alteraciones
del hablay de la marcha. Se solicitaron nuevos es-
tudios de imagen, con los cuales se encontré tu-
moracion en [6bulo frontotemporal izquierdo (Fi-
gura 1). Se decide nuevamente reseccion tumoral,
el 11 de febrero del 2008. El estudio histopatol ogi-
co sefidla tumor neuroectodérmico primitivo con
extensa diferenciacion glial, diagnosticado por in-
munohistoquimica con CD-99 positivo (Figura 2).
El paciente fue egresado del hospital con mejoria
sintomética, sin datos de tumor en los estudios de
imagen. Se inici6 tratamiento oncolgico, con ra-
dioterapia. El dia 23 de febrero del mismo afio
acudi6é a nueva valoracion por presentar sincope,
desorientacion y nuevamente afasia motora. Se so-
licit6 nueva tomografia axial computarizada
(TAC) de craneo, con la que se encontré lesién

Figura 1. Resonancia magnética T1 con contraste.

ocupante de espacio frontotemporal izquierdo,
edema perilesional (Figura 3). Los estudios de
imagen mostraron importante velocidad de creci-
miento tumoral. La TAC del 27 de febrero 2008
muestra mayor compresion de ventriculo lateral iz-
quierdo y desplazamiento de linea media a la dere-
cha (Figura 4), hasta entonces con Glasgow de
15; sin embargo, a partir del dia 15 de marzo del
2008 inicié con disminucion de la escala de Glas-
gow. Se explico ala familia el mal prondstico del
paciente y la incapacidad de tratamiento quirdrgi-
co y se decidio unicamente medidas de soporte. El
paciente fallecid el 18 de marzo de 2008. La ulti-
ma tomografia fue la del dia 17 de marzo de 2008
(Figura5).

DISCUSION

L os gliomas supratentoriales son tumores poco co-
munes en nifos, constituyen entre 10 y 14% de to-
dos los tumores en el grupo de edad pediatrica.5’
En adultos constituyen alrededor del 50% de todos
los tumores intracerebrales. La mayor parte de es-

Figura 2. CD99 positivo.
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Figura 3. Tomografia axial computarizada (TAC) simple de craneo:
23 de febrero de 2008.

tos tumores derivados del neuroectodermo son
ependimarios o astrociticos en su origen. Los tu-
mores neuroepiteliales primitivos, o tumores neu-
roectodérmicos primitivos, son las menos comunes
de las neoplasias supratentoriales, y constituyen
las mas dificiles de diagnosticar tanto en forma
preoperatoria como mediante técnicas de anatomia
patol 6gica.

En 1973, Hart y Earle describieron el nombre de
tumor neuroectodérmico primitivo (TNEP).5 El tu-
mor neuroectodérmico primitivo supratentorial
(TNEPs) se define como un tumor embrionario ce-
rebral o supraselar constituido de células neuroepi-
teliales indiferenciadas o pobremente diferencia-
das que tienen la capacidad de desarrollar diferen-
ciacion divergente alo largo de lineas histol6gicas
neuronales, astrociticas, ependimarias, musculares
o melanociticas, de acuerdo a la organizacién
mundial de la salud.®

El tumor neuroectodérmico primitivo cerebral
representa 2.8% de todos |os tumores cerebrales de
la infancia y la adolescencia. Ocurre con mucho

An Med (Mex) 2011; 56 (2): 99-103

Figura 4. TAC simple de craneo: 27 de febrero de 2008.

Figura 5. TAC simple de craneo: 17 de marzo de 2008.
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mayor frecuencia en nifios y sélo esporadicamente
en adultos. Hasta la fecha, sblo 57 casos de tumor
neuroectodérmico primitivo supratentorial (TNEPS)
han sido informados en la literatura médica de len-
gua inglesa.*

Los constituyentes celulares del tubo neural
primitivo son un tipo celular homogéneo de co-
nocida multipotencialidad, que colectivamente se
conocen con el nombre de matriz neuroepitelial.
Estas células estan en estado | o de neurocitogé-
nesis, que es una fase activa del desarrollo neural
cuando las mitosis son frecuentes, pero no ocurre
diferenciacion celular. El segundo estado de cito-
génesis marca el origen de los neuroblastos que
resultan de la division de la célula en la matriz
neuroepitelial primitiva. Estas células de la matriz
diferenciada pierden su capacidad para dividirse,
pero retienen el potencial de madurar. En el esta-
do Il de citogénesis, los precursores gliales son
maduros, pueden ser finalmente identificados; y
son estos precursores |os que eventual mente for-
man astrocitos, oligodendrocitos y células epen-
dimarias. Si los tumores neuroectodérmicos pri-
mitivos se desarrollan de novo, sus células de ori-
gen emergen durante el estado |1 de la citogéne-
sis, y la presencia de células neuronales primiti-
vas junto con células precursoras de astrocitos,
oligodendrocitos y células ependimarias constitu-
yen un tumor neuroectodérmico mixto, o tumor
neuroectodérmico primitivo.®

Rorke ha propuesto una clasificacion de tumor
neuroectodérmico primitivo (TNEP) de la siguien-
te forma:1.3.10

1. TNEP sin otra especificacion.

2. TNEP con diferenciacion glial.

3. TNEP con diferenciacién ependimaria.

4. TNEP con diferenciacion neuronal.

5. TNEP con diferenciacion bipotencial o mdiltiple.

Baséndose en esta clasificacion, el tipo 5, TNEP
con diferenciacion bipotencial o mdltiple, es el
mas comun; le sigue el tipo 4, TNEP con diferen-
ciacion neuronal.

El tumor neuroectodérmico primitivo ha sido
también clasificado en TNEP central y TNEP peri-
férico. Se ha sugerido que el tumor neuroectodér-

mico primitivo periférico intracraneano tienen me-
jor prondstico que el TNEP central .2

Por lo tanto, es importante distinguir las dos va-
riedades. El ensayo de inmunohistoquimica para
CD99 y el ensayo FISH para la translocacion de
t(11;22) se emplean para distinguirlas. CD99 es un
producto de glicoproteina transmembranal del gen
MIC2 que se expresa en la mayor parte de los tu-
mores neuroectodérmicos primitivos periféricos,
asi como en células normales ependimarias, |euco-
citos y en neoplasias hematolinfoides.34

En una serie de TNEP, el ensayo de inmunohis-
toquimica para CD99 mostré una elevada sensibi-
lidad (0.93) y especificidad (0.80) para distinguir
entre las dos variedades.®

En la mayor parte de los casos reportados de tu-
mores neuroectodérmicos primitivos supratentoria-
les en adultos, la edad promedio fue 35.2 afos al
momento del diagnéstico; la proporcion por géne-
ro masculino:femenino es 3:2. La localizacion de
estos tumores estuvo equitativamente distribuida
en el 16bulo frontal, temporal y parietal. Los tumo-
res occipitales reportados son muy escasos.3410

En la mayor parte de los pacientes, el cuadro cli-
nico de inicio consistié en hemiparesia, datos de hi-
pertension intracraneanay crisis convulsivas., g

Radiol6gicamente, los datos de presencia de
quistes, calcificacion, necrosis y hemorragia son
sumamente comunes; por lo tanto, una tomografia
computada basta para sugerir fuertemente el diag-
noéstico en contra de tumores metastasicos y astro-
citomas de alto grado. En laimagen de resonancia
magnética, los tumores usualmente refuerzan de
forma heterogénea con inyeccion del medio de
contraste magnético. Algunos reportes aislados su-
gieren que la espectroscopia en resonancia magné-
tica tiene utilidad para diferenciar TNEP de otros
tumores.1->8

El prondstico global para los casos de tumores
neuroectodérmicos primitivos supratentoriales en
adultos es sumamente sombrio. De las cortas series
gue han sido informadas en la literatura, se puede
inferir que edad temprana, necrosis tumoral y dise-
minacion tumoral constituyen factores de pronds-
tico muy grave; mientras que la localizacién pineal
y lareseccion completa sugieren un pronostico fa-
vorable, al menos en los casos en edad pediatrica.



Cortés Py cols. Tumor neuroectodérmico primitivo en el adulto

Sin embargo, en por |o menos una serie, no se ob-
servo correlacion entre la supervivenciay el grado
de reseccion o la quimioterapia 391112

De acuerdo a lo anterior, no se ha establecido
alguna forma de tratamiento éptima para el tumor
neuroectodérmico primitivo. La reseccion total de
tumor (cuando es posible) y la radioterapia'y qui-
mioterapia adyuvantes son la forma mas comin de
tratamiento empleado mundial mente.

En los casos reportados en la literatura que
cuentan con informacién sobre la intervencion
quirargica (n = 52), se consiguio reseccion com-
pletamente total en 19, subtotal en 15 y Unicamen-
te se realiz6 biopsia en 18. Se proporciond quimio-
terapia en cerca de la mitad de los casos y se dio
radioterapia en casi la totalidad.®*

Se ha sugerido que la dosis méxima de radia-
cion al sitio tumoral primario debe ser entre 50 y
55 Gy dados en un periodo de siete a ocho sema-
nas. Dado que el tumor neuroectodérmico primiti-
vo frecuentemente se disemina a través del liquido
cefalorraquideo, se recomienda la radioterapia a
todo el neuroeje.341? La eficacia de la quimiotera-
pia para el tumor neuroectodérmico primitivo per-
manece alin como punto de controversia. Usual-
mente se emplea un régimen de cisplatino, ciclo-
fosfamida y vincristina3415
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