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Madrid, España

Recibido el 6 de enero de 2009; aceptado el 18 de marzo de 2009

Historia cĺınica

Niña de 12 años de edad. Fiebre de 2 semanas de evolución,
p �erdida de peso y sudoración nocturna.

Hallazgos de imagen

La radiograf́ıa de tórax realizada al ingreso muestra una
masa extrapleural dependiente de la porción apical del
hemitórax derecho, sin signos de afectación ósea, que
condiciona un desplazamiento de las estructuras mediast́ıni-
cas hacia la izquierda. En la región basal derecha se observa
un aumento de densidad justificable por la existencia de
atelectasia compresiva y derrame pleural (fig. 1).

Se realiza una tomograf́ıa computarizada (TC) tor�acica con
contraste intravenoso que muestra una densidad hete-
rog�enea de la masa; se aprecia una marcada vascularización
intratumoral y se establece su dependencia de la pared
tor�acica, observando un patrón permeativo en el segundo
arco costal y �areas de mayor densidad en contigüidad con la

pared tor�acica (figs. 2 a 4). Los cortes m�as inferiores
confirman la existencia de �areas de atelectasia compresiva
y derrame pleural en la base derecha (fig. 2).

Discusión

La radiograf́ıa de tórax y los hallazgos de la TC sugeŕıan una
tumoración dependiente de la pared tor�acica, que se
desarrolla a partir del segundo arco costal derecho.
Tomando en consideración, adem�as, la edad de la paciente
y el contexto cĺınico, se plantearon como principales
diagnósticos diferenciales el tumor neuroectod �ermico pri-
mitivo (PNET) y el sarcoma de Ewing. La anatomı́a
patológica permitió la confirmación diagnóstica final.

Por sus enormes similitudes cĺınicas, radiológicas e
histológicas, el sarcoma de Ewing cl�asico, el sarcoma de
Ewing at́ıpico y el PNET componen una misma familia
tumoral1, que se encuentra dentro del grupo de los tumores
pedi�atricos que se caracterizan histológicamente por c �elulas
redondas pequeñas, junto con algunos tipos de linfoma,
rabdomiosarcoma y neuroblastoma1,2.

Actualmente, se reconoce que el PNET de la pared
tor�acica es la misma entidad que el denominado tumor de
Askin3. Se trata de un tumor infrecuente, de estirpe
neuroectod �ermica, constituido por c �elulas redondas peque-
ñas, derivado de una translocación del cromosoma 22. Se ha
descrito en niños y adultos jóvenes, tanto de manera
espont�anea como asociado al antecedente de tratamiento
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radioter�apico del linfoma no hodgkiniano. Suele presentarse
cĺınicamente con dolor tor�acico y disnea. En la radiograf́ıa
se manifiesta como grandes masas extrapleurales que
pueden asociar destrucción y erosión de la pared costal,
engrosamiento y derrame pleural y, menos frecuentemente,
infiltración del par �enquima pulmonar4. La TC permite definir

mejor la afectación costal y muestra la masa tumoral con
una atenuación heterog �enea y, en ocasiones, pequeñas
formaciones hiperdensas subpleurales de morfoloǵıa lineal o
nodular que representan diseminación linf�atica o perineu-
ral5. La afectación metast �asica hep�atica se ha descrito en
un 10% de los casos6. En los estudios de resonancia
magn �etica, suelen presentar una señal heterog �enea que,
en la mayoŕıa de los casos, es predominantemente hipe-
rintensa respecto al tejido muscular en secuencias con
potenciación T1 y de señal intermedia o hiperintensa con
potenciación T25,7.

El tratamiento consiste en la resección quirúrgica y la
administración de quimio y radioterapia coadyuvante, con lo
que se alcanza una tasa de supervivencia del 40% a los 2
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Figura 3 Corte axial de tomograf́ıa computarizada tor�acica.

Ocupación de la porción apical del hemitórax derecho por la

masa tumoral. Se observan distintos valores de atenuación y

vascularización en su interior.

Figura 4 Corte axial de tomograf́ıa computarizada tor�acica

con contraste intravenoso. Con ventana ósea, se observa

afectación costal con esclerosis y patrón permeativo del

segundo arco costal derecho (flecha).

Figura 1 Radiograf́ıa de tórax en proyección posteroanterior.

Se observa una voluminosa masa en la porción superior del

hemitórax derecho (�) que desplaza las estructuras mediast́ıni-

cas. En la región basal derecha se identifica derrame pleural y

un aumento de densidad justificable por atelectasia compre-

siva. En la radiograf́ıa no se identifica afectación costal.

Figura 2 Tomograf́ıa computarizada tor�acica con contraste

intravenoso. Reconstrucción coronal. Se observa una masa

heterog �enea (�) de caracteŕısticas extrapleurales, dependiente

de la pared tor�acica, en la que se identifica vascularización

interna. Atelectasia y derrame pleural en la base derecha.
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años. La imposibilidad de resecar completamente el tumor
durante la ciruǵıa y la existencia de diseminación perineu-
ral, linf�atica o metast�asica empeoran el pronóstico4.

Ante la sospecha de un tumor de Askin, es obligado
considerar en el diagnóstico diferencial el sarcoma de
Ewing, que representa el tumor de la pared tor �acica m�as
frecuente en niños y adolescentes4. Se trata de un tumor de
la misma estirpe que el PNET, compuesto tambi �en por
c �elulas redondas pequeñas, con grandes similitudes en la
apariencia radiológica que los hacen indistinguibles. La
diferenciación es anatomopatológica, de modo que el
principal rasgo para la caracterización del PNET es la
presencia de gr�anulos neurosecretores detectables median-
te el test de enolasa neural espef́ıcica, ausentes en el
sarcoma de Ewing6.

Cuando se origina en la pared tor�acica, el sarcoma de
Ewing surge de la costilla o esc�apula y cursa con dolor
tor�acico, fiebre y malestar general. Su caracteŕıstica
principal es la destrucción ósea, aunque en ocasiones se
observe una desproporción entre un gran volumen tumoral y
una escasa afectación esquel �etica. La TC muestra una masa
homog �enea cuando es de pequeño tamaño, y heterogenea
en grandes volúmenes tumorales. El tratamiento es quirúr-
gico y quimioter�apico, variando entre los distintos grupos la
aplicación o no de radioterapia. La supervivencia a los 5
años se estima en un 50%4.

Diagnóstico

Tumor neuroectod �ermico primitivo de la pared tor�acica
(tumor de Askin), sin signos de extensión ganglionar.
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