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RESUMO

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: O tumor neuroectodérmico 
primitivo (PNET) pertence a um grupo de tumores de pequenas 
células redondas e, devido a sua semelhança biológica com os sar-
comas de Ewing, tem sido incluído nesta família. O objetivo deste 
estudo foi descrever o quadro clínico, características de imagem e 
evolução de um caso de processo expansivo em coxa direita, com 
histologia consistente com sarcoma de Ewing extraesquelético. 
RELATO DO CASO: Paciente do sexo feminino, 21 anos, branca, 
apresentava queixa de dificuldade para deambular e dor na perna 
direita há aproximadamente seis meses. Ao exame físico foi detecta-
da massa sólida na raiz da coxa direita. Exames de imagens identi-
ficaram formação expansiva sólida, sendo o estudo histopatológico/
imuno-histoquímico compatível com PNET/sarcoma de Ewing 
extraesquelético. Foi instituído tratamento quimioterápico, que não 
foi suspenso mesmo após diagnóstico de gestação. A gravidez evoluiu 
com oligodramnia e óbito fetal. Dois meses após o diagnóstico, a 
paciente apresentou depressão, piora do estado geral e óbito.
CONCLUSÃO: O estudo relatado reflete a agressividade desta 
doença apesar da possibilidade de multimodalidade terapêutica. 
A aplicação da genética molecular em estudos recentes correlacio-
na o rearranjo genético da translocação entre os cromossomas 11 
e 22 com o prognóstico.
Descritores: Neoplasias de tecidos moles, Sarcoma de Ewing, 
Tumor neuroectodérmico primitivo. 
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SUMMARY

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Primitive neuroecto-
dermal tumor (PNET) belongs to a family of small round cell tu-
mors, and because of their biological similarity has been included 
in the family of Ewing’s sarcomas. The objective of this case was 
to describe the clinical, imaging characteristics and outcome of 
a case of an expansive process in the right thigh, with histology 
consistent with extraskeletal Ewing’s sarcoma.
CASE REPORT: Female patient, 21 years, white, featured a com-
plaint of difficulty in walking and pain in his right leg for about six 
months. On examination a solid mass was detected at the root of 
the right thigh. Imaging techniques identified an expansive solid 
mass and histopathology was compatible with PNET/extra-ske-
letal Ewing’s sarcoma. Chemotherapy was instituted, which was 
not suspended even after pregnancy diagnosis. It progressed with 
oligohydramnios and fetal death. In two months, the patient had 
depression, poor general condition and death.
CONCLUSION: The study reported reflects the aggressiveness 
of this disease despite multimodality therapy. The application of 
molecular genetics in recent studies correlating the genetic re-
arrangement of the translocation between chromosomes 11:22 
prognosis.
Keywords: Ewing’s sarcoma, Primitive neuroectodermal tumor, 
Tumors of soft tissue. 

INTRODUÇÃO

O tumor neuroectodérmico primitivo (PNET) é encontrado em 
sua maioria nos pacientes jovens, com idade entre 10 e 20 anos, 
sendo raro seu desenvolvimento em adultos1. Pertence a um grupo 
de tumores de pequenas células redondas e, devido a sua semelhan-
ça biológica com os sarcomas de Ewing esquelético e extraesquelé-
tico, tem sido incluído na família dos sarcomas de Ewing (TFE)2-4.
Aproximadamente 90% dos TFE apresentam a translocação en-
tre os cromossomas 11 e 22, que se acredita ser específica para es-
tas neoplasias, podendo ainda ser útil no diagnóstico, como fator 
prognóstico e na monitorização da doença residual5,6.
O PNET é um agressivo e raro tumor sendo pouco relatado na 
literatura. Tem rápida progressão clínica com metástases e morte 
precoces7,8.
O objetivo deste estudo foi descrever um caso de processo expan-
sivo na coxa direita, cuja histologia corroborada pela imuno-his-
toquímica, foi compatível com PNET/sarcoma de Ewing extraes-
quelético. O quadro clínico, características de imagem e aspectos 
morfológicos foram analisados, bem como a evolução do caso. 
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RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 21 anos, branca, procurou atendi-
mento apresentando massa sólida na raiz da coxa direita há cerca 
de seis meses, com dor e dificuldade de deambulação. A ultras-
sonografia apresentou formação expansiva sólida, hipoecogênica, 
medindo 3,58 cm, localizada no tecido adiposo da coxa direi-
ta, em topografia anterior aos vasos femorais, causando discreta 
compressão (Figura 1).

Figura 1 – Aspecto ultrassonográfico de formação expansiva sólida em 
coxa direita.

No exame de ressonância nuclear magnética (RNM), apresentava 
formação expansiva, de contornos lobulados e limites irregulares, 
apresentando sinal intermediário em T1 e T2 e intensa captação 
do gadolíneo venoso, observada de permeio aos planos músculos-
-gordurosos desde a raiz da coxa, na face ântero-medial, estenden-
do-se profunda e inferiormente, estando em íntimo contato com 
o terço proximal da diáfise femoral, comprometendo ainda, na 
porção mais distal, os planos musculares na face póstero-lateral 
da coxa. Tamanho aproximado de 12,0 (L) x 8,9 (AP) x 7,2 (T) 
cm. Estrutura óssea com morfologia e sinal normais e a cortical 
femoral sem alterações aparentes (Figuras 2 e 3).

Figura 2 – Ressonância nuclear magnética com massa em coxa direita em 
plano axial sequência STIR.

Figura 3 – Ressonância nuclear magnética de massa em coxa direita em 
plano axial sequência ponderada em T1 pós-contraste venoso.

Laudo histopatológico de biópsia por agulha guiada pela tomogra-
fia computadorizada (TC) revelou neoplasia maligna de pequenas 
células redondas, com extensas áreas de necrose (Figura 4). 

Figura 4 – Células neoplásicas com núcleos arredondados, hipercromáti-
cos, de nucléolos indistintos, com citoplasma eosinofílico escasso.

A imuno-histoquímica demonstrou células neoplásicas com 
imunopositividade com os anticorpos antivimentina (difu-
sa e intensa), CD99 (difusa e intensa) e sinaptofisina (focal 
e fraca); o anticorpo antiantígeno Ki-67/MIB-1 evidencia 
elevado índice de proliferação celular (maior que 75%). Os 
exames foram conclusivos para PNET/sarcoma de Ewing ex-
traesquelético. 
Estudos complementares não evidenciaram presença de lesões 
em outros órgãos. Iniciou-se tratamento quimioterápico em cin-
co sessões que incluíram combinações de vincristina, doxorubi-
cina e ciclofosfamida, alternado com a ifosfamida e o etoposídeo, 
quando se descobriu gestação, tendo-se optado por manutenção 
do tratamento. A gestação evoluiu com oligodramnia acentuada 
e posteriormente óbito fetal (20 semanas). Após nova sessão de 
quimioterapia, a paciente apresentou depressão e piora do qua-
dro clínico, indo a óbito.
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DISCUSSÃO 

O conceito de tumor neuroectodérmico primitivo (PNET) tem 
sido controverso por mais de uma década. Na classificação recen-
te da Organização Mundial de Saúde (OMS) o PNET é definido 
como um tumor embrionário composto de células neuroepiteliais 
indiferenciadas ou pouco diferenciadas as quais tem a capacidade 
para mostrar diferenciação divergente, incluindo-se as linhagens 
astrocítica neuronal, ependimária, muscular ou melanocítica9. O 
PNET e o sarcoma de Ewing (SE) são tumores de partes moles 
constituídos por pequenas células redondas, malignos, intima-
mente relacionados. Ambos expressam fortemente a glicoproteína 
p30/32 (CD 99), o qual é codificado pelo gene MIC 2. Em virtude 
da similaridade dos aspectos imuno-histoquímicos, ultraestruturais 
e da biologia molecular, o PNET e o SE tem sido recentemente 
categorizados como tumores da família de Ewing (TFE)10-12.
Os TFE incluem o SE esqueléticos, o SE extraesquelético, o 
PNET e o tumor maligno de pequenas células redondas da região 
toracopulmonar (tumor de Askin), todos reconhecidos como ne-
oplasias de origem neuroectodérmica. Como o comportamento, 
prognóstico e o tratamento parecem ser similares em todos os 
subtipos dos TFE, a subclassificação histopatológica parece não 
ser clinicamente significante13.
A microscopia ótica mostrou um tumor de pequenas células azuis 
e redondas, negativo para marcadores de linfoma, neuroblastoma 
e rabdomiossarcoma. Citogeneticamente, 90% a 95% dos TFE 
exibem uma translocação entre o gene do SE no cromossomo 
22 e o gene FLI1 no cromossomo 11 [t (11:22) (q24:q12)] ou o 
gene ERG no cromossomo 21 [t (21:22) (q22:q12)]5,6,14.
O padrão morfológico indiferenciado desse grupo de tumores 
pode mimetizar inúmeras neoplasias, incluindo linfoma linfo-
blástico, rabdomiossarcoma, tumor desmoplásico de pequenas 
células (TDPC) e carcinoma neuroendócrino15. 
O PNET é o segundo sarcoma de tecidos moles mais frequen-
te nas duas primeiras décadas de vida, sendo mais comum em 
pacientes da cor branca e sexo masculino2,16-19. No caso relatado 
a paciente era branca e do sexo feminino. É um tumor extrema-
mente agressivo, cuja sobrevida livre de doença em dois a três 
anos varia de 25% a 60%. Segundo Jasani, Salimi-Tari e Rana16 
há relato de sobrevida livre de doença através de tratamento qui-
mioterápico com ifosfamida e etoposídeo. No entanto, alguns 
estudos disponíveis na literatura mostram que o óbito é precoce, 
como no caso apresentado. Cerca de 30% dos pacientes apresen-
ta metástase no momento do diagnóstico. As áreas metastáticas 
mais frequentes são pulmão, osso e medula óssea. Mesmo nos 
casos em que não há evidência de doença metastática ao diagnós-
tico, como no caso, essa neoplasia dever ser sempre considerada 
como uma doença sistêmica. A maioria dos pacientes que recebe 
tratamento somente para o local primário apresenta recorrência 
em área distante, sugerindo a existência de micrometástase não 
diagnosticadas clinicamente17,21-23.
A terapêutica destes pacientes visa à combinação de quimiotera-
pia devido à alta incidência de micrometástase ao diagnóstico e 
o adequado controle do tumor primário através da cirurgia ou 
radioterapia18,22-25. A paciente realizou cinco dos sete ciclos de 
quimioterapia neoadjuvante programados e foi a óbito em apenas 
um ano do diagnóstico. 

CONCLUSÃO

Assim como na literatura, o presente caso reflete a agressividade 
desta doença apesar da possibilidade da multimodalidade tera-
pêutica. A genética molecular, além do seu papel no diagnóstico, 
tem sido aplicada em estudos recentes correlacionando o rearran-
jo genético da translocação entre os cromossomas 11 e 22 com o 
prognóstico.
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