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Tumor de Askin: relato de caso e breve revisao

Askin tumor: case report and breaf review
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Resumo

Os tumores neuroectodérmicos primitivos (PNET) apresen-
tam origem em células nervosas primitivas sendo o Tumor
de Askin PNET de origem tordcica. Pouco se conhece sobre
a epidemiologia dos tumores de Askin, assim o objetivo
deste trabalho é apresentar um caso clinico de tumor de
Askin de rdpida progressdo em um adulto jovem. Paciente
de 21 anos evoluiu em 30 dias com dor tordcica e dispneia
progressiva sendo tratada para tuberculose e pneumonia
em outros servigos até o diagndstico de neoplasia tordcica,
sendo optado a partir de bidpsia de congelagio por ressec¢io
da massa, costectomias e pleurectomia. Destarte sugerimos
que o tumor de Askin seja considerado nas hipéteses diag-
nésticas em populagdes com sintomas pulmonares de rapida
progressio, como no caso apresentado, por sua agressividade
e rdpida evolugdo.

Descritores: Tumores neuroectodérmicos primitivos/diag-
néstico, Neoplasias tordcicas

Abstract

Primitive Neuroectodermal Tumor (PNET) has origin in
primitive nervous cells, and the Askin tumor is described
as a PNET from the chest. Little is known about the epi-
demiology of Askin tumors, so the aim of this paper is to
present a clinical case of Askin tumor rapid progression
in a young adult. A patient of 21 years old, presenting
progressive chest pain and dyspnea, was treated in other
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service for tuberculosis and pneumonia until the diagnosis of
thoracic neoplasia, being chosen from frozen biopsy for mass
resection, pleurectomy and costectomies, beyond adjuvant
chemotherapy. Therefore we suggest that the Askin tumor
should be considered in diagnostic hypotheses in popula-
tions with rapidly progressive pulmonary symptoms, as in
our case, because of its agqressiveness and rapid evolution.

Key words: Neuroectodermal tumors, primitive/diagnosis;
Thoracic neoplasms

Introducao

Os tumores neuroectodérmicos primitivos (PNET)
apresentam origem em células nervosas primitivas
e indiferenciadas podendo acometer estruturas do
Sistema Nervoso Central ou periférico. J4 foram des-
critos PNETs extra-cranianos em membros superior
e inferior, pelve, regido para-vertebral e regido tora-
cica®?. Sua epidemiologia é pouco conhecida sendo
descrita a populagao de criangas e adolescentes como
mais acometida.

Os tumores de origem torédcica foram descritos
inicialmente por Askin, posteriormente chamados
de Tumores de Askin®, tem como manifestagdo uma
massa em parede tordcica geralmente unilateral com
rapido crescimento e necrose e uma sobrevida estima-
da em oito meses ap6s o diagnéstico®.

O objetivo deste trabalho é apresentar um caso
clinico de tumor de Askin de radpida progressao em
um adulto jovem.

Caso Clinico

Paciente CPI, 21 anos, sexo feminino, parda na-
tural e procedente de Sdo Paulo, nao tabagista, com
epidemiologia negativa para tuberculose, apresenta-
va queixa de dor em hemi-térax direito associada a
dispnéia ha cerca de 30 dias. Procurou atendimento
hospitalar por intensificacdo dos sintomas onde foi
evidenciado derrame pleural e iniciado tratamento
para tuberculose e complicagao de pneumonia.

O quadro evoluiu sem melhora e apés 18 dias a
paciente foi encaminhada ao servigo de Cirurgia To-
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racica da Santa Casa de Sao Paulo onde foi submetida
a radiografia e tomografia computadorizada (TC) de
torax (imagem 1, 2 e 3) evidenciando formacgao ex-
pansiva heterogénia em hemi-térax direito com areas
de necrose.

Imagem1

Imagem 2

Foi optado por abordagem cirtirgica e realizado
costectomias de quarto a sexto arco intercostal direito
e bidpsia de congelacdo. O resultado indicou forma-
¢ao com células pequenas redondas e basoéfilas com
diferenciacdo ndo realizada entre Sarcoma de Ewing
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Imagem 3

e PNET. Foi procedida entao resseccao da massa com
pleurectomia parcial e reconstrugdo da parede tordcica
com auxilio de tela de Polipropileno.

A paciente evoluiu sem intercorréncias no poés-
-operatorio.

O diagnostico anatomopatoldgico indicou PNET
e foi optado por quimioterapia adjuvante (vincristina,
doxorrubicina, ciclofosfamida, fosfamida e etoposi-
dio).

Discussao

Dor € o principal e tinico sintoma em 60 % dos
casos de PNET em torax (5) como apresentado em
nosso caso, todavia a paciente ainda apresentava
intensa e progressiva dispneia. Seu diagnéstico pode
ser feito com radiografia de térax, TC e ressondncia
magnética, sendo que este tltimo apresenta maior
sensibilidade tendo como caracteristicas a presenga
de uma massa de tecido mole com margem pouco
delimitada e invasdo, compressdao ou destruicao de
estruturas adjacentes assim como a presenga ou nao
de necrose e focos hemorragicos®.

Nao foram identificados até o0 momento hormo-
nios produzidos pelos PNETs que possam ser detec-
tados em niveis séricos ou urinarios que possam ser
utilizados para diagnoéstico ou acompanhamento.
Histopatologicamente podem ser observados célu-
las pequenas e compactadas com pseudo-rosetas
de Homer-Wright de centro acidéfilo neurofibrilar.
Uma translocagdo cromossomica similar sugere que
0s PNETs e o sarcoma de Ewing sao proximos, sendo
até mesmo descritos como de um mesmo grupo de
tumores. Seu diagnostico é confirmado por anélises
imunohistoquimicas e a detecgdo da translocagao t
através da hibridizac¢ao in situ (FISH)".

Previamente a cirurgia pode ser feito bi6épsia
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aspirativa com agulha fina, para a confirmacao do
diagndstico. Em nosso caso, pela rdpida progressao
dos sintomas associada a massa identificada na TC,
optamos pela cirurgia precocemente uma vez que a
paciente ja havia passado por outros servigos e sub-
metida a tratamento ambulatorial para pneumonia e
tuberculose.

Apesar de raro, sugerimos que o tumor de Askin
seja considerado nas hipédteses diagnésticas em popu-
lagdes com sintomas pulmonares de rapida progres-
sd0, como no caso apresentado, por sua agressividade
erapida progressao. O tratamento envolve a resseccao
cirdrgica com radioterapia e quimioterapia adjuvantes,
sendo comum sua recorréncia®. Desta forma, a mor-
bidade e mortalidade do tumor sdo menores quanto
mais precoce o diagnoéstico, ja que envolve menor
ressecgao cirtirgica e possibilidade de ressecgao com
boa margem de seguranca®.
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