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RESUMEN

Caso clínico: Paciente varón de 6 años con propto-
sis del ojo derecho. Las pruebas de imagen detecta-
ron una masa en la pared medial de la órbita dere-
cha que fue biopsiada; el diagnóstico histopatológi-
co fue de tumor neuroectodérmico primitivo. El
paciente recibió tratamiento quimioterápico. Tras 7
años en remisión el paciente presentó recidiva del
tumor orbitario con metástasis sistémicas que fue
tratada sin éxito con quimioterapia, radioterapia, y
exenteración orbitaria.
Discusión: La localización orbitaria de estos tumo-
res es extremadamente rara. El diagnóstico diferen-
cial debe realizarse con otros tumores de células
pequeñas redondeadas, siendo fundamentales las
técnicas inmunohistoquímicas y/o ultraestructura-
les.

Palabras clave: Tumor neuroectodérmico primitivo
periférico, recidiva, órbita, proptosis, tumor de
células pequeñas redondeadas.

COMUNICACIÓN CORTA

ABSTRACT

Case report: A six-year-old boy presented with
proptosis of the right eye. Imaging studies detected
a mass in the medial wall of the right orbit. This
mass was biopsied revealing a histopathologic diag-
nosis of primitive neuroectodermal tumor, so che-
motherapy treatment was given. After seven years
in remission he presented with a recurrence of the
orbital tumor and was found to also have systemic
metastases. Treatment with chemotherapy, radiot-
herapy and orbital exenteration was unsuccessful.
Discussion:The orbital occurrence of these tumors
is extremely rare. Differentiation from other small
round cell tumors requires immunohistochemical
and ultrastructural techniques (Arch Soc Esp Oftal-
mol 2006; 81: 599-602).

Key words: Peripheral primitive neuroectodermal
tumor, recurrence, orbit, proptosis, small round cell
tumors.
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INTRODUCCIÓN

Los tumores neuroectodérmicos primitivos peri-
féricos (PPNET) son tumores malignos de tejidos
blandos que presumiblemente tienen su origen en la
cresta neural y aparecen fuera del sistema nervioso
central y del sistema nervioso simpático. Represen-
tan el 4-17% de los tumores de tejidos blandos en la
edad pediátrica.

La localización orbitaria de estos tumores es
extremadamente rara. En nuestro conocimiento
solo existen diez casos publicados en la literatura
(1-5), ocho de ellos en la edad pediátrica.

CASO CLÍNICO

Paciente varón de seis años de edad sin antece-
dentes personales ni familiares de interés que acude
al servicio de urgencias en enero de 1997 por pre-
sentar exoftalmos unilateral derecho de tres días de
evolución. La exploración reveló limitación de la
supraducción del ojo derecho (OD) con retropul-
sión disminuida y exoftalmos levemente doloroso
de dicho ojo (exoftalmometría ojo derecho: 16mm
y ojo izquierdo (OI): 11 mm). El resto de la explo-
ración oftalmológica fue normal.

La tomografía axial computerizada (TAC) y la
resonancia magnética nuclear (RMN) mostraron
una masa extraconal (28 mm× 18 mm× 15 mm) de
aspecto compacto, situada en la pared interna de la
órbita derecha que desplazaba el globo ocular infe-
rotemporalmente, y que captaba contraste (figs. 1 y
2). No se apreció invasión de estructuras vecinas.

Bajo anestesia general se realizó una orbitotomía
transconjuntival resecándose parcialmente el
tumor. El estudio histopatológico reveló un tumor
maligno de células pequeñas redondeadas con fre-
cuentes figuras de mitosis (fig. 3); no se objetiva-
ron rosetas ni pseudorosetas. Con técnicas inmu-
nohistoquímicas se observó que las células expre-
saban neurofilamentos y sinaptofisina. El diagnós-
tico anatomopatológico fue de tumor neuroecto-
dérmico primitivo.

La evaluación sistémica (RMN craneal; TAC de
tórax, abdomen, pelvis y extremidades; biopsia deFig. 1: RMN en T1, corte coronal.

Fig. 2: RMN con contraste (Gadolinio) en T1, corte axial (izquierda) y corte sagital (derecha).



médula ósea) fue negativa lo que llevó al diagnósti-
co definitivo de PPNET.

El paciente fue remitido al servicio de oncología
donde recibió tratamiento mediante quimioterapia
(QT) según el protocolo para tumores mesenquima-
les malignos de la Sociedad Internacional de Onco-
logía Pediátrica (vincristina, actinomicina, fosfami-
da, carboplatino, epirrubicina, etopósido), entrando
en remisión.

La evolución fue favorable en las múltiples revi-
siones, y las distintas pruebas de imagen sistémicas
y orbitarias (ecografía y/o RMN) realizadas perió-
dicamente fueron normales (fig. 4).

Tras permanecer siete años en remisión el pacien-
te acude en febrero de 2004 al hospital por proptosis
del OD. La RMN orbitaria mostró una masa en tor-
no al músculo recto interno que provocaba despla-
zamiento lateral del contenido orbitario sin exten-

sión ósea (fig. 5). Se realizó una nueva biopsia que
tras estudio anatomopatológico se informó como
recidiva de tumor neuroectodérmico ya que se
observó una proliferación de células pequeñas
redondeadas con abundantes figuras de mitosis y
positividad para el CD19 y la sinaptofisina.

A pesar del tratamiento agresivo con QT (carbo-
platino, topotecan, ciclofosfamida), radioterapia
local (dosis de 5000 cGy), y exenteración multidis-
ciplinaria craneofacial, no se consiguió controlar el
tumor apareciendo extensión cerebral y metástasis
pulmonares que provocaron la muerte del paciente.

DISCUSIÓN

El pico de edad de incidencia de los PPNET es en
la adolescencia.
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Fig. 3: Muestra de biopsia. Tinción con hematoxilina y eosina 125x (izquierda). Tinción con hematoxilina y eosina
250x (derecha).

Fig. 4: RMN en T1, corte coronal (izquierda) y corte axial (derecha).



Recordemos que la localización orbitaria de este
tipo de tumor es muy infrecuente, cuando se locali-
za en la órbita suele situarse en las paredes laterales
(3).

El diagnóstico diferencial de los PPNET orbita-
rios debe realizarse con otros tumores de células
pequeñas redondeadas incluyendo: tumor de Ewing
extraóseo, metástasis de neuroblastoma, rabdomio-
sarcoma, linfoma, sarcoma osteogénico. Los
PPNET son tumores que habían sido incluidos den-
tro de los tumores de Ewing extraesqueléticos con
los que comparten alteraciones microscópicas,
genéticas, y moleculares, distinguiéndose de éstos
últimos por presentar distintos grados de diferen-
ciación neuronal. Muchos autores consideran que
los PPNET y los tumores de Ewing extraesqueléti-
cos representan extremos del mismo grupo tumoral.
Las técnicas inmunohistoquímicas y/o ultraestruc-
turales son por tanto fundamentales para establecer
el diagnóstico entre estos dos tumores y para dife-
renciarlos de otros tumores de células pequeñas
redondeadas.

Inmunohistoquímicamente los PPNET se carac-
terizan por presentar positividad para: vimentina,
CD19, glicoproteina p30-p32, y marcadores neuro-
nales (neurofilamentos, sinaptofisina, cromograni-
na, enolasa neuronal específica). A nivel estructural
en los PPNET podemos encontrar filamentos cito-
plasmáticos intermedios, microtúbulos citoplasmá-
ticos y gránulos secretores.

En los PPNET orbitarios puede existir afectación
ósea local y extensión extraorbitaria (1,5), pero las
metástasis sistémicas son raras, solo existe un caso

publicado de PPNET orbitario con metástasis hepá-
ticas (4). Hasta la fecha, en nuestro conocimiento,
tras hacer una extensa búsqueda informática, éste es
el tercer caso descrito en la literatura de recurrencia
orbitaria tras tratamiento (1,5) y el segundo caso
descrito con metástasis sistémicas (4). De los diez
pacientes publicados dos fallecieron a causa del
tumor (1) pero desconocemos la evolución a día de
hoy del resto de los pacientes.

Los PPNET son tumores que progresan rápida-
mente con mal pronóstico.

No existe consenso sobre la mejor estrategia tera-
péutica, algunos autores consideran la quimiotera-
pia más menos radioterapia como primera línea de
tratamiento (2).
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Fig. 5: RMN en T2, corte coronal (izquierda). RMN en T1, corte axial (derecha).


