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RESUMO

O tumor neuroectodØrmico primitivo Ø uma neoplasia ma-
ligna de pequenas cØlulas que acomete principalmente 
SNC e tecidos moles de crianças e adultos jovens. É ex-
tremamente raro, existindo relatos na literatura de acome-
timento toracopulmonar, cabeça e pescoço, rins, pelve e 
extremidades. HÆ dois relatos descritos de acometimento 
de osso temporal, porØm nenhum caso foi descrito em 
criança. Apresentamos o relato de uma criança de 1 ano e 
6 meses, com história de OMA de repetiçªo e suspeita de 
OMC colesteatomatosa. Durante tratamento cirœrgico, ob-
servou-se massa de aspecto in�ltrativo ocupando cØlulas 
da mastóide. Exame histopatológico e imunohistoquímico 
con�rmou diagnóstico de tumor neuroectodØmico primitivo. 
Paciente foi submetida à quimioterapia, porØm, evoluiu a 
óbito.

Descritores: Osso temporal, Tumor neuroectodØrmico pri-
mitivo

ABSTracT

The primitive neuroectodermal tumor is a malign neoplasm 
of small-cells, which mainly involves central nervous sys-
tem and soft tissues of child and young adults. It is exceed-
ingly rare. There are reports in the literature of thoracic, 
lung, head and neck, kidneys and pelvis involvement. There 
are two reports of temporal bone involvement, but no one 
in a child. We report a case of a child with one and a half 
year old, with a history of recurrent acute otitis media and 
a suspect of a chronic otitis media with cholesteatoma. 
During surgical treatment, we found a mass with in�ltrative 
aspect in mastoid cells. Histopathologycal and immuno-
histochemical exams con�rmed the diagnosis of primitive 
neuroectodermal tumor. Patient received chemotherapy, but 
didn�t survive.

Keywords: Temporal bone, Primitive neuroectodermal 
tumor
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INTRODUÇÃO

O tumor neuroectodØrmico primitivo (TNEP) Ø um tumor 
maligno de pequenas cØlulas redondas de origem neuro-
ectodØrmica que se desenvolve principalmente no Sistema 
Nervoso Central (SNC) e tecidos moles de crianças e adultos 
jovens. É uma neoplasia extremamente rara e hÆ relatos 
na literatura de acometimento toracopulmonar, cabeça e 
pescoço, renal, pelve, regiªo abdominal e extremidades. 
Recente revisªo de literatura identi�cou apenas dois casos 
de acometimento do osso temporal em adultos1,2, nªo exis-
tindo relato em crianças.

RELATO DE CASO

LFS, sexo feminino, 1 ano e 6 meses de idade, encami-
nhada por suspeita de otite mØdia crônica (OMC) coles-
teatomatosa em orelha esquerda, com atecedentes de 
oite mØdia  aguda (OMA) de repetiçªo desde os primeiros 
meses de vida. Apresentava-se com quadro de otorragia 
e febre. À otoscopia, havia presença de lesªo polipóide 
de 1,5cm exteriorizando-se pelo conduto auditivo externo 
(CAE), cuja biópsia identi�cou pólipo in�amatório ulcerado. 
Paciente foi internada, introduziu-se antibioticoterapia e 
solicitou-se tomogra�a computadorizada (TC) de ossos 
temporais. Após 5 dias, evoluiu com paralisia facial grau 
IV. À TC observou-se sinais de destruiçªo óssea das pare-
des do CAE, esporªo de ChaussŁ e cØlulas da mastóide, 
e imagem sugestiva de partes moles ocupando todas as 
lojas das cØlulas da mastóide, o CAE e a cavidade tim-
pânica. Nªo evidenciada nenhuma alteraçªo intracraniana 
(Figura 1). 

Com dez dias de internaçªo, submetida à mastoidectomia 
exploradora, observou-se massa ocupando toda cavidade 
mastóide, com aspecto in�ltrativo em regiªo de promontório, 
de difícil remoçªo. O exame histopatológico indicou tecido 
compatível com neoplasia maligna de pequenas cØlulas. 
O estudo imunohistoquímico evidenciou Vimentina, S100 
e MIc2/CD99 positivos, con�rmando diagnóstico de TNEP 
(Figura 2).

Figura 1 – TC coronal de mastóide evidenciando sinais de destruição 
óssea e imagem sugestiva de partes moles ocupando cavidade 
mastóidea.

Figura 2 – Exame imunohistoquímico evidenciando células tumorais 
difusas positivas para Mic2/CD99

Treze dias após procedimento cirœrgico, paciente apresentou 
quadro convulsivo de difícil controle, sendo realizada TC de 
crânio que evidenciou lesªo expansiva temporal esquerda 
de 2,2 x 3cm nos maiores eixos transversos, em íntima 
relaçªo com regiªo da mastóide esquerda, que se estendia 
superiormente e abaulava o tentório ipsilateral com realce 
importante após injeçªo de contraste intravenoso. Paciente 
foi submetida a uma sessªo de quimioterapia intratecal, 
evoluindo para óbito um mŒs após internaçªo.

DISCUSSÃO

O TNEP pode acometer pacientes em qualquer idade, sen-
do o pico de incidŒncia na adolescŒncia5. Predominância 
no sexo feminino foi observada por alguns autores6, porØm 
outros nªo observaram predileçªo por sexo5. Quarenta e 
dois a 46% dos TNEP localizam-se na regiªo da cabeça e 
pescoço. 
O tumor neuroectodØrmico primitivo pertence a um grupo 
heterogŒneo de tumores malignos com graus variados 
de diferenciaçªo. É subdividido em central e perifØrico. O 
tipo central Ø a neoplasia NEP mais comum em crianças, 
correspondendo a 20-25% dos tumores do SNC e inclui 
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meduloblastoma e TNEP supratentorial3. TNEP perifØrico 
Ø representado pelo Sarcoma de Ewing, neuroepitelioma 
perifØrico, tumor de Askin e tumor neuroectodØrmico me-
lanocítico3. Histologicamente, todos esses tumores sªo de 
pequenas cØlulas redondas e de citoplasma basofílico. TNEP 
deve ser distinguido desses tumores atravØs da microscopia, 
ultraestrutura, imunohistoquímica e características citogenØti-
cas. À microscopia, sªo identi�cadas rosetas Homer-Wright, 
que indicam diferenciaçªo neuronal. Imunohistoquímica, 
incluindo enolase neuronio-especi�ca, proteína S100, actina, 
desmina e vimentina sªo utilizadas para maior diferenciaçªo. 
Detecçªo de produtos antigŒnicos do gene MIC-22 como 
glicoprotØina de superfície CD-99, 12 E7, 013 e HBA71 
sugerem o diagnóstico. AnÆlise citogenØtica mostra translo-
caçªo nos cromossomos (t[11;22][q24;q12]), que pode ser 
detectada atravØs do PCR.
Nªo existem sinais e sintomas patognomônicos de TNEP. 
Tumores intracranianos cursam com sintomas de hiperten-
sªo intracraniana. Tumores medulares podem interromper 
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a conduçªo neural ou apresentar-se como uma massa cer-
vical4. Nos dois casos de acometimento de osso temporal 
por TNEP descritos na literatura, os pacientes cursaram 
com paralisia facial como sinal inicial e nªo apresentaram 
pólipo aural. 
Trinta por cento dos pacientes apresentam-se com metÆsta-
se no momento do diagnóstico5. Os locais mais freqüentes 
de metÆstases sªo pulmªo, ossos e medula óssea. Imagens 
de tomogra�a computadorizada e ressonância magnØtica 
sªo utilizadas para localizaçªo e extensªo do tumor5. Cin-
tilogra�a óssea e radiogra�a/tomogra�a de tórax sªo œteis 
para detecçªo de metÆstases5. 
O tratamento consiste na excisªo cirœrgica, quimioterapia 
e radioterapia.  A taxa de sobrevida em 2 anos Ø de 65% e 
diminui para 38% em pacientes com doença disseminada5.
O TNEP Ø uma neoplasia rara e agressiva, com poucos 
casos descritos na literatura. Existem apenas dois relatos 
de acometimento de osso temporal, sendo este o primeiro 
caso descrito em criança.


