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RESUMEN
El tumor neuroectodérmico primitivo del ovario es un sarcoma de tejido blando de 
células redondas pequeñas, raro y agresivo, de origen neural que generalmente 
se asocia con una alta morbilidad y mortalidad. La inmunohistoquímica es un 
complemento útil en el diagnóstico diferencial. Se describe un caso de tumor 
neuroectodérmico primitivo del ovario en paciente nulípara de 21 años que refería 
dolor y aumento de la circunferencia abdominal. La ecografía mostró tumoración 
de contenido heterogéneo sólido-quística que aparentemente se originaba del 
anexo izquierdo. La resonancia magnética confirmó la presencia de tumoración 
que se extendía hacia la fosa iliaca izquierda sin afectación de órganos locales ni 
metástasis regionales o a distancia. Los marcadores tumorales estaban todos 
dentro del rango normal. Durante la laparotomía se observó tumoración de ovario 
izquierdo con ovario derecho normal. Se realizó salpingoforectomía izquierda 
debido al tamaño del tumor, resección en cuña de ovario derecho, linfadenectomía 
pélvica y omentectomía. El examen histopatológico reveló tumor compuesto 
por láminas de células redondas. Las células tumorales fueron positivas para 
cromogranina A, sinatrofisina, vimentina y enolasa específica de neuronas, lo que 
confirmó el diagnóstico de tumor neuroendocrino primitivo de ovario izquierdo, que 
se originaba de teratoma quístico inmaduro. La paciente rechazó la quimioterapia 
postoperatoria.
Palabras clave. Ovario, tumor neuroectodérmico primitivo, Neoplasias del tejido 
blando, Sarcoma; Inmunohistoquímica.

ABSTRACT
Primitive neuroectodermal tumor of the ovary is a rare and aggressive small round 
cell soft tissue sarcoma of neural origin that is usually associated with high morbidity 
and mortality. Immunohistochemistry is a useful adjunct in the differential diagnosis. 
We describe a case of a primitive neuroectodermal tumor of the ovary in a 21-year-
old nulliparous patient who reported pain and increased abdominal circumference. 
Ultrasonography showed a solid-cystic heterogeneous tumor apparently originating 
from the left adnexa. Magnetic resonance imaging confirmed the presence of a 
tumor extending into the left iliac fossa without local organ involvement or regional 
or distant metastases. Tumor markers were all within the normal range. During 
laparotomy, a left ovarian tumor was observed with a normal right ovary. Left 
salpingo-oophorectomy was performed due the size of the tumor, right ovarian 
wedge resection, pelvic lymphadenectomy and omentectomy. Histopathologic 
examination revealed tumor composed of sheets of round cells. The tumor cells were 
positive for chromogranin A, synaptophysin, vimentin and neuron-specific enolase, 
which confirmed the diagnosis of a primitive neuroendocrine tumor of the left 
ovary originating from immature cystic teratoma. The patient refused postoperative 
chemotherapy.
Key words: Ovary primitive neuroectodermal tumor, Soft tissue neoplasm, Sarcoma; 
Immunohistochemistry.
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IntroduccIón

En las primeras 2 décadas de vida, cerca del 70% de los tumores ováricos 
se originan de las células germinales y un tercio de estos son malignos. 
Estos tumores malignos representan solo 0,1% de las neoplasias ovári-
cas y aquellos con elementos neuroectodérmicos son aún más raros(1).

El tumor neuroectodérmico primitivo primario (TNPP) es un sarcoma 
de tejido blando de células redondas pequeñas y comparte muchas 
características morfológicas con el sarcoma de Ewing, sobre la base 
de la translocación cromosómica compartida en EWSR1 (región 1 del 
punto de rotura del sarcoma de Ewing)(2). Aunque suele producirse en 
los tejidos blandos de niños y adultos jóvenes, se ha notificado casos 
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primarios en sitios viscerales como riñón, ova-
rio, vagina, testículo, útero, cuello uterino, veji-
ga urinaria, glándula parótida, corazón, pulmón, 
recto, páncreas y vesícula biliar. Aquellos que se 
producen en el ovario son relativamente raros 
y se asocian con alta mortalidad(3). Se presenta 
un caso de tumor neuroectodérmico primitivo 
de ovario.

caso clínIco

Se trata de paciente de 21 años, nulípara, quien 
asistió a la consulta por presentar dolor abdo-
minal difuso, de leve a moderada intensidad y 
de aproximadamente 2 semanas de evolución, 
acompañado de aumento de la circunferencia 
abdominal. La paciente refería menstruaciones 
irregulares en los últimos 12 meses. Negaba al-
teraciones en el hábito evacuatorio, palpitacio-
nes, taquicardia o sudoración. También negaba 
antecedentes de hipertensión, diabetes mellitus 
o personales de importancia y antecedentes fa-
miliares de neoplasias o cáncer.

Al examen físico, la evaluación cardiaca y torá-
cica estaban normales. El examen abdominal 
mostró tumoración abdominopélvica de gran 
tamaño, a unos dos centímetros por encima de 
la sínfisis púbica, de forma regular de aproxima-
damente 13 x 10 centímetros del lado izquierdo 
del abdomen y adherida a estructuras adyacen-
tes. El examen ginecológico no evidenció altera-
ciones, con cuello uterino cerrado sin sangrado 
genital, y el tacto rectal reveló la presencia de 
tumoración correspondiente a anexo izquierdo 
sin lesiones de la mucosa rectal.

La evaluación ecográfica mostró tumoración de 
superficie lisa y contenido heterogéneo comple-
jo con algunas porciones sólidas y otras quísticas 
de aproximadamente 11 centímetros de diáme-
tro y que aparentemente se originaba del anexo 
izquierdo. La resonancia magnética confirmó la 
presencia de la tumoración con estructuras sóli-
das y quísticas, que se extendía por la fosa iliaca 
izquierda sin afectación de órganos locales ni 
metástasis regionales o a distancia. Los marca-
dores tumorales (CA-125, alfafetoproteína, des-
hidrogenasa láctica y gonadotropina coriónica 
humana) estaban dentro de límites normales, al 
igual que las pruebas hematológicas, electroli-
tos, funcionalismo renal y hepático y de coagula-
ción. Las radiografías simples de cráneo, tórax y 
huesos largos estaban dentro de límites norma-

les. La endoscopia superior y la rectosigmoidos-
copia no mostraron alteraciones. Se sospechó 
de la posibilidad de teratoma ovárico.

Durante la laparotomía exploradora se observó 
que el ovario izquierdo presentaba tumoración 
de superficie lisa de aproximadamente 15 x 12 
x 10 centímetros con ovario derecho normal 
acompañado de 500 mL de líquido libre en ca-
vidad. No se observó aumento de tamaño de 
los ganglios retroperitoneales ni enfermedad 
peritoneal. El apéndice cecal, útero y ovarios no 
exhibían signos de infiltración. La evaluación 
anatomopatológica de las secciones congeladas 
durante la cirugía fue compatible con teratoma 
inmaduro de ovario. Se realizó salpingoforecto-
mía izquierda por el tamaño del tumor, resec-
ción en cuña de ovario derecho, linfadenectomía 
pélvica y omentectomía, debido a que la pacien-
te deseaba preservar la fertilidad, a pesar de los 
potenciales riesgos de la tumoración.

Al examen anatomopatológico, la tumoración 
era de superficie externa lisa, de coloración 
violácea-azulada y sin signos de rotura en la 
superficie (figura 1). Al corte era homogénea y 
parda, con algunas áreas de aspecto quístico (la 
mayor medía 3 centímetros) con contenido he-
morrágico y aspecto homogéneo. En el estudio 
histológico se encontró tejido neural y cartílago 
inmaduro, con escasos elementos maduros. Se 
observó un foco celular de 10 milímetros com-
puesto de complejos sólidos con alta concen-
tración de células pequeñas con núcleos ovales 
hipercromáticos, escaso citoplasma y algunas 

Figura 1. imagen macroscópica de la tumoración ovárica.
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rosetas, organizadas en lóbulos y divididas por 
septos fibrovasculares con patrón trabecular (fi-
gura 2). La prueba de inmunohistoquímica mos-
tró reacción positiva para CD99, cromogranina 
A, sinatrofisina, vimentina y enolasa específica 
de neuronas (figura 3) y negativa para desmina, 
cromografina, citojeratina e inhibina. El diag-
nóstico definitivo fue de tumor neuroendocrino 
primitivo de ovario izquierdo, que se originaba 
de teratoma quístico inmaduro (clasificación IC 
de la Federación Internacional de Ginecología y 
Obstetricia). La muestra de ovario derecho, gan-
glios pélvicos y epiplón no mostraron evidencia 
de enfermedad neoplásica. 

No se produjeron complicaciones intraoperato-
rias y el postoperatorio no presentó eventua-
lidades, siendo la paciente dada de alta a los 5 
días. Se le aconsejó tratamiento con quimiotera-
pia adyuvante, pero la paciente se negó a cual-
quier tipo de tratamiento adicional. No se ha co-
municado recurrencia del tumor luego de 2 años 
de seguimiento.

dIscusIón

El TNPP está compuesto de tejido neuroectodér-
mico inmaduro, representa el 3 a 6% de los tu-
mores sólidos y de 1,4 a 8,8% de los procesos ma-
lignos. La mayoría de los tumores ocurre entre la 
segunda y tercera década de la vida, a una edad 
ligeramente más temprana que la forma bien di-
ferenciada de los tumores neuroectodérmicos, 
y es más común en hombres. En un gran núme-
ro de casos se observa a lo largo del eje central, 
particularmente en el tejido blando o hueso de 
niños y adultos jóvenes, siendo el segundo sar-
coma más frecuente en estos grupos(4). Se consi-
dera una forma diferenciada dentro de la familia 
del sarcoma de Ewing / TNPP debido a que tiene 
muchas similitudes en histomorfología, inmuno-
histoquímica y biología molecular. Ambos tumo-
res resultan de la translocación recíproca de los 
brazos largos de los cromosomas 11 y 22 y se 
localizan en diferentes etapas de diferenciación 
neural. Independientemente del origen, son al-
tamente agresivos y producen metástasis rápi-
damente a pulmón y hueso(5).

El diagnóstico preciso es clave para el manejo y 
pronóstico óptimos en casos de TNPP. La mani-
festación clínica más frecuente es dolor, aumen-
to de volumen y, en ocasiones, fiebre, pérdida 
de peso, anemia y leucocitosis. El examen físico 
a menudo revela tumor abdominal y/o pélvico 
acompañado de dolor abdominal(6). Los estu-
dios por imágenes, como la tomografía compu-
tarizada, muestran tumores heterogéneos que 
se originan de tejidos blandos y proporcionan 
información importante sobre el tamaño del tu-
mor, participación de estructuras adyacentes y 
presencia de metástasis.

Se debe considerar la posibilidad de TNPP como 
diagnóstico diferencial de tumores ováricos con 
características inusuales, particularmente si la 
paciente es joven. El linfoma linfoblástico, neu-
roblastoma, rabdomiosarcoma, sarcoma sino-
vial poco diferenciado y tumor de Wilms se inclu-
yen entre los diagnósticos diferenciales, debido 
a que todos son tumores de células redondas 
pequeñas. La histología característica del TNPP 
se compone de células pequeñas con núcleos 
hipercromáticos, redondos u ovalados con esca-
so citoplasma. Los lóbulos celulares están sepa-
rados por tabiques fibrovasculares con algunas 
áreas de necrosis(4). La inmunohistoquímica es 
fundamental para establecer el diagnóstico. Los 

Figura 3. coloración por inmunohistoquímica. a) coloración 
positiva para cd99. B) coloración positiva la enolasa especiFica de 
neuronas. 

Figura 2. hallazgos histológicos del tumor neuroectodérmico pri-
mitivo primario de ovario. (a) lesión nodular con células redondas 
y ovaladas. coloración de hematoxilina – eosina, 20x. (B) zonas 
sólidas con acúmulos de células pequeñas redondas separadas por 
septos FiBrovasculares y áreas de necrosis Focal. coloración de 
hematoxilina – eosina, 100x. 
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criterios diagnósticos más comúnmente usados 
son: positividad para glicoproteína MIC2 (CD99) 
y al menos dos o más marcadores neurales dife-
rentes positivos y negativo para antígeno común 
de linfocitos y marcadores de inmunohistoquí-
mica tumoral para excluir linfoma y tumores 
miogénicos de células redondas pequeñas(7). 

El concepto de TNPP está en constante evolu-
ción. Inicialmente se consideró que se limitaba 
exclusivamente al sistema nervioso central y 
constituía el tumor maligno más común en ni-
ños, ahora se reconoce que también se produ-
cen fuera del sistema nervioso central y se deno-
minan en sus variantes centrales y periféricas. 
Aunque desde el punto de vista histológico son 
similares, representan variantes clínicas con 
diferentes localizaciones, perfiles inmunohis-
toquímicos y genética(8). La variedad central es 
un tumor embrionario que se deriva del sistema 
nervioso central, mientras que la variedad peri-
férica surge fuera del sistema nervioso central y 
expresa el gen quimérico EWS-FLI1, que puede 
detectarse mediante tinción inmunohistoquími-
ca CD99. Hallazgos previos demuestran que la 
mayoría de los TNPP que se originan de células 
germinales testiculares u ováricas tienen carac-
terísticas morfológicas de la variedad central en 
lugar de la variedad periférica(9-11).

El TNPP de ovario es altamente agresivo y tie-
ne mal pronóstico, especialmente en presencia 
de diseminación extraovárica. Debido a su muy 
baja frecuencia, no existe consenso sobre el 
método quirúrgico o terapia adyuvante, como 
la quimioterapia y la radioterapia. El manejo de 
estos casos se basa en informes de casos y se 
extrapola en gran parte del conocimiento de 
los tumores testiculares de células germinales 
masculinas transformadas(4,12). La combinación 
de cirugía, radioterapia y quimioterapia logra un 
aumento en la supervivencia y la supervivencia 
libre de enfermedad.

La quimioterapia se considera uno de los mé-
todos más eficaces para tratar los tumores con 
metástasis. No obstante, se ha descrito que 
esta solo es efectiva durante los primeros ci-
clos, ya que los tumores desarrollan resistencia 
muy rápidamente(10-15). En el caso de los TNPP 
que aparecen desde tumores de células germi-

nales, algunos autores recomiendan el uso de 
quimioterapia basada en bleomicina, etopósi-
do y cisplatino(16). Sin embargo, otros autores 
consideran que, a pesar de surgir dentro de los 
tumores de células germinales, estos tumores 
generalmente son resistentes al tratamiento 
basado en el cisplatino(17) y sugieren quimio-
terapia con ciclofosfamida, doxorrubicina, 
vincristina alternada con ifosfamida y etopó-
sido(18). Otros autores han utilizado quimiote-
rapia dirigida tanto al TNPP como al tumor de 
células germinales(19).

Por otro lado, la radioterapia adyuvante se utili-
za en las recidivas locales, así como para tumo-
res no resecables o resecados de forma incom-
pleta. Se observó una alta respuesta completa 
inicial del 94% en pacientes tratados con qui-
mioterapia más radioterapia local(1). Debido a lo 
anteriormente expuesto, el pronóstico general-
mente es malo con una alta tasa de mortalidad. 
La tasa de supervivencia varía de 10 meses a 3 
años(4).

En el presente caso la decisión fue realizar ciru-
gía conservadora más quimioterapia de acuer-
do con la edad y los deseos de la paciente sobre 
su fertilidad. Existe evidencia de la utilidad de la 
cirugía de preservación de la fertilidad seguida 
de quimioterapia para tumores germinales ma-
lignos ováricos (incluso en estadios avanzados), 
con tasas de fertilidad variables(20,21). Una de las 
mayores series de cirugías de preservación de 
fertilidad en pacientes con tumores germinales 
de ovario informó una tasa de embarazo del 
76%(20). La mayoría de las pacientes de esa serie 
estaban en el estadio I de la Federación Interna-
cional de Ginecología y Obstetricia.

En conclusión, el TNPP de ovario es un tipo 
raro de tumor de células germinales y debe ser 
considerado en el diagnóstico diferencial de la 
neoplasia ovárica maligna, particularmente en 
mujeres jóvenes. Se debe realizar el diagnóstico 
correcto de estos tumores atípicos utilizando los 
métodos clínicos y auxiliares disponibles para su 
tratamiento correcto y oportuno, debido al mal 
pronóstico en comparación con otras neopla-
sias. No existe consenso sobre la estrategia de 
tratamiento, aunque la cirugía, quimioterapia y 
radioterapia se usan habitualmente.



Tumor neuroectodérmico primitivo primario de ovario

Rev Peru Ginecol Obstet. 2022;68(2)   5

referencIas bIblIográfIcas

1. Wang Z, Dang H, Jiang J, Liu X, Liang W, Ren Y. Ewing's 
sarcoma/peripheral primitive neuroectodermal tumor 
with extraskeletal myxoid chondrosarcoma-like areas: 
a case report. Int J Clin Exp Pathol. 2019;12(10):3940-3. 
PMID: 31933786

2. Liu B, Qi DJ, Zhang QF. Primary adult primitive neuroecto-
dermal tumor of the bladder: A case report and literature 
review. Medicine (Baltimore). 2020;99(34):e21740. doi: 
10.1097/MD.0000000000021740

3. Liang L, Song H, Ma B, Zhang Z, Zhu K, Li Q, et al. Renal Ew-
ing's sarcoma/primitive neuroectodermal tumor (PNET): a 
case series of 7 patients and literature review. Transl Androl 
Urol. 2021;10(2):548-54. doi: 10.21037/tau-20-1122

4. Jaramillo-Huff A, Bakkar R, McKee JQ, Sokkary N. Primary 
primitive neuroectodermal tumor arising from an ovarian 
mature cystic teratoma in a 12-year-old girl: a case report. 
J Pediatr Adolesc Gynecol. 2017;30(4):511-2. doi: 10.1016/j.
jpag.2016.11.007

5. Chao X, Bi Y, Li L. Ovarian primary primitive neuroectoder-
mal tumor: a review of cases at PUMCH and in the pub-
lished literature. Orphanet J Rare Dis. 2019;14(1):147. doi: 
10.1186/s13023-019-1106-5

6. Bedük-Esen ÇS, Gültekin M, Aydın GB, Akyüz C, Oğuz KK, 
Orhan D, et al. Ewing sarcoma in an infant and review of the 
literature. Turk J Pediatr. 2019;61(5):760-4. doi: 10.24953/
turkjped.2019.05.016

7. Sbaraglia M, Righi A, Gambarotti M, Dei Tos AP. Ewing sarco-
ma and Ewing-like tumors. Virchows Arch. 2020;476(1):109-
19. doi: 10.1007/s00428-019-02720-8

8. KLi T, Zhang F, Cao Y, Ning S, Bi Y, Xue W, et al. Primary 
Ewing's sarcoma/primitive neuroectodermal tumor of the 
ileum: case report of a 16-year-old Chinese female and 
literature review. Diagn Pathol. 2017;12(1):37. doi: 10.1186/
s13000-017-0626-3

9. Tintila A, Doroftei B, Grab D, Simionescu G, Anton E, Maftei 
R, et al. Importance of studying primitive neuroectoder-
mal tumors and extraosseous Ewings sarcoma of the 
vagina and vulva. Oncol Lett. 2021;21(2):171. doi: 10.3892/
ol.2021.12432

10. Hota S, Kalra S, Dorairajan LN, Manikandan R, Sreenivasan 
SK. Do primitive neuroectodermal tumors of the kidney 
have a predilection for inferior vena cava involvement? A 
case series and review of the literature. J Kidney Cancer VHL. 
2020;7(4):8-16. doi: 10.15586/jkcvhl.2020.153

11. Kelling K, Noack F, Altgassen C, Kujath P, Bohlmann MK, Hoe-
llen F. Primary metastasized extraskeletal Ewing sarcoma of 
the vulva: report of a case and review of the literature. Arch 
Gynecol Obstet. 2012;285(3):785-9. doi: 10.1007/s00404-
011-2011-x

12. Sharma A, Sethi N, Saini S, Pandia K, Jangir R. Primary 
Ewings sarcoma in liver - A rare case report with review 
of literature. Indian J Pathol Microbiol. 2021;64(Supple-
ment):S136-S139. doi: 10.4103/IJPM.IJPM_288_19

13. Cochetti G, Paladini A, de Vermandois JAR, Fatigoni S, Zanelli 
M, Ascani S, et al. Metastatic renal Ewing's sarcoma in adult 
woman: Case report and review of the literature. Open Med 
(Wars). 2021;16(1):397-409. doi: 10.1515/med-2021-0207 

14. Xu QQ, Xing WW, Chen G, Dang YW, Luo YG, Chen P, et al. 
Primitive neuroectodermal tumors of the abdominal wall 
and vulva in children: Report of two cases and review of 
the literature. World J Clin Cases. 2019;7(21):3671-82. doi: 
10.12998/wjcc.v7.i21.3671

15. Eddaoualline H, Mazouz K, Rafiq B, El Mghari Tabib G, El 
Ansari N, Belbaraka R, et al. Ewing sarcoma of the adrenal 
gland: a case report and review of the literature. J Med Case 
Rep. 2018;12(1):69. doi: 10.1186/s13256-018-1601-7

16. Demirtas E, Guven S, Guven ES, Baykal C, Ayhan A. Two suc-
cessful spontaneous pregnancies in a patient with a primary 
primitive neuroectodermal tumor of the ovary. Fertil Steril. 
2004;81(3):679-81. doi: 10.1016/j.fertnstert.2003.08.036

17. Karatzas A, Papadopoulos V, Katsiouli V, Pisters L, Papandre-
ou C, Tzortzis V. Primitive neuroectodermal tumor transfor-
mation of testicular teratoma. Urol Ann. 2018;10(4):413-5. 
doi: 10.4103/UA.UA_182_17

18. Ehrlich Y, Beck SDW, Ulbright TM, Cheng L, Brames MJ, 
Andreoiu M, et al. Outcome analysis of patients with trans-
formed teratoma to primitive neuroectodermal tumor. Ann 
Oncol. 2010;21(9):1846-50. doi: 10.1093/annonc/mdq045

19. Oyama T, Noda T, Washio K, Shimada A. Pediatric grow-
ing teratoma syndrome of the ovary: A case report and 
review of the literature. Medicine (Baltimore). 2020 Sep 
18;99(38):e22297. doi: 10.1097/MD.0000000000022297

20. Tangir J, Zelterman D, Ma W, Schwartz PE. Reproductive 
function after conservative surgery and chemotherapy for 
malignant germ cell tumors of the ovary. Obstet Gynecol. 
2003;101(2):251-7. doi: 10.1016/s0029-7844(02)02508-5

21. Zamani N, Rezaei Poor M, Ghasemian Dizajmehr S, Alizadeh 
S, Modares Gilani M. Fertility sparing surgery in malignant 
ovarian germ cell tumor (MOGCT): 15 years experiences. 
BMC Womens Health. 2021;21(1):282. doi: 10.1186/s12905-
021-01437-8


