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I N T R O D U C C I O N

El término tumor neuroectodérmíco primitivo
(TNEP) ha sido usado en la literatura para un grupo de tumores de células
pequeñas y redondas del Sistema Nervioso Central y Simpático así como de
tejidos blandos; es un término bien específico para el diagnóstico de diferentes
neoplasias ( neuroblastoma, meduloblastoma y neuroepitelioma periférico). El
tumor neuroectodérmico primitivo (TNEP) se considera de la familia de
Sarcoma de Ewing (SE). Este tumor es poco frecuente; se menciona que existe
cierta prevalencia en el sexo masculino (59%). El origen de éstos tumores es
diverso, pudiendo tener origen adrenal, neuronal y región toracopulmonar (tumor
de Askin).

El estudio de éstos tumores se basa en la expresión morfológica,
inmunohistoquímica, ultraestructuraí. Histopatológicamente es difícil
diferenciarlo del Sarcoma Ewing (SE). El tratamiento aún no está bien
determinado. Se han hecho diferentes estudios con múltiples esquemas
quimioterapéuticos. En el Instituto de Cáncer Dana-Farber ( DFCI) y en el
Hospital Infantil (CH) en Boston se realizó un estudio en pacientes con TNEP
de origen óseo y pacientes con SE. Los esquemas de terapia sistémica fueron:
VAC (Vincristina-actinomicina-ciclofosfamida) y pulsos VAC, y otro esquema
empleado es VACA (Vincristina-actinomicina-ciclofosfamida-adriamicina). La
terapia local consistió en la radiación al sitio primario después de la cirugía;
siendo la dosis de 1200 cGy hasta 5000 cGy.
Los resultados obtenidos no han sido alentadores ya que los efectos

secundarios a la quimioterapia sobre todo los de mielo supresión son
importantes, así mismo no ha sido posible evitar las recaídas; y el alto índice de
segundas neoplasias. Sí a esto se asocia la presencia de metástasis al momento
del diagnóstico son factores asociados con un peor pronóstico.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

Conocer la respuesta a la quimioterapia y los esquemas empleados para
el tratamiento del tumor neuroectodérmico primitivo en niños del servicio de
Oncología en la Unidad de Pediatría del Hospital General de México O.D. en el
período de 1967 al año 2001.

Conocer el sitio primario, estudios diagnósticos, recaída y complicaciones
secundarias a quimioterapia en pacientes con tu or neuroectodérmico primitivo
en el servicio de Oncología de la Unidad de Pediatría del Hospital General de
México O.D. en el período de 1967 al año 2001.



J U S T I F I C A C I O N .

En el servicio de Oncología de la Unidad de Pediatría del Hospital General
de México se han recibido pacientes con tumores cuyo abordaje diagnóstico ha
sido difícil; dado que no se tiene una experiencia amplia en el diagnóstico del
tumor neuroectodérmico primitivo por no ser de los más frecuentes, cuyas
características histopatológicas son similares a otro grupo de tumores.

Así mismo la dificultad en cuanto al tratamiento quimioterapéutico, dada la
pobre respuesta al mismo; surgiendo la necesidad de investigar los esquemas
empleados y la respuesta a los mismos.



O B J E T I V O S .

OBJETIVO GENERAL.

Conocer la experiencia en el abordaje diagnóstico, esquemas terapéuticos
empleados y la respuesta al tratamiento en pacientes con tumor
neuroectodérmico primitivo de 1967 al año 2001.

OBJETIVOS ESPECÍFICOS.

a) Conocer la incidencia y frecuencia del tumor neuroectodérmico primi-
tivo en la infancia en el período de 1967 al 2001.

b) Edad de presentación y prevalencia por sexo.
c) Conocer abordaje diagnóstico.
d) Esquemas terapéuticos empleados y respuesta al tratamiento.
e) Complicaciones secundarias al tratamiento.

10



DISEÑO DE ESTUDIO.

Estudio retrospectivo de 1967 al año 2001, longitudinal,
observacional, con revisión de espediente clínico, de pacientes con diagnóstico
de tumor neuroectodérmico primitivo en Oncología pediátrica.

CRITERIOS DE INCLUSIÓN.

Expedientes clínicos con diagnóstico histopatológico de tumor
neuroectodérmico primitivo.

CRITERIOS DE EXCLUSIÓN.

Pacientes con diagnóstico de Sarcoma de Ewing y/o estudio
histopatológico no concluyente.
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MATERIAL Y MÉTODOS.

Expedientes clínicos del archivo clínico de la Unidad de Pediatría del
Hospital General de México, O.D.

Hoja de captura de datos.

Se utilizará un procesador de textos Work 2000.

Se utilizará programa Microsoft Excell 2000 para el análisis estadístico y
elaboración de gráficos.

12



M A R C O T E O R I C O

TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO.

Los tumores neuroectodérmicos primitivos (TNEPs) constituyen una
categoría de neoplasias neurales localizadas en el sistema nervioso central y en
el ganglio parasimpático autónomo (neuoblastoma, ganglioneuroblastoma), y
también en ramas nerviosas periféricas (neuroepiteliorna periférico)(i-3>. Algunos
TNEPs son encontrados en la región toracopulmonar(4-5>, también se han
observado infiltrando espacios extradurales en la espina dorsal <6>.

El Sarcoma de Ewing (SE) óseo convencional y de tejidos blandos^-s), poseen
además un complemento anormal que muestran características del
neuroectodérmico (sarcoma óseo neuroectodérmico)(9-io). No se sabe el origen de
éstos tumores sin embargo se han propuesto diversas teorías las cuales proponen
que algunos de éstos tumores se originan a partir de células de la cresta neural
(neuroectodermo) que en algún momento de su diferenciación sufren alguna
interferencia tanto en su desarrollo, crecimiento y diferenciación definitiva<ii).
No es un tumor frecuente; se menciona cierta prevalencia en varones (59%). Se
hace referencia de un TNEP periférico originado en la región sacrococcígea en
unneonatO(i2>.

La asociación del SE y el TNEP se ha complementado sobre todo en el
aspecto citogenético; en el SE se ha demostrado alteraciones cromosómicas
primarias: traslocación recíproca t(ll;22) (q24;ql2)d3-i4). De éstos pueden
ocurrir tras locaciones simples, complejas en uno ó más cromosomas incluidos el
11 y 22. La traslocación t(ll;22) (q22;ql2) observada en el SE ha sido descrita
en una variedad rara y relacionada con tumores neuroectodérmico
primitivO(i5,]6.!7,]8). La traslocación t(l 1;22) (q24;ql2) ha sido observada también
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en el tumor de Askin que es un tumor maligno de células pequeñas que se
origina en la pared toracopulmonar que se ha identificado como TNEP y en
estesioneuroblastoma que es una neoplasia maligna rara que se origina en el
epitelio olfatorio y que también se caracteriza por la traslocación t(ll;22)
(q24;ql2)(i9). Otras anormalidades inlcuyen trisomías del cromosoma 8, 16 y 22
que se presentan característicamente en los tumores de la familia de células
pequeñas y redondas (también se incluyen al neuroblastoma y las leucemias).
Esta traslocación ocurre en aproximadamente 90% de los tumoreS(2o>.

El SE y TNEP forman parte de un grupo de neoplasias histológicamente
similares y se tienen que distinguir de otros tumores de células pequeñas y
redondas en niños y adolescentes, que incluyen el neuroblastoma,
retinoblastoma, meduloblastoma, osteosarcoma de células pequeñas,
nefroblastoma blastémico, rabdomiosarcoma y linfoma Iinfoblástico<2i-22). El
diagnóstico diferencial se debe realizar con estudio morfológico e
inmunohistoquímico.

El marcador MIC 2 es un marcador específico para SE y TNEP.
El marcador MIC 2 es un gen pseudoautosómico que se encuentra en el brazo

corto del cromosoma sexual X t22.32; en el cromosoma Y en 11.2.
La reacción para detectar el MIC 2 es a través de anticuerpos monoclonales

HBA-71 yBFB-1, 12E7.
La reacción se lleva a cabo a través de diferentes epítopes que se encuentran

en la membrana celular; por lo que para determinar que el tumor en estudio se
trata de SE y TNEP se utilizan células ependimarías, islotes de Langerhans,
células de la granulosa, células de Sertoli, timocitos de la cortical (células
endocrinas) en las cuales está presente el t( 11 ;22); siendo a través de reacciones
citogenéticas de HBA-71 en la que se pone de manifiesto el MIC 2. Por lo tanto,
sí el tumor en estudio dá una reacción altamente positiva podremos inferir que
estamos ante un tumor neuroectodérmico primitivo ó sarcoma de Ewing.

Se concluye que el MIC 2 tiene correlación indirecta con t(ll;22) positivo
en SE y TNEP para establecer el diagnóstico diferencial con otros tumores de
células pequeñas y redondas (retinoblastoma, linfoma, rabdomiosarcoma,
neuroblastoma) en los cuales el MIC 2 y el HBA-71 son negativos^).

Así pues el estudio diagnóstico incluye histopatología, inmunohistoquímico y
molecular. El estudio histopatológico reporta células neoplásicas pequeñas,
redondas, azules y que se pueden organizar en rosetas ó pseudorosetas; nucléolo
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prominente, cromatina heterogénea y en los que puede haber algunas áreas de
necrosis y hemorragia. El estudio inmunohistoquímico sugiere que las células
tumorales son altamente reactivas para Vimentina, Citoqueratina y Enolasa
neurón específica; por lo que se han considerado como marcadores útiles en el
diagnóstico de ésta patología. Así mismo el estudio por microscopio electrónico
el cual pone de manifiesto la presencia de cromatina en las células.

Clínicamente la localización primaria es aproximadamente el 74% en el axis;
tórax el 60% y 36% en extremidades^).

Los signos y síntomas dependen de la localización del tumor. No existen
signos ni síntomas específicos, sin embargo el dolor parece ser el principal
síntoma en aproximadamente el 75% de los pacientes, el cual va a ser referido
dependiendo del sitio en que se localice el tumor<25>.

Aproximadamente ei 39% de los pacientes tienen metástasis al momento del
diagnóstico. La vía prinicipal de diseminación es la hematógena. El principal
órgano es el pulmón en el 38% de los pacientes y 31% a hueso; la médula ósea
en un 11%.

La evaluación inicial incluye la de extensión primaría del tumor, determinación
de metástasis, evaluación cardiopulmonar y renal; así como la determinación de
función hepática.

Se menciona que la determinación positiva de catecolaminas no es
patognomónica de ésta patología por lo tanto la utilidad de estas es limitada.

Está indicada de primera instancia la realización de biopsia de la tumoración
para estudio histopatológico, citogenético e inmunohistoquímica; no están
justificadas las cirugías radicales.

No existe estadificación para esta tumoración.
El manejo es multidisciplinario: quirúrgico, radiación, quimioterapia.
Los esquemas quimioterapéuticos que han sido empleados son variables se

menciona el esquema VAC (Vincristina-actinomicina-ciclofosfamida), pulsos
YAC y VACA (Vincristma-actinomicina-ciclofosfamida-adriamicina), propuesto
por el Instituto de Cáncer Dana-Farber y el Hospital Infantil en Bostoneó), para
el TNEP óseo. Otro protocolo para el TNEP extraóeso es ciclofosfamida y
adriamicina alternando con cursos de Vincristina/dactinomicina;
ifosfamida/etóposidO(27).
Para el TNEP supratentorial se ha propuesto el empleo de cisplatino, lomustina

(CCNU) y vincristina.
Todos ellos sin que se obtenga una respuesta adecuada.
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La radiación se asocia al manejo con la quimioterapia. Actualmente se está
recurriendo a la radiación al sitio primario; la dosis utilizada dependerá del sitio
primario del tumor.

Cuando se comparan los protocolos empleados para el manejo de éste tumor se
ha visto que existen múltiples factores que empeoran el pronóstico de los
pacientes: la edad al momento del diagnóstico, el sitio primario, el tamaño del
tumor que cuanto más grande sea éste peor es el pronóstico y la presencia de
metástasis al momento del diagnóstico son algunos de los que se toman en
cuenta para la sobrevida libre de enfermedad. Así mismo las complicaciones
secundarias al empleo de quimioterapia y el surgimiento de segundas neoplasias
también influyen en la sobrevida libre de enfermedad. Existen algunos reportes
del 12% aproximadamente de sobrevida libre de enfermedad.
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RESULTADOS.

Después de una revisión de casos de tumores sólidos en el Hospital
General de México, de la Unidad de Pediatría diagnosticados como neoplasias
frecuentes se refiere que 308 casos corresponden a tumores sólidos.* El tumor
neuroectodérmico primitivo (TNEP) constituye una de las neoplasias con menor
índice ocupando el último lugar en frecuencia con una incidencia del 1.2%
(gráfica 1); no existe un predominio por sexo, como lo muestra el presente
estudio.

Posterior a la revisión de casos de 1967 al año 2001, se encontró que
únicamente 4 pacientes se diagnosticaron como tumor neuroectodérmico
primitivo, lo cual constituye el 1.2% de las neoplasias sólidas; en relación al
sexo no se encontró predominancia en alguno de ellos, ya que dos casos
correspondieron a mujeres y dos para varones (gráfica 2) correlacionándose con
la literatura. En cuanto a la edad de presentación fue en un promedio de 12 años
con un rango de 5 a 14 años (gráfica 3).

El lugar de procedencia se encontraron dos casos para el Distrito Federal, 1
caso para el Estado de México, 1 caso Michoacán (gráfica 4).

Los primeros casos reportados fueron en el año de 1996 con dos casos; uno
en el año 1997 y otro más en el año 2000 (gráfica 5).

En cuanto al sitio de localización del tumor se encontró 1 caso para Sistema
nervioso central, 1 caso para columna vertebral torácica, 1 caso en región
supraclavicular y uno más en retroperitoneo, lo cual estadísticamente no es
significativo ya que en la literatura no se hace mención a una mayor prevalencia
en cuanto al sitio de presentación (gráfica 6).

*Dato obtenido de Tesis de Tumores Sólidos poco frecuentes. DRA. EDUWIGES GARCES.
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Los signos y síntomas del tumor se desglosan en la tabla 1. Encontrándose que
el síntoma principal es el dolor en 100% de los casos y que la localización de
éste depende del sitio de presentación; seguido de la presencia de masa en 50%,
fiebre en 25% y ataque al estado general y dificultad respiratoria el 12.5%. A la
exploración física se encontró la presencia de masas tumorales a la palpación en
dos de los pacientes así como dolor a la palpación 50%, y disminución de la
fuerza muscular de las extremidades inferiores 25%.

En cuanto a la toma de biopsia únicamente se le realizó a uno de los
pacientes, a dos se les realizaron resección parcial y total de la tumoración, y
uno más laminectomía.

Los estudios de diagnóstico incluyeron la determinación de catecolaminas a
uno de los pacientes con tumoración en SNC las cuales se reportaron normales;
y un pacientes con tumor en retroperitoneo marcadores tumorales (alfa
fetoproteína y antígeno carcinoembrionario) siendo éstos negativos.

Así como también estudios de extensión que incluyeron tomografía de cráneo,
toraco-abdomínal; serie ósea metastásica, aspirado de médula ósea, biopsia de
médula ósea, urografía excretora y gamagrafía renal.

Al momento del diagnóstico no se encontraron sitios de metástasis; las cuales
se presentaron después de haber iniciado el tratamiento, en una paciente, las
cuales se localizaron en hígado, riñon derecho y músculo obturador izquierdo.

En dos pacientes se encontró infiltración a sistema nervioso central,
diagnosticado en líquido cefalorraquídeo en el cual se reportaron células
neoplásicas. 1 paciente con infiltración a médula ósea, diagnosticado por
aspirado de médula ósea; y en la serie ósea metástasica de otro paciente se
reportó infiltración a columna torácica.

Así mismo un paciente presentó recaída al sitio primario después de un año de
habérsele hecho el diagnóstico.
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El reporte histopatológico en dos de los casos fue erróneo, en el caso del
tumor en columna vertebral torácica fue Linfoma de Hodgkin difuso que
infiltraba médula ósea; y para el tumor retroperitoneal Rabdomiosarcoma
alveolar; de la cual se realizaron revisión de las laminillas y en el caso de
Rabdomiosarcoma se solicitó estudio de inmunohistoquímica (tabla 2), con lo
cual se corroboró el diagnóstico de Tumor neuroectodérmico primitivo; el
estudio reportó MIC-2 POSITIVO en la membrana de las células, ENE
(enolasa-neurón específica) positiva en el citoplasma de las células; la tinción de
PAS y MASSON resaltaron la estructura y trama vascular de la neoplasia; y la
microscopía electrónica 50-200 mostró en el citoplasma de las células escasos
granulos neurosecretores y glucógeno; lo cual se correlaciona con los reportes
en la literatura; en el caso deí tumor en región supraclavicular se sugirió como
diagnóstico diferencial un Sarcoma de Ewing.

Respecto al tratamiento los 4 pacientes recibieron quimioterapia sistémica en
un rango de 1 a 13 ciclos, en promedio 9; de los medicamentos empleados se
encuentran: Cisplatino en 4 pacientes, VP-16 4 pacientes, Adriamicina 3
pacientes, Ciclofosfamida 3 pacientes; Vincristina 3 pacientes; Ara-C 3
pacientes; Dacarbazina I paciente; Actinomicina-D 2 pacientes, Ifosfamida I
paciente (tabla 3).

Los esquemas empleados quedaron de la siguiente manera:
1)CHOP
2) CDDP/VP-16 , para el caso del tumor de SNC.
3) VACA
4) CFA/AMD/V
Y en recaídas:
a) Methotrexate a dosis altas
b) Ifosfamida
c) Dacarbazina
d) VP-16
e) Ara-C
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Dos pacientes recibieron quimioterapia intratecal a base de methotrexate
más hidrocortisona.

Los resultados en cuanto al empleo de la quimioterapia no fueron los
esperados, se utilizaron esquemas combinando varios medicamentos. La
mortalidad por este tumor es del 100%; uno de los pacientes únicamente recibió
un ciclo de quimioterapia con abandono del tratamiento lo cual empobrece el
pronóstico; así mismo pese a los esquemas tan agresivos, las recaídas a sitio
primario se presentó en uno de los casos; así como metástasis a otros órganos;
recientemente falleció la última paciente con éste diagnóstico en el IMSS en
donde se desconoce el tratamiento.

La radioterapia no se llevó a cabo en los pacientes, ya que no fue posible por
las complicaciones que presentaron secundarias a la quimioterapia; lo cual
también va en contra del pronóstico de los mismos.

Las complicaciones que se presentaron íué la mielosupresión en el 100%
de los casos, procesos infecciosos 50%, vejiga neurogénica 25%; así como daño
renal (tabla 4).
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GRÁFICA 1 PORCENTAJE DE TUMORES SOLIDOS
EN PEDIATRIA H.G.M. 1967-2001

l.-TNEP
2.- NEUROBLASTOMA
3.- SARCOMA
4.- T. GERMINALES
5.- OSTEOSARCOMA
6.- RABDOMIOSARCOMA
7.-J. ifílMS
8.- REflNOBLASTOMA

1.2%
4.3%
5.4%

12.7%
13.6%
13.9%

28.3%
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GRÁFICA 2 PORCENTAJE DE TNEP DE ACUERDO
AL SEXO

MUJERES HOMBRES

FALLA DE « S M
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GRÁFICA 3 FRECUENCIA POR EDAD
DE TNEP EN HGM 1967-2001

EDAD PROMEDIO RANGO



GRAFICA4ED0S.DE PROCEDENCIA
DETNEPHGM 1967-2001

MICHOACAN

DF.

EDO. MEX.

24



GRÁFICA 5 No. DE CASOS POR AÑO
DETMEP

NO. CASOS M 2

1 • !

i'imAu^
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GRÁFICA 6 SITIO DE LOCALIZACIÓN
DEL TNEP

RETROPERITONEO

REGIÓN SUPRACLAVICULAR

S1ST. NERV. CENTRAL

COLUMNA VERTEBRAL TORACIC
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TABIA No. 1 CUADRO CUNICO DE TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO

SÍNTOMAS No. DE PACIENTES %

DOLOR 4 100
FIEBRE ! 25
DIFICULTAD RESPIRATORIA 1 25
DISMINUCIÓN DE LA FUERZA I 25
ATAQUE ALEDO.GRAL i 25

EXPLORACIÓN FÍSICA

MASA TUMORAL 2 50
DOLOR A LA PALPACIÓN 2 50
DISMINUCIÓN DE FUERZA MUSCULAR 1 25

LOCALIZACION

S.N.C. 1 25
REGIÓN SUPRACLAVICULAR 1 25
COLUMNA VERTE8RAL 1 25
RETROPERITONEO 1 25
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TABLA 2 ESTUDIOS

TEJIDO ANALIZADO

CARACI. MACROSCÓPICAS

CARACT. HISTOLÓGICAS

TINCIÓN HISTOQUIMICA E
HINMUNOH1STOQUIMICA

MICROSCOPÍA ELECTRÓNICA

DE INMUNOH1STOQUIMICA Y PATOLOGlA

MÚSCULO OBTURADOR

CÉLULAS PEQUEÑAS . REDONDAS , AZULES ; ALGUNAS ALREDEDOR
DE VASOS SANGUÍNEOS FORMANDO ROSETAS . ÁREAS DE —
NECROSIS Y HEMORRAGIA.

M1C-2 POSITIVA EN LA MEMBRANA DE LAS CÉLULAS .
ENE POSITIVA EN EL CITOPLASMA DE LAS CÉLULAS
i P- 246- 00 PAS Y MASSON POSITIVA.
VIM , AAML , AAEM , AMB , DESM , PES100 , CD45 NEGATIVA .

50 - 200 MUESTRAN EN EL CITOPLASMA ESCASOS GRANULOS
NEUROSECRETORES Y GLUCÓGENO .

ENE : Enolasa neuron específica
VIM : Vimentina
AAML: Anti-actina músculo liso
AAEM: Anti-actimusculo específica
AMB : Antimioglobina
DESM : Desmina
PES100: Proteína 100

28



No. DE CICLOS

1 - 33

MEDICAMENTOS
EMPLEADOS

CICLOFOSFAMIDA
C1SPLAT1NO
ADR1AMIC1NA
VINCRISTINA
ARA-C
VP-16
ACT1NOM1CINA - D
DACARBAZINA
IFO5FAMIDA

TABLA 3 QUIMIOTERAPIA EMPLEADA

S1STEMICA INTRATECAL

4 2

No. DE PACIENTES

3
4
3
3
3
4
2
1
1

ESTA TESIS NO SAO
BE LA BIBLIOTECA 29



MIELOSUPRESION

INFECCIONES

VEJIGA NEUROGENICA

AFECCIÓN RENAL

TABLA 4 COMPLICACIONES

100%

50%

25%

25%
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DISCUSIÓN.

En el presente estudio se revisaron cuatro expedientes del archivo de
Pediatría del Hospital General de México, en el período de 1967 - 2001 con
diagnóstico de tumor neuroectodérmico primitivo, de estos se observa que es el
tumor sólido menos frecuente con el 1.2%.

Por otro lado no se encontró predominio por alguno de los sexos con una
relación hombre mujer de 1:1.

El estado de mayor incidencia fue el Distrito Federal con dos casos; I para el
Estado de México y uno más para el estado de Michoacán. El período en el que
se encontró una mayor incidencia de casos filé en el año de 1996 con dos casos
ocupando el 50% del total de los casos.

De acuerdo a los síntomas el principal fue el dolor. El sitio de localización
no se encontró prevalencia en alguno de los sitios lo cual se corrobora en la
bibliografía.

En cuanto al abordaje clínico se vio que es el-mismo en cuanto los estudios
de extensión en presencia de tumores; el estudio histopatológico resultó en dos
de los casos erróneo; se realizaron estudios especiales de inmunohistoquímica y
microscopía electrónica para llegar al diagnóstico definitivo de TNEP, lo cual
también se correlaciona con la literatura.

El protocolo de tratamiento fue el uso de múltiples medicamentos combinados
los cuales no brindaron resultados satisfactorios; lo cual también constituye uno
de los problemas a que se enfrenta un clínico en el manejo de esta patología.

La presencia de metástasis y de recaída se presentaron en dos pacientes lo que
es adverso para el pronóstico y la sobrevida libre de enfermedad.

Así mismo el abandono temprano del tratamiento y las complicaciones
secundarias al uso de quimioterapia empeoran el pronóstico de los pacientes.

La mortalidad por este tumor es del 100% dada la complejidad tanto para el
diagnóstico como para el manejo del mismo.
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CONCLUSIONES.

Con los datos obtenidos en este estudio retrospectivo en un período de 35
años se concluye que el diagnóstico del tumor neuroectodérmico constituye una
de las tumoraciones menos frecuente en la edad pediátrica.

Así mismo se encontraron dificultades para la localización de los expedientes
y algunos reportes de histopatología para corroborar el diagnóstico.

Es importante que los pacientes en quienes se sospecha esta patología se les
realice la toma de biopsia, los estudios de inmunohistoquímica desde el
momento en el cual se dificulte el diagnóstico y sabiendo que existen otras
patologías que se pueden confundir con este tumor. La cirugía no debe ser de
primera instancia el tratamiento a seguir ya que este tumor es uno de los más
agresivos y que no responden al tratamiento de manera adecuada.

Así mismo concientizar al personal de salud que está en contacto por primera
vez con los pacientes, de que el retardo en el diagnóstico empobrece el
pronóstico de los pacientes no sólo para este tumor sino para otro tipo de
patologías; disminuyendo la posibilidad de sobrevida y la calidad de vida del
paciente.
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