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RESUMEN

Introduccion: El tumor neuroectodérmico melanético de la
infancia (TNMI) es una entidad poco frecuente, habitualmente
benigna, de crecimiento rapido y expansivo, con una alta
tasa de recurrencia. El objetivo es presentar un caso clinico
inusual y revision de la literatura. Caso clinico: Masculino
de siete meses con una tumoracion retroauricular derecha,
de crecimiento progresivo con un diametro de 5 x 3 cm.
La tumoracion era de consistencia pétrea, de bordes bien
definidos y adherida a planos profundos. Se logro resecciéon
completa y el diagnostico de patologia fue de TNMI. Des-
pués de dos afnos de la reseccion, el paciente se encuentra
sin actividad tumoral. Conclusion: El TNMI es una entidad
neoplasica que debemos considerar en el diagnostico dife-
rencial de los tumores de partes blandas, particularmente en
cabeza y cuello, la cual se puede presentar tanto en nifios
como adolescentes.
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[Neuroectodermic melanotic tumor of childhood. Case report and
literature review]

ABSTRACT

Introduction: The melanoma neuroectodermal tumor of
childhood (NMTCH) is a rare entity, usually benign, with rapid
and expansive growth, with a high rate of recurrence. The
objective is to present an unusual clinical case and review of
the literature. Clinical case: Male patient, seven of months of
age with a right retroauricular tumor, which has a progressive
growth with a diameter of 5 x 3 cm, stony consistency, well-
defined edges, adhered to deep planes. Surgical complete
resection was achieved. The patient is free of tumor activity,
after two-year of follow-up. Conclusion: The NMTCH is a
neoplastic entity that must be considered as part of differential
diagnosis of soft tissue tumors, particularly in head and neck,
which can occur in both children and adolescents.

Key words: Melanoma neuroectodermal tumor of childhood,
diagnosis, treatment.

INTRODUCCION

El tumor neuroectodérmico melanético de la infancia
(TNMI) es una entidad poco frecuente, habitualmente
benigna, de crecimiento rapido y expansivo, con una
alta tasa de recurrencia.! Es una entidad muy rara, en
una revisién realizada por Mosby y cols.? se identifi-
caron 215 casos, encontrando sélo cuatro estudios que
reportaron cinco casos o mas.

Esta entidad se ha descrito con diversos nombres,
entre los que se incluyen: ameloblastoma melanoético,
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progonoma melanoético de la infancia, épulis pigmenta-
do congénito, odontoma melandtico epitelial, adaman-
tinoma pigmentado, melanoameloblastoma, melano-
citoma, teratoma retinal o teratoma retinoblastico. 3-6

De su comportamiento biolégico, se conoce que tie-
ne tasa de recurrencia de hasta 15% en el primer afo
posterior a la reseccién quirtrgica,” con transformacién
maligna hasta en el 6.6% de los casos. Los estudios de
esta entidad indican que se trata de una lesién origi-
nada en la cresta neural.®

Entre los hallazgos clinicos se describe como una
tumoracién localizada con presencia o no de zonas
pigmentadas. La piel se observa muy distendida sobre
la lesién, que raramente se ulcera. En los estudios de
imagen, se describe tipicamente como una lesiéon quisti-
ca radioltcida con capacidad de destruccion total y que
puede desplazar los dientes en desarrollo.? El objetivo
es presentar un caso clinico inusual de un paciente con
TNMI, y revision de la literatura.

PRESENTACION DEL CASO

Masculino de siete meses de edad, sin antecedentes de
importancia para el padecimiento. Inicia cuadro actual
a los dos meses de vida, se refiere como hallazgo por
parte de la madre tumoracién retroauricular derecha de
1.5 cm de diametro, de consistencia dura, por lo que fue
valorado en diferentes ocasiones por pediatra y médico
familiar. En un principio se consider6 el diagnodstico
de BCGitis, por lo que se mantuvo en observacion los
primeros dos meses del padecimiento. Debido a que
presentaba crecimiento progresivo de la tumoracién,
recibi6 tratamiento con rifampicina por 20 dias, y tri-
metoprim con sulfametoxazol por 10 dias, ademaés de
tratamiento antiinflamatorio, de cual no se conoce con
precisién el tiempo de administracién.

El tumor retroauricular continué creciendo hasta
llegar a 5 cm de didametro, por lo que fue valorado por
médico familiar y posteriormente enviado al Centro
de Oncologia Infantil del Centro de Referencia Estatal
para la Atencién del Nifio (ONCOCREAN) en agosto
de 2016.

A la exploracion fisica se observo lesion retroauri-
cular derecha de 5 x 3 cm de diAmetro, de consistencia
pétrea, con bordes bien definidos, adherido a planos
profundos, no doloroso a la palpacién y sin cambios
de coloracién en piel, sin adenopatias significativas
a ningun nivel (Figura 1). El resto de la exploracion
fisica fue normal.

Se 1inici6 protocolo de estudio realizando ultraso-
nografia (USG) de la regién retroauricular derecha,
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Figura 1: Se observa lesion retroauricular de 5 x 3 cm de didme-
tro, pétreo, con bordes definidos, fijo a planos profundos, indolo-
ro y sin cambios de coloracion en piel.

describiendo lesion nodular retroauricular de aspecto
heterogéneo con zonas ecogénicas de 4.1 x 7.0 x 2.4
cm, adenopatia ovoide que conserva hilio graso, midié
2.1 x 0.9 cm con flujo a la aplicacién de Doppler. Los
hallazgos de la TAC de cuello fueron: lesion sélida re-
troauricular derecha, dependiente de tejidos blandos
con vascularidad aumentada. Con dimensiones de 41 x
27 x 32 mm, de bordes regulares y bien definidos, de as-
pecto sélido, con unidades de atenuacién de 32-49 UH,
condicionando moldeamiento de estructuras 6seas ad-
yacentes. Con el medio de contraste hubo reforzamiento
intenso y heterogéneo (Figura 2). Después de evaluar
el caso, los médicos de cirugia pediatrica lograron su
reseccion completa, sin complicaciones (Figuras 1y 3).

En el reporte de patologia se describi6 de la si-
guiente manera: presencia de células grandes de
aspecto epitelioide, con granulos de pigmento, con
positividad para melanina, HMB-45 y CK AE1/AE3,
focalmente se arreglan en patrén pseudoalveolar. La
otra poblacién estd constituida por células pequenas,



Figura 2: En la TAC de cuello se observa lesion solida retroau-
ricular derecha, bien delimitada, dependiente de tejidos blandos
con incremento en su densidad con el medio de contraste.

poco diferenciadas que son positivas para CD56 y
sinaptofisina. No se detectaron zonas de necrosis ni de
hemorragia; la actividad mitdsica fue baja, de hasta dos
por 10 campos de alto poder (Figura 4). Con lo anterior,
se concluye que, dada la morfologia y los hallazgos de
inmunohistoquimica, corresponde a tumor neuroecto-
dérmico melanoético de la infancia (TNMI).

Actualmente, el paciente se encuentra libre de
actividad tumoral durante un periodo de seguimiento
de dos afios.

DISCUSION

Debido a que esta neoplasia tipicamente ocurre en la
edad pediatrica, se propuso el término tumor neuroec-
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Figura 3: Aspecto macroscépico de la tumoracion resecada,
cuya superficie es regular, bien delimitada y &reas de hiperpig-
mentacion.
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Figura 4: Examen microscopico con HE en 10X, se observa un
patrén estroma fibroso con células grandes de tipo epitelioide
y en la imagen de la izquierda con pigmentacidn positiva para
melanina en una distribucién pseudoalveolar.

todérmico melanocitico de la infancia, y actualmente
estd incluido en la terminologia aceptada.l?

El curso clinico de este caso se asemeja en cuanto
a la edad de presentacion y hallazgos histopatolégicos
de los pacientes descritos en la literatura, los cuales
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fueron diagnosticados en los primeros seis meses de
vida, ademas de la clasica pigmentacién de la tumo-
racién. Dada su rareza, el indice de sospecha es bajo
y, al final, como en nuestro caso, se establecié el diag-
noéstico después de su reseccion completa y del estudio
histolégico e inmunohistoquimico.

El TMNI se considera como una lesién rara; la re-
vision sistematica de Rachidi y cols. de 2015 revela un
total de 472 casos de ese tumor entre 1918 y 2013. Es de
comentar que han reportado casos aislados en adultos.!!

El diagnéstico definitivo de esta patologia es histo-
patoldgico e inmunohistoquimico con positividad para
marcadores como sinaptofisina, citoqueratina y HMB-
45; sin embargo, no se han establecido marcadores
bioldgicos para establecer la diferencia entre lesiones
malignas y benignas.!2 Otros anticuerpos monoclonales
necesarios para establecer la diferenciacién con otras
lesiones, sobre todo con neoplasias malignas, son des-
mina, mioglobina (rabdomiosarcoma), antigeno leucoci-
tario comun (linfoma de Burkitt), HMB-45 (melanoma
maligno) y proteina S-100 (histiocitosis).!314 E]l hallazgo
histopatolégico del caso que aqui se expone presentd
algunas caracteristicas que definen a esta neoplasia,
de acuerdo con lo hallado en la literatura, constituida
por un estroma fibroso, infiltrada por células de aspecto
epitelioide, pigmentada, con positividad para melanina,
HMB-45 y CK AE1/AE3, distribuidos en un patrén
pseudoalveolar. Ademas de células pequenas, poco
diferenciadas positivas para CD56 y sinaptofisina. De
esta forma, mostré una combinacién de diferenciacién
epitelial y melanocitica y sin datos histolégicos que
sefialaran malignidad.

En cuanto a las caracteristicas clinicas descritas en
la literatura, se ha observado la frecuencia mas alta en
el primer afio de vida hasta en el 90% de los casos.14
La localizacién mds frecuente es faciocervical en 90%!
y hasta 68-80% se encuentra en mandibula, aunque
también se reportan localizaciones como fontanela
anterior, hueso temporal y duramadre, epididimo,
huesos largos y mediastino.'®1¢ Hoshino y cols. han
reportado una relacién hombre:mujer de 2:1, asi como
mayor compromiso en la raza negra.l”

Los estudios de radiografia convencionales mues-
tran lesiones 6seas que suelen ser radiolucidas, con
o sin margenes irregulares. En la tomografia puede
observarse masas hiperdensas, pero también se han
reportado variantes hipodensas. Este ultimo estudio
ayuda a definir con precisién la extension de la lesion
y, por lo tanto, proporciona una buena base para la
planificacién quirirgica.!® La imagen tomografica de
nuestro caso se caracterizo por ser una lesion sélida
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retroauricular derecha, dependiente de tejidos blandos
con incremento en su vascularidad y bien delimitada,
sin datos infiltrativos.

En relacion con el tratamiento, la primera opcion
es lograr la reseccién completa de la neoplasia, que es
determinante para lograr buen prondstico. En el curso
clinico de los casos que recurren, y que se caracterizan
por invadir gradualmente estructuras dseas adyacen-
tes, se recomienda terapia adyuvante con quimiotera-
pia. La frecuencia de recurrencia estimada va de 10 a
60%15 y el 6.6% pueden malignizar y condicionar un
pronéstico malo.1819

CONCLUSIONES

En conclusion, el tumor neuroectodérmico melano-
citico de la infancia es una entidad neoplédsica que
debemos considerar en el diagnéstico diferencial de
los tumores de partes blandas en nifios y adolescentes,
particularmente en cabeza y cuello. En general, es una
tumoracién de buen prondstico, si se logra la resecciéon
completa pero el riesgo de recurrencia es del 6%.
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