CASO CLINICO

TUMOR NEUROECTODERMICO PRIMITIVO
MELANOTICO DE LA INFANCIA

REPORTE DE UN CASO

Amaranto Sudrez Mattos *, Ligia Restrepo®*,
Pedro Penagos***, Alba Rubio****

ResumEeN

InNTRODUCCION

El tumor neuroectodérmico primitivo melandtico
de la infancia es una neoplasia poco comuin, originada
en la cresta neural. Se presenta frecuentemente en
los huesos corofaciales, pero se ha informado en
miltiples localizaciones. La mayoria de las veces
afectaa lactantes menores de 12 meses de edad. Tiene
un curso benigno, por lo cual el tratamiento es
fundamentalmente la reseccion completa de la lesion.
Se describe el caso de un nifio de 4 meses de edad
con un tumor orbitario con extension intracraneana
manejado quirdrgicamente con buena evolucion.
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ABSTRACT

The melanotic neuroectodermal tumor of infancy
is a rare neoplasia originated from the neural crest, it
is frequently located in orofacial bones, although
other localizations have been reported; occurs
predominantly in infants. The behavior is benign and
the treatment consists mainly in complete surgical
resection.

A four-month old male with an orbital tumor and
intracraneal extension, mananged surgicaly with
favorable outcome, is described,

Key Words: Neuroectodermal tumeor, melanotic,
infancy.

El tumor neuroectodérmico melandtico de la
infancia es una neoplasia poco frecuente, descrita por
primera vez, en la literatura alemana, por Krompecher
en 1918, con el nombre de melanocarcinoma
congénito.""” Posteriormente, una gran cantidad de
nombres se han utilizado para denominar esia
neoplasia: progonoma melandtico de la infancia,
odontoma melandtico epitelial, adamantinoma
pigmentado, ameloblastoma melanético, epulis
pigmentado congénito, melanoameloblastoma,
melanocitoma, teratoma retinal o teratoma retino-
blastico y, finalmente, el término mds aceptado en Ia
actualidad, tumor neurcectodérmico melandtico de
la infancia."*' La variedad de nombres pone de
manifiesto la dificultad que ha existido para establecer
el origen celular del tumor. Sin embargo, los estudios
sugieren que este tumor muestra ciertas caracteristicas
morfoldgicas, bioquimicas e inmunchistoquimicas
observadas en olras neoplasias originadas en la cresta
neural.'**' Come su nombre lo indica, el tumor se
presenta predominantemente durante la etapa de
lactante menor; el 92% de los casos reportados se
han diagnosticado en menores de 12 meses de edad,
con igual frecuencia en ambos géneros.t® Clinica-
mente, se manifiesta como una tumoracion localizada,
con presencia o no de zonas pigmentadas. Del 85%
al 90% de los casos se localizan en laregion de cabeza
y cuello, siendo la parte anterior del maxilar y la
mandibula los sitios mas comiinmente afectados, con
informes de casos originados en piel, mediastino,
huesos largos, titero, ovario, paratesticulares y epidi-
dimo."®” El curso clinico, generalmente es benigno,
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con recurrencia local en un 15% de los casos, por lo
que la reseccién quirirgica es el tratamiento
fundamental.

Se reporta el caso de un tumor neuroectodérmico
melanético de la infancia. localizado en la érbita y
tratado con cirugia conservadora.

ReporTtE DE Caso

Un lactante menor de 4 meses de edad, sin
antecedentes personales ni familiares patoldgicos, fue
remitido al servicio de Oncologia Pedidtrica del
Instituto Nacional de Cancerologia de Colombia en
octubre de 1999 por la presencia de proptosis derecha
de dos meses de evolucion a la que se le habia reali-
zado una biopsia que habfa sido reportada como
tumor maligno indiferenciado (retinoblastoma extra-
ocular, meduloepitelioma o neuroblastoma). El TAC
de 6rbitas (Figura 1) muestra una extensa lesion
tumoral, localizada detris del globo ocular derecho,
aparentemente intraconal, que desplaza el nervio
éptico y el globo ocular en sentido medial, erosicna
la pared medial de la drbita y se extiende hacia la
fosa craneal anterior v media, con afeccion del ala
mayor del esfenoides. La radiografia del torax, Ia
ecograffa abdominopélvica, la citologia de liquido
cefaloraquideo, el mielograma y la biopsia de médula
Gsea resultaron normales. Una gamagrafia dsea con
Tc99m-HDP sélo mostrd hipercaptacion en el borde
interno e inferior de la drbita derecha. El cuadro
hemético, la enolasa y la ferritina sérica se encontra-
ban en limites normales.

Figura 1. Escanografia de crdneo (Estudio prequirirgico):
Lesion intraconal, refrobulbar que ocasiona exoftalines del
0.D. Se aprecia una masa sélida de densidad homo, génea
gtte abomba la pared medial de la orbita.
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El paciente fue llevado a cirugia y se le realizé
reseccion por via orbitaria de un 95% del tumor. En
el postoperatorio inmediato y en espera del resultado
de patologfa se inicid quimiocierapia sistémica con
vincristina y ciclofosfamida por dos semanas. La
patologia mostré una lesion compuesta por espacios
alveolares de células pequefias redondas con escaso
citoplasma, poco diferenciadas en un estroma fibroso,
con una zona de tejido glial y la presencia de otro
componente celular de aspecto epitelioide con
nucléolo prominente y pigmento de melanina en su
citoplasma.

La resonancia magnética del postoperatorio
(Figura 2) mostrd la presencia de residuo tumoral con
extension intracraneana, razén por la que, un mes
después, el paciente fue reintervenido por via
subfrontal, realizdndose una liberacién de nervio
6ptico y reseccién tumoral. El resultado de patologia
de este material informa reaccién fibrosa de tejido
orbitario negativo para tumor.

El paciente se dejé en vigilancia con estudio de
imédgenes cada tres meses y actualmente se encuentra
vivo y libre de la enfermedad después de 32 meses
de seguimiento.

DiscusionN

El tumor neuroectodérmico primitivo melandtico
de la infancia es una neoplasia rara, pigmentada,
polifenotipica, caracterizada histol6gicamente por la
formacion de nidos y espacios irregulares micro-
quisticos o alveolares, constituidos por dos tipos
celulares: unas células pequefias, redondas y azules,
con caracteristicas de neuroblastos, y otras, mas
grandes, claras y cargadas de pigmento melinico (con
fenotipo epitelial y melanocitico). Estdn contenidas
dentro de una matriz fibrosa o neurcfibrilar que
recuerda el tejido glial. En raras ocasiones muestran
también diferenciacién ganglio-neuromatosa. La
histogénesis es controversial; sin erbargo, la mayoria
de los autores se inclinan a pensar que se deriva de la
cresta neural, basados en los estudios de
inmunohistoquimica y microscopia electronica. o
La inmunchistoquimica revela que ambos tipos de
células son reactivos a proteina dcida glial fibrilar,
enolasa especifica neuronal, sinaptofisina y antigenos
asociados a melanoma (HMB-45). Ademds, las
células grandes reaccionan con anticuerpo para
vimentina, citoqueratina y antigeno de membrana
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Figura 2. Imdgenes por Resonancia Magnética ( Estudio postquinirgico): A: Imagen axial T con contraste v B: Densidad de
Protones. Se demuestra prolongacion de la masa hasta el dpex orbitario con extensién divecta hacia la fosa craneal anterior y
media con compromiso del ala mavor del esfenoides y eventuahnente compromiso del seno cavernose derecho.

epitelial. El estudio ultraestructural muestra células
epiteliales v melanosomas en varias etapas de
desarrollo y caracteristicas neuroblasticas que
incluyen proceses citoplasmdticos y grdnulos
densos.”* Otra caracteristica que apoya un origen
neural es la excrecidn de catecolaminas en niveles
altos en la orina de pacientes con este tumor, lo cual
se ha observado en otros tumores derivados de la
cresta neural, como los neuroblastomas, ganglio-
neuroblastomas y feocromocifomas.'' 3

El tumor se ha diagnosticado casi exclusivamente
en nifios menores de un afio de edad, con un 82% de
los casos en menores de 6 meses, v un 92% en meno-
res de 12 meses."'" El signo de presentacién, funda-
mentalmente, es la presencia de una tumoracion vy,
aunque la lesion contiene melanina, puede o no estar
presente la pigmentacién. En mds del 90% de los
casos se origina en los huesos de la regidn orofacial,
como lo mostraron Cutler y colaboradores en una
recopilacién de 134 casos; sin embargo, en fos casos
publicados en la literatora se ha informado de sitios
de presentacién en diversas partes del cuerpo, como
meninges, cerebelo, piel, mediastino, huesos largos,
utero, ovario, paratesticulares y epididimo.*1%=

Aunque generalmente el tumor tiene un comporta-
miento benigno, se informa de una recurrencia local
de entre el 15% y 45% después de una reseccién
mmoral, y menes del 5% de los casos cursan con
metdstasis.'"* Por lo anterior, se considera como

tratamiento de primera linea la reseccién quinirgica
completa.

Finalmente, otros tumores de células pequefias
redondas y azules {(rabdomiosarcoma, sarcoma de
Ewing, neuroblastoma, tumor neurcectodermico
primitivo periférico, linforma) deben tenerse en cuenta
en el diagnostico diferencial de esta infrecuente
neoplasia. Sin embargo, en estos tltimos no hay
poblacidén celular polifenotipica con expresién neural,
epitelial, ni con los marcadores melanociticos caracte-
risticos del tumor neuroectodérmico melandtico de
la infancia.

Nuestro caso fue manejado con reseccién quirir-
gica agresiva, pero con conservacion del globo ecular,
y la vision ha tenido una buena evolucion.
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