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Mioepitelioma sincitial cutaneo
doloroso: desde la clinica
inespecifica al diagnéstico
histopatolégico

Painful Cutaneous Syncytial Myoepithelioma:
From Nonspecific Symptoms to
Histopathologic Diagnosis

Sr. Director:

Los tumores con diferenciacion mioepitelial incluyen el
tumor mixto, el mioepitelioma y el carcinoma mioepite-
lial. Suelen afectar a las glandulas salivales, aunque pueden
localizarse también en el area nasosinusal, laringe, pulmoén
y piel. Las neoplasias cutaneas con diferenciacion mioe-
pitelial incluyen el siringoma condroide (tumor mixto), el
mioepitelioma cutaneo, el siringoma condroide maligno y el
carcinoma mioepitelial'=3. En los ultimos afos se ha descrito
la variante sincitial del mioepitelioma cutaneo®.

Un vardén de 33 afos, sin antecedentes personales de
interés, consultd por una papula de 0,2 cm de diametro de
2 anos de evolucion situada en el flanco derecho, lige-

ramente eritematosa y dolorosa. No asociaba signos de
sangrado ni crecimiento. Se plante6 el diagnostico clinico de
angioleiomioma y angiolipoma y se realizo biopsia escisional
de la lesion.

Histologicamente se observo una lesion sobreelevada,
sésil, debido a la presencia de una neoformacion nodular,
solida, bien circunscrita, de contornos lobulados, situada en
el tercio superficial de la dermis reticular (fig. 1A). Estaba
constituida por células fusiformes y epitelioides, de nicleo
oval o redondeado, sin atipia significativa, citoplasma en
cantidad variable, de limites mal definidos y sin practica-
mente componente intersticial (figs. 1B-D). Se aprecid un
maximo de 4 figuras mitoticas por 10 campos a 40x. No se
observo necrosis tumoral.

La poblacion tumoral mostré inmunotincion difusa y
generalizada para S-100 y EMA (fig. 2), siendo focal para
actina muscular lisa (figs. 3C,D) y caldesmon. No se observo
inmunotincion para citoqueratinas AE1-AE3 (figs. 3A,B),
melan-A, desmina, proteina gliofibrilar acida, p63, ni
claudina-1.

Se estudi6 mediante RT-PCR y secuenciacion de los
reordenamientos EWSR1 (EWSR1-POUF5F1, EWSR1-ZNF444 y
EWSR1-PBX1)> con resultado negativo.

Figura 1

Tumoracion nodular superficial, circunscrita (A), constituida por células fusiformes y epitelioides de nucleos ovales o

redondeados sin atipia significativa (B,C) y limites imprecisos (D) (H-E: A, x40; B, x100; C, x200; D, x400).
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P
Figura 2 Inmunotincion difusa para S-100 (A,B) y EMA (A-D) (A, x10; B, x200; C, x10; D, x100).
Figura 3 Ausencia de inmunotincion difusa para AE1-AE3 (A,B) y focal para actina muscular lisa (C,D) (A, x10; B, x200; C, x10;
D, x200).

El mioepitelioma sincitial es un tumor raro, pre-
sentandose clinicamente como una papula o nodulo en
extremidades de varones de mediana edad. Histologica-
mente se caracteriza por ser un tumor sélido de células
fusiformes o histocitoides de citoplasma eosinofilo palido y
nicleo vesicular, con estroma escaso’®.

Habitualmente no presenta mitosis, necrosis e invasion
linfovascular, pero excepcionalmente se han descrito hasta
4 figuras mitoticas por 10 campos a 40x’. Los criterios
diagnosticos del carcinoma mioepitelial cutaneo no estan

bien establecidos, pero los tumores con atipia citoldgica
marcada, un alto indice mitotico y necrosis muestran un
comportamiento mas agresivo, con incremento de la pro-
babilidad de recidiva y metastasis a distancia®’°.

EL 50% de los mioepiteliomas sincitiales cutaneos presen-
tan un reordenamiento del gen EWSR1437,

Los tumores mioepiteliales suelen expresar citoquera-
tinas y la proteina $100. No obstante, el mioepitelioma
sincitial presenta inmunotincion para EMA y proteina 5100,
y la mayoria son negativos para citoqueratinas’.
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El diagnostico diferencial incluye el histiocitioma fibroso
benigno epitelioide, el xantogranuloma juvenil, lesiones
melanociticas y el sarcoma epitelioide®’.

El histiocitioma fibroso benigno epitelioide se presenta
como un nddulo dérmico de células epitelioides, con pre-
sencia frecuente de binucleacion, positivas para EMA, en el
seno de un estroma fibrovascular. No obstante, esta lesion
no presenta una arquitectura sincitial ni la inmunotincién
para la proteina S100, ni para PAGF y p63, como ocurre con
el mioepitelioma sincitial*”°.

En su fase precoz, el xantogranuloma juvenil se presenta
como una lesion exofitica de histiocitos eosinofilos que no
suele presentar células lipidizadas mononucleadas o multi-
nucleadas (células de Touton)’. No obstante, suele afectar
a ninos, muestra inmunotincion para CD163, CD68 y negati-
vidad para EMA y la proteina S100“.

El mioepitelioma sincitial cutaneo se constituye por una
combinacion de células epitelioides, histocitoides y fusifor-
mes. En la histologia del nevus de Spitz se objetivan nidos
de células melanociticas con frecuente maduracion descen-
dente y sin patron arquitectural sincitial. Ambas neoplasias
son positivas para 5100, pero la positividad para Melan A,
HMB-45 y MiTF, asi como la negatividad para EMA y PAGF,
favorece el diagnostico de nevus de Spitz*>7?.

El sarcoma epitelioide suele presentar una combinacion
de células epitelioides y fusiformes con atipia celular y cre-
cimiento infiltrativo con frecuentes nédulos satélites. No
obstante, en algunos casos se presenta con un patrén con
atipia leve. Ambas lesiones son positivas para EMA, pero el
sarcoma epitelioide es positivo para citoqueratinas y CD34,
es negativo para los marcadores mioepiteliales como la pro-
teina S100 y GFAP, y presenta frecuentemente pérdida de
inmunotincién para INI-1>7%,

El diagnostico diferencial de una lesion tumoral cutanea
dolorosa incluye angiolipomas, neuromas, tumor glo-
mico, schwannoma, leiomioma, espiradenoma ecrino y
dermatofibroma’.

El tratamiento de los mioepiteliomas cutaneos sincitia-
les se basa en la exéresis amplia. Nuestro paciente present6
buena evolucion sin evidencia de recurrencia local ni metas-
tasis en los controles posteriores, en consonancia con lo
descrito en la literatura®’.

Como conclusion, presentamos un caso de un mioepi-
telioma sincitial cutaneo doloroso. Es un tumor dérmico
benigno muy raro. Su clinica es inespecifica, y para su
diagnostico es fundamental la realizacion de un examen his-
topatoldgico y un panel inmunohistoquimico completo para
diferenciarlo de otras lesiones asociadas a un peor pronds-
tico. La presencia del reordenamiento del gen EWSR1 puede
ayudar al diagndstico. El tratamiento se basa en la exéresis
amplia de la lesion, con un prondstico excelente.
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