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Por  último,  es aconsejable  no demorar  el  tratamiento  con
corticoides  para  evitar  las  complicaciones  de  la  sarcoidosis.
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Tumor benigno cutáneo
plexiforme híbrido de
perineuroma y neurotecoma
celular

Benign Cutaneous  Plexiform  Hybrid
Tumor of Perineurioma and  Cellular
Neurothekeoma

Sra. Directora:

El  tumor  benigno  cutáneo  plexiforme  híbrido  de  perineu-
roma  y neurotecoma  celular  (TBCPHPNC)  es una  entidad
descrita  recientemente  (2013)  por  Requena  et al.1.  Clí-
nicamente  se  suele  presentar  como  una  pápula  solitaria
pequeña  en  la región  peribucal1, aunque  otros  autores  han
descrito  un  caso  de  localización  nasal2 y  otro  en  el  tobillo
izquierdo3. Histológicamente  tiene  hallazgos  anatomopato-
lógicos  mixtos,  de  perineuroma  y de  neurotecoma  celular,
adoptando  un  patrón  arquitectural  plexiforme1,3. Desde
el  punto  de vista inmunohistoquímico,  los  casos  estudia-
dos  han  mostrado  inmunorreactividad  para:  S100A6,  MiTF,
NKI/C3,  PGP9.5,  EMA  y  enolasa.  CD34,  claudina-1  y GLUT1  se

expresan  de forma  más  variable,  débil  y  focal. Además  de los
9  pacientes  del  estudio  original,  se  han  publicado  2  casos
adicionales.  Presentamos  un  nuevo  caso  de esta  reciente-
mente  reconocida  lesión,  que  exhibe  positividad  para  CD68
y CD163  en  abundantes  células,  situadas  entre  los  plexos
de  células  neoplásicas,  hallazgo  que  solo  ha sido  descrito  a
modo  de pocos  histiocitos  estromales,  en 2 de los  casos  de
la  serie  original1.

Un  varón  de 58  años  presenta  desde  hace  2  años  una
lesión  de crecimiento  lento,  redondeada,  sobreelevada,
bien  definida,  eritematosa,  de consistencia  dura  y  superficie
brillante,  en  la región  peri-labial  inferior,  que  mide  5 mm,
sin  otros  síntomas.  Se  realiza  curetaje.  Histológicamente  se
observa  un nódulo  en dermis  superficial,  circunscrito,  no
encapsulado,  sin  contacto  con  la  epidermis  (fig.  1a),  con
patrón  arquitectural  plexiforme  (fig.  1b).  Algunas  células  son
de  aspecto  epitelioide  con  citoplasma  eosinofílico  amplio,
límites  celulares  imprecisos,  núcleos  vesiculosos  y  nucléolos
inconspicuos.  Otras  son fusiformes,  delicadas,  con  núcleos
hipercromáticos.  No  se observa  pleomorfismo,  mitosis,  ni
necrosis.  El  estroma es mixoide  con  áreas  de  aspecto  colá-
geno  (fig. 1c).  La epidermis  exhibe  leve  hiperpigmentación
de la  capa  basal,  hiperqueratosis  y  disqueratosis  pagetoide.

Con  inmunohistoquímica  se observó  positividad  difusa
para  vimentina  y MiTF  (fig.  1d)  y, positividad  focal  para
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Figura  1  a)  Nódulo  circunscrito,  no  encapsulado,  en  dermis  superficial,  sin  contacto  con  la  epidermis  (H&E  ×2);  b)  Patrón
arquitectural plexiforme.  Las  células  neoplásicas  se  disponen  formando  nidos  redondeados  e  irregulares  sobre  un estroma  pre-
dominantemente  mixoide.  Dichos  nidos  están  desprovistos  de estructuras  neurales  o  vasculares  en  su  porción  central  (H&E  ×10);
c) La  mayoría  de  las  células  neoplásicas  tienen  núcleos  ovoides  con  nucléolos  inconspicuos  y  citoplasma  eosinofílico  con  bordes  mal
definidos. Estas  células  están  íntimamente  entremezcladas  con  otras  fusiformes  de núcleos  delicados,  elongados  e hipercromáticos;
d) MiTF  positivo  de  forma  difusa  en  los  núcleos  de  las  células  neoplásicas  (×10);  e) Claudina-1  positivo  focalmente  en  las  células
neoplásicas (×10);  f) CD163  positivo  en  numerosas  células  intersticiales  entre  los  «plexos»  (×10).

Tabla  1  Resumen  de  los principales  diagnósticos  diferenciales

Lesión  Localización  Tamaño  Cápsula  Histología  Inmunohistoquímica

Neuroma
circunscrito
solitario

Cara,  cavidad
oral,  pene

<  1 cm  Sí
(incompleta,
rodea  solo  la
base  y  los lados
del  nódulo)

Células  fusiformes  eosinofílicas
con  citoplasma  poco  definido  y
núcleos  hipercromáticos.  Hay
hendiduras  artefactuales  entre  las
células

S100  en  células  de
Schwann
entremezcladas  con
numerosos  axones
positivos  para
neurofilamento.  La
cápsula  subtotal  es
positiva  para  EMA

Neurofibroma  Variada.
Tronco  superior

Variable  No
(pobremente
delimitado)

Células  fusiformes  con  citoplasma
pálido  poco  definido,  onduladas,
entremezcladas  con  fibras
nerviosas  y  mastocitos.  Matriz
fibromixoide.
Mezcla  de  fibroblastos,  células
perineurales  y  células  de Schwann

S100  positivo  en  un
30-50%  de  células

Schwannoma  Nervios
craneales,
hueso,  tubo
digestivo,
tejidos  blandos
profundos,
músculo

<  5 cm  Sí  Áreas  Antoni  A  (densamente
celulares,  constituidas  por  células
de Schwann  en  estroma  colágeno,
que se  arreglan  en  empalizada
conformando  cuerpos  de
Verocay).  Áreas  Antoni  B
(hipocelulares  compuestas  por
células  de  Schwann  con
citoplasmas  inconspicuos  y  los
núcleos  parecen  estar  suspendidos
en  material  mixoide).  Puede
haber  mitosis  (<  5  en  10  CAP)

S100  positivo  difuso  e
intenso.
EMA  en  la  cápsula  de
células  perineurales
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Tabla  1  (Continuación)

Lesión  Localización  Tamaño  Cápsula  Histología  Inmunohistoquímica

Neurotecoma
celular

Cabeza  y
extremidades
superiores

<  1  cm No
(pobremente
delimitado)

Patrón  lobulado  o  micronodular.
Células  epitelioides  o fusiformes
separadas  por  colágeno  o  en
estroma  mixoide.  Sin  conexión
con la  epidermis.  Algunas  células
gigantes  tipo  osteoclastos.  La
mayoría  de  lesiones  exhiben  algo
de atipia  celular

NKIC3,  enolasa
neuronal,  actina
músculo  liso  (focal)  y
CD68  (focal)

Perineuroma Miembros  y
tronco

<  5  cm No
(pero
circunscrito)

Células  fusiformes  bipolares,  con
citoplasmas  eosinofílicos  pálidos  y
estroma  hialinizado  o  mixoide.
Formación  de estructuras
arremolinadas  como  «bulbos  de
cebolla»

EMA,  claudina-1  (20  a
25%  de los  casos).  CD34
(50%),  S100  pocos  casos
focal

TBCPHPNC Labios,  nariz,
tobillo

<  1  cm No
(pero
circunscrito)

Patrón  plexiforme.  Sin  conexión
con epidermis.  La  mayoría  de las
células tienen  forma  oval  o
fusiforme  con  núcleos  vesiculosos
y  nucléolos  inconspicuos,
citoplasma  eosinofílico  pálido  y
bordes  celulares  imprecisos.  Estas
se mezclan  con  otras  delicadas,
bipolares,  elongadas,  sin
estructuras  vasculares  o  neurales
en el  centro  de remolinos

S100A6,  MiTF,  NKIC3,
PGP9.5,  EMA,  y  enolasa
neuronal  positivos.
Tinción  focal  y  variable
para  CD34,  Claudina-1
y Glut-1,  S100  negativo

EMA: antígeno de membrana epitelial; Glut-1: transportador de glucosa 1; MiTF: factor de transcripción microftalmia; NKIC3: glicopro-
teína 3 asociada a membrana lisosomal; S100: proteína S100; TBCPHPNC: tumor benigno cutáneo plexiforme híbrido de perineuroma y
neurotecoma celular.

claudina-1  (fig.  1e).  Las  células  tumorales  resultaron  negati-
vas  para  S100,  Melan-A,  enolasa,  EMA, GLUT1, actina  y  CD34.
Se  observaron,  además,  numerosas  células  entre  los  plexos
CD68  y CD163  positivas  (fig.  1f).  Se  realizó  el  diagnóstico  de
TBCPHPNC.

El  perineuroma  es un  tumor  compuesto  por células  peri-
neurales  que  se disponen  en  un patrón  «arremolinado»,
sobre  un  estroma  colágeno  hialinizado  o  mixoide.  Mien-
tras  que  es  característica  la inmunoexpresión  de EMA,
son  frecuentemente  positivos  claudina-1,  GLUT1  y  CD34,
y  casi  siempre  es negativa  la  proteína  S1003. Por  otra
parte,  el  neurotecoma  celular  es un tumor  de  histogéne-
sis  incierta,  con  patrón  arquitectural  lobulado,  compuesto
por  células  epitelioides  y/o  fusiformes  sobre  un estroma
predominantemente  mixoide.  Suele  ser positivo  para  vimen-
tina, NKI-C3,  enolasa,  MiTF1,  PGP9.5  y, de  forma  variable,
para  actina  y  CD684,5 (tabla  1).  En  el  año  2013,  Requena
et  al.  describieron  el  TBCPHPNC,  el  cual  presenta  hallaz-
gos  mixtos  entre  perineuroma  y neurotecoma  celular,  con
patrón  arquitectural  plexiforme.  La  serie  original  consta
de  9 casos  localizados  en  la  región  peribucal1,  al  igual
que  nuestro  caso.  Sin  embargo,  Yamada  et al.  descri-
bieron  posteriormente  un  caso  localizado  en  la  nariz2,  y
Linos  et  al.  describieron  otro  en el  tobillo  izquierdo3.  Todos
los  pacientes  documentados,  hasta  el  momento,  son adultos
entre  los  30  y 76  años,  con  relación  F/M  de  1:1. Clínicamente
consisten  en una  pápula  o  nódulo  solitario  revestido  por piel
aparentemente  normal1---3 y, presentan  también  hallazgos

histopatológicos  similares,  a excepción  del  caso presentado
por  Linos  et  al.,  que  carecía  de arquitectura  plexiforme3.

Nuestro  caso comparte  todas  las  características  morfoló-
gicas  típicas  y  mostró positividad  difusa  para  MiTF1  (propio
del  neurotecoma)  y  focal para  claudina-1  (que  suele  obser-
varse  en  el  perineuroma).  Sin  embargo,  otros  marcadores  de
uso  frecuente  para  el  diagnóstico  de  esas  neoplasias,  tales
como  enolasa,  S100,  EMA,  GLUT1,  actina  y CD34,  resulta-
ron  negativos.  CD68  y CD163  destacaron  numerosas  células
distribuidas  entre  los  «plexos» del  tumor.  Este  hallazgo
fue  descrito  en 2  de los  casos  del  trabajo  de Requena
et  al.,  pero  solamente  en forma  de pocos  histiocitos  en  el
estroma1.  En  todos  los  casos de TBCPHPNC  publicados  hasta
el  momento  (incluyendo  el  nuestro),  la  proteína  S100,  los
marcadores  melánicos  (HMB45,  Melan-A,  SOX10)  y los  mar-
cadores  de  músculo  liso  (actina,  desmina)  han  resultado
negativos.  MiTF1,  S100A6  y  PGP9.5  han  sido intensamente
positivos,  pero  solo  se han  realizado  en algunos  de  los  casos.
Sin  embargo,  con NKI/C3,  EMA,  enolasa,  CD34,  claudina-
1,  GLUT1  y CD68  se ha observado  mayor  variabilidad  en  el
inmunoperfil  del TBCPHPNC.

En  conclusión,  el  TBCPHPNC  es  un tumor  de  reciente
descripción  que  tiene preferencia  por la región  peribucal,
y  cuyos  hallazgos  anatomopatológicos  son  híbridos  entre
perineuroma  y neurotecoma  celular.  La inmunohistoquímica
es  variable,  destacándose  la positividad  para  S100A6,
MiTF, NKI/C3,  PGP9.5,  EMA  y enolasa.  En  nuestro  caso,
destacamos  la  presencia  de abundantes  células  entre  los
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«plexos» que  expresan  CD68  y CD163.  Este  rasgo  peculiar
se ha  descrito  previamente  en 2  pacientes,  pero  en menor
cuantía1. Dada la heterogeneidad  inmunohistoquímica  y, en
general,  la baja  expresión  de  marcadores  típicos  neurales
que  exhibe  esta  neoplasia,  consideramos  la  clínica  y la
morfología  como  elementos  claves  para  el  diagnóstico.
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Majocchi Granuloma of the
Breast: A Rare  Clinical Entity

Granuloma  de  Majocchi: Una  rara entidad

Dear  Editor,

Deep  penetration  of  the skin  by  dermatophytic  agents  may
provoke  a granulomatous  inflammatory  skin reaction.  This
was  first  described  by  Majocchi.1 Majocchi  granuloma  is
characterized  clinically  by  papular,  pustular,  or  nodular
inflammatory  lesions  occurring  typically  on  the  limbs  or
face,2 though  isolated  cases  affecting  the  vulva  or  scrotum
have  been  published.3 We  report  a unique  presentation  of
Majocchi  granuloma  in  the breast;  there  are  no  previous
reports  of involvement  of  this  location.

A  28-year-old  female  presented  with  a  slightly  painful,
raised  reddish  lesion  that  had  developed  in her  left  breast
over  the  previous  3  months.  She gave  no  history  of  trauma
and  did  not  describe  constitutional  symptoms.  The  lesion
had  increased  in size  after  the repeated  application  of  mud
to  the  area  over  2  months.  Treatment  with  a potent  topical
corticosteroid  (betamethasone  valerate,  0.122%  wt/wt)  was
then  applied  twice  daily  for  a month.

Clinical  examination  revealed  a  single  erythematous  pla-
que  with  areas  of  scarring.  A yellowish  discharge  emanated
from  multiple  openings  in an area  beneath  the left nipple
measuring  approximately  5  ×  4 cm (Fig.  1).  On palpation  the
plaque  was  firm and  indurated  and  was  slightly  tender;  there
was  no  underlying  breast  lump.  Diascopy  findings  were  nons-
pecific.  Gram  stain  of  the discharge  showed the  presence  of
gram-positive  cocci  and  abundant  neutrophils.  No acid-fast

bacilli  (AFB)  were  seen  on  direct  smear.  Potassium  hydro-
xide  (KOH)  mount  and  fungal  culture  of skin  scrapings  and of
the  discharge  was  negative.  Ultrasonography  of  the  breasts
was  normal,  though  a single  lymph  node  of  20  ×  8 mm  with
a  preserved  hilum  was  observed  in the  left  axilla.  Chest  X-
ray  was  normal and  the  Mantoux  skin  test  produced  a wheal
of  8  ×  6  mm.  Routine  blood  tests  were  within  normal  limits.
The  patient  was  treated  with  oral cefuroxime  500  mg  twice a
day plus  topical  2%  mupirocin  cream  but  showed  no  improve-
ment  after  2  weeks  of  treatment.  We  performed  skin  biopsy
based  on  a  differential  diagnosis  of hidradenitis  suppurativa,
lupus  vulgaris,  or  subcutaneous  fungal  infection.  Hematoxy-
lin  and  eosin  staining  of  the sample  revealed  a  mixed  cell,

Figure  1  Papular-pustular  plaque  on  the  left  breast  with  cen-
tral scarring  and  a  purulent  discharge  visible  at  the  periphery.
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