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Tumor benigno cutaneo n
plexiforme hibridkode @
perineuroma y neurotecoma

celular agminado en un nifio de

9 meses

Benign Cutaneous Plexiform Hybrid Tumor
Composed of Agminated Perineurioma and
Cellular Neurothekeoma Components in a
9-Month-0Old Boy

Sr. Director:

El tumor benigno cutaneo plexiforme hibrido de peri-
neuroma y neurotecoma celular (TBCPHPNC) se describio
recientemente por Requena et al." como una papula unica
en adultos, localizada en el area perioral. Histoldgica-
mente, aparece como un nddulo dérmico, bien delimitado,
de patron plexiforme, con nidos de células sobre un estroma
mixoide, que presenta positividad hibrida para marcado-
res inmunohistoquimicos propios del perineuroma y del
neurotecoma celular'“. Desde entonces, otros autores han
aportado nuevos casos que difieren de la descripcion cla-
sica. Yamada et al.? describieron un caso de localizacién
nasal, Linos et al.> aportaron un nuevo caso localizado en
el tobillo, sin patrén plexiforme, asi como Arean et al.?,
cuyo caso presentaba abundantes células CD68 y CD163
positivas entremezcladas con las células tumorales de la
lesion. Sumando estos nuevos casos a los 9 descritos en la
serie original, existe un total de 12 casos descritos en la
literatura.

A continuacion, describimos un caso de TBCPHPNC agmi-
nado en un nifo, con una clinica e histologia diferentes de
la descripcion clasica original, que conserva los marcadores
hibridos propios de esta entidad.

Un lactante de 9 meses presentaba desde el primer mes
de vida 7 papulas eritematosas en la piel de la region man-
dibular, de 2-3mm de diametro maximo, cuyo diagnostico
clinico fue de colagenoma, nevus elastico o nevus apocrino
(fig. 1a-b). El estudio histolégico de una de las lesiones
mostro, con hematoxilina-eosina, una lesion tumoral dér-
mica que no afecta a la epidermis (fig. 1c), constituida por
unas células fusiformes dispersas, sobre un estroma cola-
geno denso vascularizado, con los nicleos homogéneos y sin
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nucléolo evidente. No se observaban células atipicas, necro-
sis, ni mitosis. No se identifico el patron plexiforme con un
estroma mixoide clasico (fig. 1d-f). La inmunohistoquimica
de las células mostré una positividad para MITF, GLUT 1 y
CD10 (fig. 1g e i), y una negatividad para Melan-A, eno-
lasa, EMA, claudina-1, 5100, desmina, actina, CD163, CD31
y CD34. Se realizé el diagndstico de TBCPHPNC.

Los tumores benignos de la vaina del nervio periférico
convencionales estan constituidos por un solo componente,
sin embargo, cada vez se reconocen un mayor nimero de
tumores que muestran caracteristicas hibridas, siendo la
combinacion de schwannoma y perineurioma el ejemplo
mas comun®. El perineurioma es un tumor poco frecuente
compuesto por células perineurales con un patréon tipico
de crecimiento estoriforme. El tumor expresa EMA vy, de
forma variable, claudina-1, GLUT1, CD10 y CD34, con S100
negativa'“. El neurotecoma celular es una neoplasia cuta-
nea benigna, que no muestra diferenciacion propia de la
vaina nerviosa, constituida por nidos y haces de células epi-
telioides en un fondo mixoide. Las células son positivas para
vimentina, NKI/C3, MiTF, S100A6, PGP9.5, enolasa y, focal-
mente, para actina y CD685.

El TBCPHPNC fue descrito por Requena et al. en una
serie de 9 casos. Caracteristicamente, se presentan como
unas lesiones Unicas con un patron arquitectural plexiforme
y unas caracteristicas inmunohistoquimicas mixtas entre
perineuroma y neurotecoma celular’->*. Todos los pacien-
tes documentados hasta la fecha son adultos, 7 hombres
y 6 mujeres, con una media de edad de 54 afos. Cli-
nicamente, todos ellos se presentaron como una papula
o nodulo solitario, 10 de ellos en el area perioral, con
hallazgos histopatoldgicos similares, a excepcion del caso
presentado por Linos et al., el cual presentaba un patrén
estoriforme. Los marcadores inmunohistoquimicos, en gene-
ral, demuestran una expresion variable de marcadores
hibridos entre perineuroma y neurotecoma celular, obser-
vandose en 4 casos células positivas para CD68 o CD163
(tabla 1).

Nuestro caso difiere en la edad y la forma de presenta-
cion, ya que aparece como multiples papulas mandibulares
en un nino de 9 meses, hallazgo no descrito anteriormente.
Histoldgicamente, no comparte el patron plexiforme tipico
de la entidad, sin embargo, presenta las caracteristicas
inmunohistoquimicas hibridas propias de esta lesion publica-
das en la literatura hasta el momento, careciendo de células
CDé68 y CD163 positivas (tabla 1).
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Caracteristicas clinico-patologicas de los TBCPHPNC descritos en la literatura y comparativa con nuestro caso

Caso

Requena et al.
1

ONO UL A WN

9

Yamada et al.
10

Linos et al.
11

Areadn et al.
12

Nuestro caso
13

Sexo/edad
(anos)

M/33
H/64
H/56
M/75
M/67
H/76
M/58
M/58
H/32

M/30
M/36
H/59

H/0,75

Localizacion/dnica

o multiple

Perioral/uUnica
Perioral/Unica
Perioral/uUnica
Perioral/uUnica
Perioral/uUnica
Perioral/Unica
Perioral/uUnica
Perioral/unica
Perioral/uUnica

Nariz/unica
Tobillo/Unica

Perioral/uUnica

Mandibula/multiple

Patron
histologico

Plexiforme
Plexiforme
Plexiforme
Plexiforme
Plexiforme
Plexiforme
Plexiforme
Plexiforme
Plexiforme

Plexiforme
Estoriforme
Plexiforme

Arremolinado

GLUT1

ND

ND
ND
ND

ND

+

+

EMA CD34 CLAUDINA-1

ND

ND
ND
ND

ND

MIFT  NKI/C3
+ NV
ND NV
+ +
ND +
a

ND -
o

a

ND

+ +
+ +
+ ND
+ ND

Enolasa

+ o+ o+ o+ o+

ND
ND
ND

Actina Vimentina CD68/CD163
- ND -
- ND -
- ND +
- ND -
- ND -
- ND ND
- ND ND
- ND ND
- ND +
- + +
ND ND ND
- + +
= + ND

EMA: antigeno de membrana epitelial; Glut-1: transportador de glucosa 1; H: hombre; M: mujer; MiTF: factor de transcripcion microftalmia; ND: no existen datos; NKIC3: glucoproteina 3
asociada a membrana lisosomal; NV: no valorable.

G£9-7€9 (7207) €11 seoyei3onyls-owiaq SY.LIV



CARTA CIENTIFICO-CLINICA

Figura 1

ay b) Imagen clinica; 7 papulas de 2-3mm de diametro en la mandibula. c-f) H-E tumoracion dérmica, sin contacto con

la epidermis y patron arquitectural arremolinado, constituida por células fusocelulares con nucleos ovoides monomorfos, sin atipia
ni figuras de mitosis, sobre un estroma colageno denso. g) MiTF positivo de forma difusa en los nlcleos de las células neoplasicas.
h) GLUT1 positivo intenso y difuso en las células neoplasicas. i) CD10 positivo citoplasmatico y difuso en las células neoplasicas.

En conclusion, el TBCPHPNC es un tumor reciente cuya
descripcion original muestra su preferencia por la region
peribucal con unas caracteristicas morfoldgicas tipicas y
una inmunohistoquimica hibrida entre perineuroma y neu-
rotecoma celular. En nuestro caso, destacamos una forma
clinica no descrita hasta la fecha, asi como unas carac-
teristicas morfologicas diferentes, conservando su perfil
inmunohistoquimico hibrido. Dada la heterogeneidad clinica
y morfoldgica reportada posteriormente a la descripcion de
esta lesion, es necesario un mayor nimero de casos para
conocer el espectro clinico-patolégico de la enfermedad,
siendo en la actualidad las caracteristicas hibridas demos-
tradas mediante técnicas inmunohistoquimicas el elemento
diagndstico principal.
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