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TUMOR NEUROECTODERMAL MELANOTICO DE LA INFANCIA EN LOS
MAXILARES.REPORTE DE DOS CASOS

MELANOTIC NEUROECTODERMAL TUMOR OF INFANCY ON THE JAWS. REPORT OF TWO CASES
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RESUMEN

El Tumor Neuroectodermal Melandtico de la Infancia (TNMI) es un tumor raro que se presenta en infantes antes de un afio de edad. Es un tumor de crecimiento
rapido, que afecta el maxilar. En la mayoria de los casos es benigno. Reportamos dos casos atendidos en el Instituto Nacional de Enfermedades Neopldsicas. Los
pacientes fueron 2 Infantes, de 4 a 7 meses de edad, en el maxilar inferior y superior respectivamente. En ambos casos se realizé reseccion quirtrgica del Tumor.
El diagnéstico se corrobora con Inmunohistoquimica marcadores S-100 y Sinaptofisina y Panqueratina. La evolucion fue favorable y ambos pacientes viven.
(Kiru 2012;9(1): 65-70).
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ABSTRACT

Melanotic Neuroectodermal Tumor of Infancy (MNTI) is a rare neoplasm occurring in infants before one year of age. It is a neoplasm of fast growth that
affects maxilla. In most of the cases it is benign. We reported two cases attended at the Instituto Nacional de Enfermedades Neoplésicas. The patients were two
infants, of 4 and 7 months old, in the mandible and maxilla respectively. In both cases the treatment was surgical excision. The diagnosis is corroborated with

Inmunohistochemestry markers, S-100, Sinaptofisin and Pankeratin. The evolution was favorable and both patients are alive. Kiru 2012;9(1): 65-70).
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INTRODUCCION

El tumor neuroectodermal melanético de la infancia,
(TNMI) también denominado progonoma pigmentado, tu-
mor del anlage retiniano, adamantinoma melandtico, odon-
toma epitelial melandtico, épulis pigmenado, teratoma reti-
noblastico, coristoma retinal, melanoameloblastoma '?. Es
un tumor raro osteolitico, pigmentado que primariamente
compromete maxilares de los infantes antes de 1 afio de edad,
no existiendo predileccion por el sexo **.

Fue descrito por primera vez en 1918 por Krompecher como
un melanocarcinoma congénito. Se origina de la cresta neu-
ral >°3, y estd formado predominantemente por dos elemen-
tos, melanociticos y neuroblasticos, asi como también com-
ponente epitelial y mesenquimal “*'°. Muchos pacientes con
TNMI han demostrado una alta excrecién de dcido vanil
mandélico (AVM) en la orina, lo que acredita su origen de
la cresta neural. Puesto que el AVM ha sido encontrado en
otros tumores como neuroblastoma, ganglioneuroblastoma,
feocromocitoma y otros tumores originados en la cresta neu-
ral, sin embargo ,la presencia AVM en la orina no es un diag-
néstico para (TNMI) *. En cuanto a la presentacién intraoral
se manifiesta como una masa pigmentada no ulcerada de co-
lor marrén o negro, producida por el reflejo de la melanina,
y de un didmetro aproximado de 2 a 4 cm. Y la mayoria de

los casos presenta destruccion osea y desplazamiento de los
dientes **,

Histologicamente se caracteriza por presentar dos tipos de
células, un tipo es de células grandes con un nucleo abierto
y citoplasma pélido que a veces contiene granulos de me-
lanina. El otro tipo celular es pequeio, con nucleo denso
y oscuro y escaso citoplasma semejante a linfocitos y estan
comunmente arregladas en racimos o en patrones alveola-
res8. Radiograficamente se observa una radiolucencia dsea
con desplazamiento de los gérmenes dentarios, y cuando el
tumor avanza destruye el hueso, dando la apariencia de un
tumor maligno *. La Organizaciéon Mundial de la Salud en la
ultima clasificacién de tumores odontogénicos del afio 2005
incluye al TNMI como otros tumores ‘. Pettinatto y otros
autores sugieren que este tumor se origina en la cresta neural
de acuerdo a numerosos estudios histoquimicos e inmuno-
histoquimicos revisados mediante el microscopio electréni-
co. El tumor tiene localizacién craneofacial y generalmente
ocurre en infantes en 87% !, sin embargo hay reportes de
localizacién en mandibula, epididimo, muslo, mediastino,
cigoma, hombro, crdneo y otros tejidos6. El tratamiento es
quirdrgico y el curso clinico es generalmente benigno con
15% de incidencia local *.
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MATERIAL Y METODOS

Se estudian 2 casos de pacientes con tumor neuroectodermal
melanético de la infancia (TNMI). Los 2 pacientes fueron
atendidos en el instituto nacional de enfermedades neopla-
sicas en el periodo 1952 al 2003, se correlaciona los datos
de edad, sexo, procedimiento de diagndstico, tipo de trata-
miento, y sobrevida. Se revisaron los preparados histoldgicos
con tincién de hematoxilina y eosina para corroborar el diag-
néstico morfoldgico. En ambos casos se realizaron estudios
de inmunohistoquimica utilizando los marcadores sinapto-
fisina queratina y PS-100. Se realiz6 el método de Strepta-
vidin-biotin peroxidasa (LSAB-2) DAKO, usando diamino
benzidina tetrahidroclorido como sustrato de la peroxidasa.

RESULTADOS

CASON°IL:

Paciente de sexo masculino de 4 meses de edad, raza mestiza,
nacido a término sin antecedentes de neoplasia familiar, que
acude a la institucion por presentar una pequefia tumoracién
en el maxilar inferior de crecimiento progresivo que dificul-
taba la deglucion.

Al examen clinico se observa que el tumor tenfa un tamafo
de aproximadamente 3.5 cm., dependiente del maxilar infe-
rior derecho, comprometiendo la rama horizontal y el angu-
lo inferior, causando poco dolor a la presion, expandiendo el
hueso y causando gran deformacion. Radiograficamente la
lesion era de apariencia osteoblastica, con el borde alveolar
radiado localizada en la rama horizontal del maxilar inferior
derecho de 3.5 a 4 cm. de didmetro, con desplazamiento de
los gérmenes dentarios, llegando al borde superior del angu-
lo y parte antero inferior de la rama ascendente. El diagnds-
tico diferencial fue de osteosarcoma, tumor de Ewing y me-
tastasis de Neuroblastoma. Se realiz6 tratamiento quirargico
con reseccién del hemimaxilar inferior del lado derecho. Al
examen macroscopico se encontr6 un tumor dseo que media
4,5 x 4,0 cms, que al corte, presentd zonas grisaceas, conjun-
tamente con fragmentos de tejido dentario.

Microscopicamente el tumor tenfa zonas fibrosas con grupos
de células grandes con nicleo redondeados, ovales, citoplas-
ma amplio dispuestos en nidos de apariencia alveolar con
algunos granulos de pigmento de melanina, con IHQ estas
células fueron positivas a los marcadores de Sinaptofisina,
PS100 y Queratina. En otras zonas se observaron células pe-
quefias con nucleo oscuro, denso y escaso citoplasma seme-
jante a linfocitos, con IHQ que fueron positivos a panque-
ratina y PS100. El diagnostico definitivo anatomopatologico
fue de tumor neuroectodermal melanético de la infancia. El
paciente present6 reosificacion de la zona de reseccion man-
teniendo la mecanica de apertura conservada. Sélo presentd
alteracion de la oclusion y deformacion post — quirdrgica. La
evolucion fue favorable, de buen prondstico y el paciente se
encuentra vivo a la actualidad.
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Caso N° 2:

Paciente de sexo femenino de 7 meses de edad, raza mesti-
za nacida a término y sin antecedentes de neoplasia familiar,
Que acude a la institucién por presentar una tumoracién en
la encia del maxilar superior de crecimiento progresivo, que
se inicia en forma brusca con protrusion a la cavidad oral y
sin molestias para la deglucion. La neoformacion era de co-
lor oscuro, de forma algo redondeada, de consistencia dura
y se implantaba a nivel de la encia superior, con tamaio de
aproximadamente 6 cm. Ocupaba toda la parte central del
reborde alveolar y emergia en la boca, distendiendo el labio
superior. Era dependiente del hueso y se extendia hacia arri-
ba hasta las vecindades del reborde orbitario inferior dere-
cho. El diagnostico presuntivo fue de sarcoma osteogénico,
rabdomiosarcoma y sarcoma de Ewing. Radiograficamente
el maxilar superior mostraba una marcada deformacién con
pérdida de la apariencia normal, con alteracion de la arqui-
tectura dsea de aspecto irregular, con compromiso del re-
borde alveolar desde la region premolar hasta los incisivos,
incluyendo la region incisiva izquierda con la formacion de
una protusion cubierta por partes blandas. En la zona com-
prometida no habia piezas dentarias.

La nifia fue sometida a tratamiento quirdrgico con extirpa-
cion total del tumor.

El examen macroscopico mostré una masa tumoral de
6x5x4.3cm proveniente del reborde alveolar, cubierto par-
cialmente por mucosa gingival cuya superficie mostraba
areas de necrosis de 4,8 x 5,0 x 3,0 cms, de color grisaceo y
en la porcion correspondiente al borde de seccién profundo
se observaba un ndédulo de color negruzco que hacia protru-
sion. Al corte, se observaba que el tumor comprometia tejido
o0seo, evidencidndose areas grisdceas y negruzcas. Al examen
microscdpico se observé que la neoplasia estaba formada por
zonas fibrosas con grupos de células grandes de tipo epitelial
y células pequefias de estirpe neurogénica con granulos de
melanina. El diagnostico definitivo anatomopatolégico fue
de Tumor Neuroectodermal Melanético de la Infancia. La
evolucion fue favorable, de buen prondstico y la paciente se
encuentra viva a la actualidad.
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H.E. Caso 1. Células grandes de tipo epitelial y células peque-
flas de estirpe neurogénica y Melanina.

Figura 2. Macroscopia. Pieza operatoria de reseccion de tumor
del maxilar superior. El tumor mide 6 cm. Se observa com-
promiso del tejido dseo por tejido proliferativo blanquecino y
areas negruzcas de depdsito de Melanina.

Figura 5. Microfotografia Poco aumento.

Caso N° 2 Nifia de 7 meses de edad. H.E. Caso 2. (TNMI) Nidos de células tumorales. Tejido
- fibroso y Melanina.

Figura 3. Microfotografia poco aumento (TNMI).

Figura 6. Microfotografia Mayor aumento.

H.E. Caso 1 Nidos de células tumorales, tejido fibroso y H.E. Caso 2. Células grandes epiteliales y células pequefias de
Melanina. estirpe neurogénica y Melanina.

Figura 7. Microfotografia a mayor aumento. Inmunohistoqui-
mica. Marcador de queratina positiva para células epiteliales
caso (Caso 1).

Figura 4. Microfografia a mayor aumento.
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DISCUSION

El tumor Neuroectodermal Melandtico de la Infancia es un
tumor raro que frecuentemente se presenta en la cabeza y
el cuello y particularmente en los maxilares, en infantes an-
tes del primer ailo de edad ¢*. Desde la primera descripcién
realizada en 1,91831, se han usado hasta 23 términos para
describir a esta neoplasia y esta confusion es por que no se
conoce hasta ahora la histogénesis de este tumor, sin embar-
go estudios bioquimicos de ultraestructura o microscopia
electrénica e inmunofenotipo indican un probable origen en
la cresta neural lo que seria el origen histogenético de esta
neoplasia >*%%3!. Este tumor fue inicialmente considerado
por la OMS como un tumor odontogénico. Actualmente
segun referencia de Junquera Gutiérrez et al. °, ya no esta
considerado dentro de esta clasificacién como tumor odon-
togénico. En el 90% de los casos se presenta en la region de
la cabeza y el cuello. El maxilar esta comprometido en el 69%
predominantemente en la region incisal. Otras localizacio-
nes descritas son craneo, mandibula, duramadre o cerebro y
oOrbita . También se han reportado casos en piel, epididi-
mo, huesos largos, utero y mediastino **'.

Figura 8. Microfotografia a mayor aumento. Inmuhistoquimi-
ca. Marcador S 100 positivo para células de estirpe neurogéni-
ca. (Caso 2)

Puede ocurrir en infantes de sexo masculino o femenino.
Nuestros casos correspondieron a pacientes de 4 meses de
edad, sexo masculino y de 7 meses de edad sexo femenino.
Usualmente, como en nuestros dos casos los tumores son
descubiertos por los padres en nifios menores de 1 afio de
edad, saludables, como una tumoracién de la zona de presen-
tacion por un crecimiento rapido. Al examen, generalmente,
hay un crecimiento de los tejidos de la zona tumoral, sin ul-
ceracién y con cambios de coloracion de los tejidos que van
del azul al negro. Los exdmenes radioldgicos incluyen radio-

N grafias simples de la zona dsea, tomografias computarizadas,

quimica. Marcador sinaptofisina positivo, células de estirpe y resonancia magnética con la presentacion de masas osteoli-
neuroendocrinay ticas y estos examenes son de mucha ayuda para delimitar la

extension del tumor y las estructuras comprometidas. Nues-
tro primer caso mostrd radioldgicamente una apariencia os-
teobldstica con el borde alveolar radiado y los diagndsticos
clinicos fueron de tumor maligno, sarcoma osteogénico, tu-
mor de Ewing o metastasis de probable neuroblastoma por la
edad del nifo. El siguiente paso debe ser biopsia de la lesion.
Actualmente suele realizarse en tumores 6seos biopsia por
aspiracion con aguja “Thru Cut’, pero no siempre se obtiene
muestra adecuada ya que los filamentos del tumor a veces no
son adecuados por lo que hacen muy dificil el diagnostico.
La biopsia quirdrgica es mas representativa y donde gene-
ralmente se evalia mejor las caracteristicas microscopicas
del tumor. En nuestros dos casos el diagnéstico fue realizado
en la reseccién completa de los tumores o piezas operatorias
donde encontramos todos los componentes de la neoplasia
en multiples cortes seleccionados macroscopicamente por
Figura 10. Microfotografia a mayor aumento. Inmunohisto- las diferentes zonas que presenta esta neoplasia. Microsco-
quimica. Marcador Sinaptofisina positivo, células de estirpe picamente, en ambos casos encontramos células tumorales

neuroenddcrina (Caso 2). epiteliales en espacios alveolares siendo positivas al marca-
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dor queratina, lo que confirma el fenotipo epitelial, asi como
nidos de células mds pequefias que son positivas al marcador
PS100 lo que nos indica el origen neurogénico, conjunta-
mente con el depésito de pigmentos de melanina que acom-
pafia a estos grupos celulares.

El marcador Sinaptofisina fue positivo en este tumor lo que
nos indica el origen neuroectodérmico. Esta proliferacion
celular tumoral es la que reemplaza y destruye al tejido 6seo
de los maxilares comprometidos; por eso es tan dificil el
diagnostico clinico - radioldgico, sin embargo, la correlacién
clinico patoldgica de esta neoplasia nos obliga a pensar en tu-
mor neuroectodermal pigmentado de la infancia cuando se
presenta en nifos de 1 afio de vida y sin metdstasis regional
ni a distancia por ser un tumor de historia natural o bioldgica
“benigna’”. Se reporta recurrencia del tumor cuando la cirugfa
no ha sido completa y los bordes de seccién de la resecciéon
quirdrgica estan a nivel de la neoplasia o a escasos milime-
tros. La recurrencia puede ser de 10 a 15% * y otros autores
sefialan hasta 45% ©. Los casos malignos reportados son de
6.6% °. En el presente reporte, los dos casos descritos mues-
tran caracteristicas clinicas, patologicas e inmunofenotipicas
correspondientes a tumor neuroectodermal melanético de la
Infancia benignos y sin recurrencia local a la actualidad.
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