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RESUMEN

El tumor neuroectodérmico melandtico de Ia
infancia (TNMI) es un raro tumor benigno,
localmente agresivo, que ocurre frecuentemente en
infantes menores de seis meses, generalmente
localizado en la parte anterior del maxilar. Otros
autores descubren que puede presentarse durante
el primer afio de vida. La transformacién maligna
puede ocurrir en un pequeno nimero de casos. La
primera descripcién de este tumor fue presentada
por el aleman Krompecher en 1918 reportandose
hasta la fecha 365 casos. En 1926 Mummery vy Pitts
fueron los primeros en publicarlos en la literatura
inglesa. Desde su reporte este tipo de tumor se ha
venido estudiando, los multiples nombres que
recibe provienen de las diferentes teorias
relacionadas a su histologia; los porcentajes de edad

y localizacién varian segun los diferentes
investigadores.
Palabras Claves: Tumor neuroectodérmico

melandtico de la infancia, neoplasia, maxilar.

ABSTRACT

Melanotic neuroectodermal tumor of infancy
(MNTI) is a rare, locally aggressive benign tumor
that frequently occurs in infants less than six
months of age, but can appear anytime within the
first year of life. It is generally located in the
anterior portion of the maxilla. It becomes
malignant in rare cases. First described by
Krompecher in 1918, only 365 cases have been
reported to date. It was first reported in the English
literature in 1926 by Mummery and Pitts. This
tumor type has been given multiple names in
response to the different theories proposed to
explain its histology. Patient age percentages and
tumor location vary among researchers.
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INTRODUCCION

El tumor neuroectodérmico de la infancia (TNMI) es
un raro tumor benigno que ocurre en la infancia,
frecuentemente en infantes menores de 6 meses,
usualmente localizado en la parte anterior del
maxilar (1). Sin embargo otros autores describen
gue puede presentarse durante el primer afio de
vida (2). La transformacidon maligna puede ocurrir
(3). Un pequeifio numero de casos han sido
reportados en nifios mayores y adultos. La primera
descripcién de este tumor fue dada en la literatura
alemana por Krompecher en 1918 bajo el nombre
de melanocarcinoma congénito (4), de esa fecha a
la actualidad, se han reportado 365 casos (3, 5, 6),
en 1926, Mummery vy Pitts fueron los primeros en
publicarlos en la literatura inglesa, refiriéndose a la
lesion como un odontoma melandtico epitelial (7).
Desde entonces se le ha designado con diferentes
nombres como ser el melanocarcinoma congénito,
amelo-blastoma melandtico (Miyake y Sugahara,
1960), progonoma melandtico (Stowens y Lim,
1974), tumor neuroectodérmico melandtico de la
infancia (Borello y Gorlin,1966) (1), épulis congénito
pigmentado y odontoma melandtico epitelial (7)
los multiples nom-bres provienen de las diferentes
teorias relacionadas a su histologia.

La histopatologia tipica muestra una neoplasia
bifasica constituida por células neuroblasticas
pequefias y por células de mayor tamafio de origen
epitelial que contienen melanina. Las células
tienden a formar nidos y pequefias islas apoyadas
en un estroma fibroso denso ricamente vascular.
Las células neuroblasticas poseen nucleos redondos
e hipercromdticos con escaso citoplasma de
aspecto fibrilar. Las células epiteliales muestran
nucleos vesiculares grandes con citoplasma
abundante con membrana celular deficientemente
definida; algunos contienen melanina. Las figuras
mitéticas son raras o nulas. Las células tumorales
son polifenotipicas con expresién de marcadores
para tejido neural, células melanociticas vy
epiteliales, por lo tanto pueden ser
inmunoreactivas para citoqueratina, vimentina,
HMB-45, enolasa neuroespecifica, CD57/Leu-7 vy
algunas veces para antigeno especifico de
membrana epitelial. Las células neuroblasticas
también pueden expresar sinaptofisina y proteina
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fibrilar glial acida. El tumor es negativo para
desmina, cromogranina y proteina  S-100 (8).

Es encontrado durante la infancia; 82% de los
pacientes son menores de 6 meses de edad y el
92% menor de 12 meses.

En la region de cabeza y cuello se llega a presentar
en un 90% de los casos. El sitio mds comun de
presentacién es en la premaxila, aun se desconoce
la razén por la que tiene predileccion en esta
localizacién, pero también puede ocurrir en otras
partes que incluyen la mandibula, craneo, cerebro,
epididimis y mediastino (5), piel regidn escapular y
utero (1),

Entre distintos autores varian, repor-tando los
siguientes: premaxila 70%, craneo 10%, mandibula
de 6 a 9%, y cerebro 1 a 4% (9), maxilar 68.8%,
craneo 10.8%, mandibula 5.8%, cerebro 4.3% (10),
68.6% en maxila seguido del craneo en 10.6%,
mandibula 7.3%, es-tructuras intracraneales 5.3%,
epi-didimis 4%, tejido blando, utero, mediastino® y
en casos muy aislados en orofaringe, fémur, pie,
hombro, es-cdpula, ovario, regién popitlea, tejido
blando del cuello y del cigoma (5).

REPORTE DEL CASO.

Femenino de 3 meses de edad, sin presentar datos
relevantes en su historia prenatal y perinatal, que
es referida por el servicio de pediatria al servicio de
cirugia maxilofacial por presentar un aumento de
volumen en premaxila de predominio derecho, la
madre aprecia el inicio de la lesion a los 2 meses de
edad, con un crecimiento rapido.

A la exploracion extraoral se encuentra un aumento
de volumen considerable, de color rosa coral, con
areas mela-nodticas y telangectdsicas purpuras pro-
vocando incompetencia labial, con desplazamiento
de ala nasal derecha hacia arriba y a la izquierda,
desviacidn de la columnela y punta nasal hacia la
izquierda, con desaparicién del surco nasogeniano
derecho.

A la exploracion intraoral revela una masa firme de
aproximadamente 4.5 x 5 cm, con zonas amplias de
telangectasias y melanéticas, que se extiende de la
premaxila del lado derecho, provocando pérdida
del surco vestibular hasta la unién de paladar duro
y blando.
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Se solicita auxiliar de diagndstico de tomografia
axial computarizada con cortes axiales y coronales
mas reconstruccion 3D.

Figura 3. Reconstruccidn tridimensional para densidad ésea

Figura 1. Incompetencia labial, provocada por las due muestrala remodelacion 6sea presente
dimensiones de la lesién neo-plasica. ;

Figura 2. Areas meldnicas y telangec-tasicas en la lesion.

Interpretacion radiografica
Se encontraron zonas con lesiones osteoliticas e  Figura 4. Vista de microscopia electrénica de la lesion, con
hipodensas que involucran maxilar derecho hasta la  células grandes de pigmento melanico.

unién de paladar duro y blando, ademas de drganos
dentarios dentro de la lesién, con un aspecto como
gue estuvieran flotando dentro de la misma, con
destrucciéon de estructuras déseas del maxilar vy
filtracion de los tejidos blandos hacia palatino que
modifica al seno maxilar derecho.

Se realizd biopsia incisional para determinar origen
de neoplasia y normar conducta.

Diagnésticos diferenciales

Se contemplaron los siguientes diagndsticos: épulis
congénito (tumor de células granulares congénito),
tera-toma, tumor neuroectodérmico me-landtico
de la infancia, neuroblastoma, sarcoma de Ewing,
rabdomiosarcoma, melanoma, retinoblastoma
metastdsico y linfoma.

Figura-5. Estudio de inmunohistoquimica con celulas positivas
para citoqueratina.
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Reporte histopatoldgico

El estudio histopatoldgico reveld la presencia de
una lesion no encapsulada compuesta por una
poblaciéon de células grandes con contenido de
pigmento meldnico y otra de células pequefias de
aspecto neuroblastico dispersas en un patrén
alveolar dentro de un estroma fibroso bien
vascularizado. Los estudios de inmunohistoquimica
demostraron que las células grandes fueron
positivas para citoqueratina, HMB45 y EMA,
mientras que las células pequefias marcaron
intensamente para synaptofisina, eno-lasa y CD57,
lo que confirma el diagndstico de Tumor Neuroecto
-dérmico Melanético de la Infancia.

R

Figura 7. Pieza quirurgica.

Tratamiento

Bajo anestesia general se procedié a excisién de
neoplasia. En el breve tiempo transcurrido entre la
biopsia y la cirugia la lesion aumenté de tamafio
alcanzando las siguientes dimensiones 5.4 x 5.4 cm
abarcando casi el 90% de la cavidad oral. Se infiltrd
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lidocaina con epinefrina 1:100,000 con una incision
en fondo de surco, se logréo exponer la lesién
completamente eliminando la mucosa vestibular
afectada, encontrandose ligeramente encapsulado,
respetando lo que es la mucosa palatina, extraccidn
de seis o6rganos dentales deciduos que se
encontraban dentro de la lesién, que tenia una
consistencia de masa firme, con manchas
meldanicas, lobulada, se obtiene un cierre primario,
con sutura reabsorbible.

Curso actual

Actualmente la paciente se encuentra en controles
periddicos para valorar datos de recidiva, los cuales
hasta este momento, cinco afios de postoperado, no
se han presentado.

-
Eg

Figura 8. Control posoperatorio a los doce meses sin indicios
de recidiva.

Figura 9. TAC de control sin presencia de lesion neoplasica.
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DISCUSION

El tumor neuroectodérmico melandtico de la
infancia es un tumor benigno raro, localmente
agresivo, que en la mayoria de los casos ocurre en
el maxilar y en la cavidad oral de pacientes
pediatricos, en un 90% de los casos antes del afio
de edad (5).

El tumor neuroectodérmico melandtico ocurre
frecuentemente durante los primeros seis meses de
edad, con un pico entre el segundo y sexto mes.
Sélo en 8.9% de las manifestaciones de este tumor
se ha presentado después de los 12 meses de edad
(3).

Histoldgicamente, el tumor neuroectodérmico
melandtico de la infancia consiste en una neoplasia
bifasica que contiene células epitelioides con
melanina y células neurobldsticas que poseen un
prominente estroma con células grandes,
cuboidales tipicamente alineadas de manera
irregular en espacios alveolares de tamafios
variables (11). Estos espacios contienen dos tipos
de células. Las células grandes cuboidales
usualmente se encuentran alineadas en los
espacios con un nucleo y abundante citoplasma que
generalmente contiene melanina. Estas células son
negativas a S-100. La mitosis no se presenta. Este
tumor tiene su origen en las células de la cresta
neural y las células neuroblasticas y los melanocitos
son identificados ultraestructuralmente (12).

A la fecha muchas teorias han sido propuestas para
explicar su histogénesis. Krompecher en 1918 fue el
primero que sugirid que se originaba de los restos
epiteliales que se quedaban atrapados en el tiempo
embrioldgico de la fusidn de los procesos faciales.
Otros investigadores proponen que su histogénesis
proviene del aparato odontogénico.

Mummery y Pitts (1926) han reportado un tumor
pigmentado en el maxilar en una nifia de 5 meses
de edad, bajo el nombre de odontoma melandtico
epitelial, refiriéndose de que puede tener un origen
del aparato odontogénico, desde el punto de vista
gue ocurre generalmente en el maxilar y frecuente-
mente relacionado con elementos dentales.
Muchos autores estan a favor de esta teoria y han
usado el término de ameloblastoma melanético o
pigmentado, sugiriendo que este tumor se origina
de epitelio aberrante odontogénico.
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Borello y Gorlin en 1966 proponen una objecién a
esta teoria, ya que dicen que si el origen de este
tumor es del epitelio odontogénico, esta teoria no
podria explicar el porqué se puede originar en otras
areas que no sean los maxilares.

Ellos reportan un tumor en el maxilar pigmentado
en un masculino de 3 meses de edad que se
encuentra acompafiado de incremento en |la
secrecién urinaria de el acido 3-methoxi 4-
hidromandelico, en la presencia de este tumor,
después de la extirpacién del mismo, retorno a
niveles normales. El incremento de los niveles de
este acido es un hallazgo comun que se dan en los
tumores que tienen origen en las células de la
cresta neural, como ser: ganglioneuroblastoma,
neuroblastoma vy retinoblastoma, por lo que
consecuencia de eso se considera que tiene origen
de las células de la cresta neural.

Actualmente muchos de los reportes estdn de
acuerdo con Borello y Gorlin.

Koudstaal en 1968 observd similares patrones de
enzimas del tumor neuroectodérmico melandtico
de la infancia en otros tumores que probablemente
se deriven de las células de la cresta neural (1).
Muchas teorias se han reportado acerca de su
origen, pero la que mds es aceptada en la
actualidad es la de las células de la cresta neural ya
gue esas células son responsables de la excrecion
del acido vanilmandélico y de la produccién de la
produccion del pigmento de melanina. También los
estudios de microscopia electrdnica y
ultraestructural soporta la teoria de las células de la
cresta neural (4).

El sexo masculino y femenino se ven igualmente
afectados, no hay distincidn por sexos.

Puede ocurrir malignidad en aproximadamente 2-
7% de los casos, la metastasis que han sido
reportadas, involucra nddulos linfaticos, higado y
huesos. Histoldgicamente no existen diferencias
entre lo maligno y lo benigno de las lesiones,
reportdndose muerte subsecuentemente a la
diseminacion del tumor neuroectodérmico
melandtico de la infancia (10), con malignidad en
16 casos publicados (13).

La taza de recidiva es de un 10 a 15%. Aunque varia
en la literatura de un 10-60%. La mayoria de las
tazas de recidivas se presentaron 4 meses después
del tratamiento quirdrgico, mientras que las
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recidivas a nivel del craneo fueron reportadas
desde los 5 meses hasta los 2 afios (3).

La incidencia de recurrencia depende de la edad de
los pacientes, el tiempo en que se realice el
diagnodstico, siendo la mds importante causa, el
retiro in-completo de la lesién primaria,
diseminacion de células neoplasicas durante la
cirugia y la multicentricidad (14).

Debido a que el tumor neuroectodérmico
melandtico de la infancia es un tumor localmente
agresivo, en la mayoria de los casos benignos, el
tratamiento de eleccion en estos casos es la
reseccion quirdrgica. Si el tumor se presenta en una
localizacién favorable, la cirugia puede llegar a ser
curativa. El tratamiento quirdrgico es mas dificil de
realizar en los tumores que se encuentran en una
localizacién desfavorable, como ser las lesiones que
se encuentren en la base del craneo, ya que pueden
llegar a ser muy problematicas, por la posibilidad de
involucrar senos venosos y la duramadre.

Cuando el tratamiento quirdrgico no es posible de
realizar, se puede Illegar a considerar la
guimioterapia como un coadyuvante, que ha sido
descrito en la literatura exitosamente en muy pocos
casos (3). Aunque también puede considerarse la
combinacion de cirugia local y quimioterapia
adyuvante en los casos de crecimiento rapido vy
recurrencia agresiva (6).

El prondstico de este tumor poco comun es mas
favorable que muchas de las otras neoplasias
infantiles (9).
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