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Tumor neuroectodérmico pigmentado de epididimo.
Neuroectoderm pigmented tumour of epididymis
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RESUMEN

Presentamos un caso de tumor neuroectodérmico pigmentado del epididimo de
escasa frecuencia en un lactante de 8 meses de nacido que es detectado por la
madre al bafarlo y se ingresa en nuestro centro con el diagnéstico clinico de quiste
del epididimo. En el examen fisico se constata tumoracion de 1,5cm de diametro de
consistencia algo indurada. Se realiza intervencion quirdrgica extrayéndose el area
tumoral de mas o menos igual diametro, y de consistencia firme. ElI examen
histolégico demostré un tumor formado por células pequefias redondas dispuestas
en grupos e hileras, separadas por abundante tejido fibroso, ademas se observoé
células epiteliales de disposicion lobular, predominantemente con pigmentos
melanicos en su citoplasma, lo cual nos orientd en el diagndéstico de este tumor que
ha sido reportado basicamente en maxilares, craneo, hombros y tejidos blandos y
muy poco frecuente en epididimo. Presentamos este caso a los tres afios de haber
sido diagnosticado y la evolucién del paciente ha sido satisfactoria.
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INTRODUCCION

Hace ya casi un siglo, Krompecher (1) en el afio 1918 describié por primera vez un
caso de un tumor melanético originado en el maxilar en un recién nacido de dos
meses y afirmé que este era un melanocarcinoma congénito. Mas tarde fueron
descritos 40 tumores con cuadros histolégicos idénticos (2). Otros autores



describen un caso de tumor de origen Odontogénico y lo clasifican como Odontoma
Melandtico (3). A partir de aqui muchos tumores de igual apariencia histolégica
fueron clasificados como Ameloblastoma Melanético (4,5). Harper y Patzer (6), en
1947 reportaron un caso que se origind en el maxilar de una nifia de 6 meses y por
la similitud de este tumor con el origen embriolégico de la retina lo clasificaron
como el Tumor Precursor Embrionario de la Retina ; Martin y Footer describieron un
caso similar localizado en craneo y lo consideraron del mismo origen (7). En 1956
se describe en epididimo un tumor que contenia elementos retinoblasticos en un
nifio de 5 meses de nacido, siendo este el primer caso que se describe en la
literatura médica en esta localizacion (8). Posteriormente han sido reportados
varios casos mas bajo el nombre de Progronoma Melandtico por Stowens (9). En
1964 se describe también un caso con idénticas caracteristicas (10). En 1957 ya se
habian reportado 97 pacientes con lesiones histopatolégicas semejantes y se llegd
al consenso que eran neoplasias de origen neuroectodérmico benignas y aparecen
fundamentalmente en nifios menores de 1 afio. En la actualidad se ha descartado el
supuesto origen odontégeno, pues se han reportado casos de localizacion extra
maxilar, con recurrencias y produccion de metastasis (11). Hasta el afio 1995 solo
han sido documentados 16 casos de localizacion epididimaria y el nombre que
actualmente se mantiene de Tumor Neuroectodérmico Melandtico se debe a los
autores Borrello y Gorlin que en 1966 reportan un caso con elevada excrecion
urinaria de Acido Vanilil Mandelico (AVM) lo que sugiere el origen de este tumor en
la cresta neural (12). Con este trabajo nos proponemos dar a conocer el segundo
caso de este tipo de neoplasia del cual tengamos conocimiento en nuestro pais solo
precedido por un caso publicado en el 2002 por Vivanco A en La Habana .(13)

MATERIAL Y METODO

Presentacion del caso.

Lactante O.F.B de 8 meses de nacido de la raza blanca. Historia Clinica: 269094,
que la madre nota durante el bafio del mismo un aumento de volumen del testiculo
izquierdo por lo cual consulta a un pediatra que sugiere valoracion por cirugia y
este decide su ingreso en el mismo servicio con el diagnéstico clinico de quiste de
epididimo, los exdmenes humorales resultaron normales y se decide intervencion
quirdrgica extrayéndose la lesion de epididimo el 30 de abril del 2002. Se hace el
diagnostico del tumor y se decide orquiectomia y epididectomia izquierda el 23 de
mayo del 2002.

Examen Anatomopatoldgico:

Se recibe y procesa pieza quirdrgica correspondiente a tumor de epididimo de mas
menos 1cm x 0,8cm de superficie regular, de consistencia firme, al corte de
coloracion pardo grisacea la cual se pasa integro.
La segunda pieza quirlrgica corresponde a testiculo de 2.5 x 2.5 con peso
aproximado de 3.9 gramos , epididimo de 2.3 x 1.8cm con areas de fibrosis en uno
de sus extremos.

RESULTADOS

El examen histol6gico mostraba epididimo con tumor que exhibia varios patrones
oscuros que incluian células pequefias, redondas, oscuras de gran similitud con los
neuroblastos que se disponian en hileras y nidos entremezclados con células
epiteliales de citoplasma claro con pigmentos melanicos en su citoplasma con
abundante tejido fibroso que distorsiona el resto del tejido epididimario y el propio
tumor. En la segunda pieza se observé tumor residual de caracteristicas semejantes
a lo antes descrito en epididimo y en el. Testiculo microabceso con reacciéon



gigantocelular . Teniendo en cuenta la morfologia, localizacién y edad del paciente
concluiimos que nuestro caso corresponde a un tumor neuroectodérmico
pigmentado del epididimo.

Figl. Imagen histolégica que muestra la disposicion en hileras y grupos de las
células pequefias y pequefios grupos de células epiteliales cargados de pigmentos
melénicos distorsionando la arquitectura del 6rgano.

Fig. 2. Un acercamiento de la figura 1. Destacandose los grupos de células
epiteliales con pigmentos y las células pequefias en hileras.

Fig. 3. LAmina histol6gica donde se observa predominio de células en hileras, con
moderada desmoplasia.
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Fig. 4. Imagen hlstologlca con grupos centrales de células epiteliales rodeadas por
fibrosis y células pequefias

El tumor neuroectodérmico pigmentado se reconoce como una neoplasia benigna
de localizacion predominantemente en los maxilares superiores, aunque se han
publicado en otras localizaciones y algunos casos con comportamientos bioldgicos
malignos. A través de la historia han recibido diferentes denominaciones como
tumor del esbozo de la retina, Ameloblastoma Pigmentado, Teratoma Pigmentado,
Melanoblastoma Atipico, Progronoma Infantil, entre otros. El nombre que se acepta
en la actualidad fue propuesto por Borrello y Gorlin. Desde el punto de vista
histolégico exhiben caracteristicas de una neoplasia benigna con células epiteliales,
células pequeinas y proliferacion de tejidos fibrosos, las células se disponen de
forma lobular, alveolar, en pequefios grupos. Los estudios con inmunohistoquimica,
estudios de cultivos de tejidos, y estudios ultraestructurales confirman su origen en
la cresta neural(12). Nuestro caso demostrd pertenecer a este tipo de tumor por los
hallazgos histoldgicos presentados, siendo la localizacibn en epididimo sitio
escasamente reportado en la literatura médica.(13)
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SUMMARY

We present a case of a neuroectodermal pigmented tumor of the epididymis of
scarse frequency in an eight month old infant which was detected by the mother
while bathing him and he was admitted in our center with the clinical diagnosis of
an epididymis cyst. In the physical examination a tumour of 1,5 cm was evident. A
surgery was done removing the tumoural area. The histology exam showed a
tumour made up by small cells laid out in groups and separated by fibro tissue ,
besides we could observe epithelial cells in lobular disposition,mainly with
melanoblast in its citoplasm,which guided us to tumour diagnosis that has been
basically reported in maxilars, skull,shoulders and soft tissues and of little
frequency in the epididymis.We present this case three years after of been
diagnosed and the evolution of the patient has been satisfactory.



