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Rare tumors with difficult initial diagnosis
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Resumen

Se presentan cinco tumores poco frecuentes, cuyo diagndstico clinico ini-
cial resultd dificultoso. Se plantearon en cada caso diversos diagnosticos di-
ferenciales, siendo necesaria la utilizacion de numerosos examenes com-
plementarios. Se trata de cinco pacientes estudiados en un periodo de seis
meses en nuestro Servicio, con diagndsticos de angiosarcoma de piel y te-
jidos blandos, tumor neuroectodérmico primitivo periférico, linfoma plas-
mobldstico de la cavidad oral, melanoma polipoide amelanético y desmo-
plésicoy melanoma nodular de vulva (Dermatol Argent 2009;15(4):272-277).
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Abstract

We present five rare tumors with difficult initial diagnosis. In each case,
several differential diagnoses were proposed and many complementary
exams were performed. These patients were studied at our hospital in a
period of six months, with final diagnoses of skin and soft tissue angiosar-
coma, peripheral primitive neuroectodermal tumor, plasmablastic lym-
phoma, amelanotic and desmoplastic polipoid melanoma, and nodular
vulvar melanoma (Dermatol Argent 2009;15(4):272-277).

Key words: angiosarcoma, peripheral primitive neuroectodermal tumor,
plasmablastic lymphoma, desmoplastic melanoma, vulvar melanoma..

Introduccion

Se presentan cinco casos de tumores poco frecuentes, cuyo diag-
néstico inicial resulté dificultoso. Fue necesaria la utilizacién de
numerosos exdmenes complementarios a fin de descartar otros po-
sibles diagnésticos y decidir una conducta terapéutica adecuada.

Casos clinicos

Caso 1

Paciente de sexo masculino de 52 afios, sin antecedentes pato-
légicos, que consulta en febrero de 2008 por un tumor en hom-
bro derecho de 7 meses de evolucidn. Refiere que en el trans-
curso del tltimo mes aument6 de tamano, agregando impoten-
cia funcional de miembro superior derecho.

Al examen fisico presenta, en la regién anterior del hombro,
una lesién tumoral subcutinea de 7 x 7 cm, de consistencia
duroelistica, dolorosa a la palpacidn, cubierta por piel de apa-
riencia normal, con telangiectasias en su mitad inferior (Foto
1). No se palpan adenopatias.

La ecografia de partes blandas evidencia una formacién hi-
poccoica heterogénea de aspecto sdlido, con bordes poco defini-
dos y calcificaciones en su interior. Se realiza resonancia nuclear
magnética (RNM) de hombro, la cual informa en la regién an-
terior lesién expansiva de 65 x 40 x 45 mm, con sefial heterogé-
neaen T1y T2y dreas focales hipointensas, adosada a la apdfisis
coracoides. El deltoides y el pectoral mayor se sittian superficial-
mente a la lesion. No se observan adenopatias axilares.
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Los diagndsticos diferenciales planteados fueron
leiomiosarcoma, angiosarcoma, dermatofibrosarco-
ma protuberans y metdstasis mixoide de melanoma.!
La biopsia por losange informa neoplasia vascular
con caracteristicas de hemangioendotelioma reti-
forme. El paciente es intervenido quirtrgicamen-
te, con extirpacién completa de la lesién tumoral
y disecciéon del musculo pectoral mayor, menor,
subescapular y parte del deltoides y la clavicula.
La anatomia patoldgica de la pieza informa neo-
plasia vascular con caracteristicas morfoldgicas ¢
inmunohistoquimicas (Factor VIII y CD34 po-
sitivos, Ki-67 levemente positivo) de angiosarco-
ma de piel y tejidos blandos; alterna dreas diferen-
ciadas hemangiolinfangiomatosas con otras po-
bremente diferenciadas que disecan tejidos blan-
dos (Foto 2). No compromete ¢l hueso subyacen-
te. Los margenes de reseccion son escasos.

La tomograffa axial computada (TAC) de térax, ab-
domen y pelvis no evidencia compromiso sistémico.
El paciente inicia radioterapia y quimioterapia con
doxorrubicina y dacarbazina, abandonando el tra-
tamiento luego del segundo ciclo. Consulta nueva-
mente a los 8 meses del diagndstico ante la presen-
cia de una masa tumoral dolorosa de 3 mm en el si-
tio quirtrgico. Actualmente se encuentra en plan de
reestadificacién.

Caso 2

Paciente de sexo masculino, de 82 afios, que consulta
en julio de 2008 por presentar tumor en pie derecho
de 4 meses de evolucién.

Al examen fisico, se constata en la regién maleolar inter-
na derecha un tumor violdceo, de 5 cm, de superficie lo-
bulada, consistencia blanda, friable, con costra hemdti-
ca en su supetficie, levemente doloroso a la palpacion
(Foto 3). Presenta ademds, adenopatia inguinal derecha.
Como probables diagnésticos diferenciales se con-
sideraron angiosarcoma, carcinoma de células de
Merkel y linfoma cutdneo de células B.

La biopsia por losange informa tumor dermohipodérmi-
co de células azules con morfologfa e inmunohistoqui-
mica sugestivos de tumor neuroectodérmico periférico.
Se solicitd rutina de laboratorio, dosaje de catecolami-
nas en orina de 24 horas y TAC de térax, abdomen
y pelvis, dentro de pardmetros normales. La RNM de
pie derecho evidencia en compartimento medial una
formacién nodular heterogénea de 49 mm, que invo-
lucra al tejido celular subcutdneo y contacta en pro-
fundidad con los tendones tibial posterior, flexor co-
mun y flexor propio del hallux. Se realiza puncién as-
piracién con aguja fina de adenopatia inguinal palpa-
ble, vinculable a ganglio reactivo.

Se decide en ateneo médico con el servicio de Traumatologia realizar amputa-
cién infrapatelar derecha —debido al déficit funcional del pie que podria oca-
sionar una tumorectomia simple— y adenectomia inguinal. La anatomia pa-
toldgica de las piezas informa neoplasia dermohipodérmica de células azules
compatible con tumor neuroectodérmico periférico primitivo (Foto 4). La in-
munomarcacién es positiva para S100, enolasa neuronal especifica, vimenti-
nay sinaptofisina, y negativa para CK20, ACL, Melan-A, HMB 45 y CD99.
La neoplasia estd presente en el ganglio inguinal.

El paciente desarrolla luego de la cirugia una masa inguinal derecha duro-
pétrea, dolorosa, de répido crecimiento, por lo que se realiza vaciamien-

- i | N N, T 2 At
Foto 2. Estructuras vasculares sanguineas y linfdticas incompletas y anastomosadas entre si.
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to inguinal superficial y profundo, evidenciando-
se compromiso ganglionar. Se efectta, a los 3 meses
del diagndstico, nueva TAC, en la cual se observan
imdgenes compatibles con metdstasis pulmonares.
Actualmente, se encuentra en plan de radioterapia 'y
quimioterapia con fines paliativos.

Caso 3
Paciente de sexo masculino, de 61 afios, sin antece-
dentes patolégicos conocidos, que consulta en ju-
lio de 2008 por presentar placa eritematovioldcea en
pierna izquierda de 7 meses de evolucién.
Al examen fisico, se evidencia en cara anterior de pier-
nauna placa eritematovioldcea de centro atréfico, de 7 x
13 cm. Al desvestir al paciente, se observan ademds mul-
tiples placas rojo vinosas mds pequefias en abdomen,
dorso, cuello, muslos y paladar. En regién lateral derecha
de paladar duro, se advierte lesién tumoral exofitica ul-
cerada, de 6 x 3 cm, con fondo sanioso y borde eritema-
toso sobreelevado, asintomdtica, que infiltra arcada den-
taria superior (Foto 5). No sc palpan adenopatas.
Con la sospecha clinica de encontrarnos frente a un
paciente HIV positivo con sarcoma de Kaposi epidé-
mico, los diagndsticos diferenciales planteados para
la lesién oral incluyen linfoma plasmoblistico, car-
cinoma espinocelular, sarcoma de Kaposi ulcerado,
linfoma T anapldsico CD30+ y micosis profundas.

Se realizaron numerosos exdmenes complementa-

rios, de los cuales referiremos sélo los de relevancia:

e Scrologia positiva para HIV (CD4: 135, carga
viral: 178.644).

e Directoy cultivos para BAAR y hongos de biop-
sia de paladar: negativos.

o Serologias: EBV y HHV-8 positivas; HCV,
HBV y HTLV I/1I negativas.

e TAC helicoidal del macizo facial, térax, abdo-
men y pelvis: engrosamiento de la mucosa y mo-
derada resorcién del piso del seno maxilar del
lado derecho. Resto sin particularidades.

La biopsia de placa de pierna es compatible con sar-

coma de Kaposi. Se realiza biopsia de lesion de pala-

dar, que informa linfoma plasmobldstico CD138+,

MUMI+, Ki-67+; CD3, CD20 y bcl-6 negativos

(Dra Narbaitz, Academia Nacional de Medicina)

(Foto 6). La hibridacién 7% situ para EBERSs es positi-

va. La biopsia de médula dsea informa infiltracién lin-

focitaria intersticial en un 20%, con presencia de plas-
mocitos CD138+ en un 5% de la poblacién.

El paciente inicia tratamiento antirretroviral y qui-

mioterapia con protocolo EPOCH (etopésido, vin-

cristina, ciclofosfamida, doxorrubicina y prednisona)
en infusién continua por 6 ciclos. Luego del primer ci-
clo, se evidencia notable mejoria de la lesién tumoral.

Foto 4. Células de nticleos irregulares, hipercromiticos, con escaso citoplasma; pseudorrosetas de Homer-Wright.

Caso 4

Paciente femenina, de 87 anos, fototipo II, que consulta en marzo de 2008
por tumor doloroso en pierna izquierda de 5 meses de evolucién. Trae biop-
sia realizada 1 mes antes, que informa “proliferacion fibrohistiocitica malig-
na microlobulada y cordonada (negativa para citoqueratinas y marcadores
melanociticos)”.

Presenta en cara posterointerna de pierna izquierda un tumor constituido
por tres I6bulos de superficie eritematosa, brillante y erosiva, de consistencia
duroeldstica, que asientan sobre una placa eritematosa indurada de 15 x 10
cm (Foto 7). No se palpan adenopatias.

Los diagndsticos diferenciales clinicos planteados fueron melanoma ame-
lanético, dermatofibrosarcoma protuberans, metdstasis cutdnea, linfoma
cutaneo de células B y carcinoma basocelular.
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Foto 6. Proliferacién de células atipicas con citoplasma amp//o y nuc/eos excéntricos.

Se realizan tres biopsias por punch, dos de los l6bulos y una de la placa in-
durada, que informan: neoplasia lobulada y ulcerada; sectores epitelioides
en ambos lébulos; sector fusocelular verticilado (16bulo menor); actividad
intracpidérmica (placa eritematosa). La inmunohistoquimica es positiva
para S100 y vimentina; HMB45 y melan-A son positivos sélo en la placa.
Se decide la extirpacién quirtrgica con margen de seguridad de 3 cm, y
biopsia del ganglio centinela, que informa linfadenitis reactiva. La histo-
patologia de la pieza es compatible con melanoma polipoide ulcerado y
amelandtico, con dreas de desmoplasia, espesor 7,3 mm, tipo celular pre-
dominante fusiforme, indice mitdtico alto. La inmunohistoquimica es
positiva para S100 y vimentina y parcialmente para HMB45 y melan-A.
Los exdmenes complementarios realizados se encuentran dentro de pa-
rdmetros normales.

Se decide, considerando la edad de la paciente, no realizar tratamiento
adyuvante. En 8 meses de seguimiento no present recaidas.

Caso5

Paciente femenina, de 46 afios, fototipo IV, que con-
sulta en mayo de 2008 por tumor vulvar de 2 meses
de evolucién. Al examen fisico se observa en labio me-
nor izquierdo lesion tumoral polipoide de 12 X 9 mm
(Foto 8). Se palpa adenopatia inguinal ipsilateral.

Se plantearon como diagn(’)sticos presuntivos mela-
noma amelanético, carcinoma espinocelular,' bo-
triomicoma fibroesclerosante y carcinoma anexial.
La histopatologfa (punch) informa melanoma no-
dular invasivo, de espesor no menor a 1,5 mm. A los
pocos dias de su internacidn, se constata rdpido cre-
cimiento y desarrollo de region pigmentada en la pe-
riferia, con ulceracién central. Con los exdmenes
complementarios correspondientes dentro de pa-
rametros normales, se realiza exéresis de labio me-
nor y linfadenectomia inguinal izquierda. La pri-
mera evidencia melanoma nodular ulcerado invasor,
espesor 4,2 mm, tipo celular epitelioide, indice mi-
tético alto y mérgenes libres. En la biopsia ganglio-
nar se observan metéstasis microscépicas. La pacien-
te inicia quimioterapia con dacarbazina e interferén.
Actualmente realiza el tercer ciclo.

Comentarios

Los cinco tumores estudiados tienen baja incidencia de
presentacion en la practica dermatoldgica diaria.

Los angiosarcomas representan solo el 1-2% de to-
dos los sarcomas;** son tumores de alto grado de
malignidad, con tendencia a recidivar localmente y
alta capacidad de dar metdstasis.’ En nuestro caso, es
importante destacar la localizacién inusual, y el he-
cho de que si bien la biopsia incisional fue compati-
ble con hemangioendotelioma retiforme —angiosar-
coma de bajo grado, de evolucién benigna®~ la ex-
tirpacién completa de la lesidn demostré la presen-
cia de un tumor agresivo, con un prondstico radical-
mente diferente.

El tumor neuroectodérmico primitivo periférico
(pNET) es un raro tumor maligno de células peque-
fias redondas que asienta en partes blandas, hueso y
organos sdlidos de nifos. Su incidencia no ha podi-
do ser estimada en pacientes adultos debido a su ex-
trema infrecuencia.’

Con respecto al linfoma plasmobldstico, se trata de
un linfoma B no Hodgkin de reciente descripcidn
(1997) que afecta en forma predominante a indi-
viduos HIV positivos y tiene marcada predileccion
por la cavidad oral.*” Hay s6lo 151 casos publicados
en la literatura.®

El melanoma desmopldsico es una rara variante
de melanoma que se caracteriza por la presencia
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Foto 8. Lesion tumoral polipoide en labio menor izquierdo.

de melanocitos fusiformes en un estroma fibro-
so denso. Se presenta, como en nuestro caso, en
edades miés tardias que el melanoma convencio-
nal, sucle desarrollarse en zonas fotoexpuestas de
cabeza y cuello y tiende a recidivar localmente.’
Se considera que, comparado con un melanoma
convencional de igual espesor, su prondstico sue-
le mejor, con menor incidencia de metédstasis gan-
glionares. Sin embargo, en muchos casos se diag-
nostica en forma tardia.”'® Queremos destacar en
nuestro caso la presentacion del tumor en forma
de tres I6bulos que asientan sobre una placa indu-
rada, con distinto aspecto histolégico en cada uno
de estos sectores.

Si bien su incidencia es baja, ¢l melanoma de vulva
es el segundo céncer invasor més frecuente en esta
zona, luego del carcinoma espinocelular, y repre-
senta el 5-10% de las neoplasias vulvares y el 1,3-
2,3% de los melanomas en la mujer.”* En nuestro
Servicio, en un total de 552 pacientes con mela-
noma, se encontraron sélo 6 con localizacién vul-
var (1,08%). Es importante en la paciente presenta-
da el antecedente de un control ginecoldgico 3 me-
ses antes de la consulta, en el cual no se le informé
acerca de ninguna alteracion.

Queremos resaltar la dificultad para el diagndstico
inicial de estas entidades, que requirié la utilizacién
de numerosos exdmenes complementarios y la solici-
tud de consultas interdisciplinarias a fin de descartar
otros importantes diagnésticos diferenciales y defi-
nir conductas terapéuticas.

Es relevante asimismo destacar la observaciéon en
nuestro Servicio de estas neoplasias poco frecuentes,
en un periodo inferior a 6 meses.
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Estamos aunando esfuerzos para indexar Dermatologia Argentina en Medline. Uno de los puntos que se evaltan es el factor de impacto de la
publicacion, que esté directamente relacionado con la citacion del material publicado en diferentes revistas cientificas. Tomando como refe-
rencia una estrategia diseflada por nuestros colegas espafoles, les sugerimos que cuando remitan articulos para publicacion a revistas derma-
toldgicas internacionales, traten de incluir citas de Dermatologia Argentina. Es muy probable que encuentren algun trabajo reciente de autores
argentinos al respecto en Dermatologia Argentina que les sirva como referencia. Recuerden, ademas, que desde el punto de vista de la evalua-
cion solo seran validos los articulos de los dltimos afios. Pueden emplear la pdgina web www.dermatolarg.org.ar para buscarlos.

Muchas gracias.

*

Prevencion de enfermedades alérgicas.

La administracion de bacterias prebidticas antes del parto y 12 meses
después de él puede ser una aproximacion a la prevencion de enferme-
dades alérgicas en nifios de alto riesgo (historia familiar de enfermeda-
des alérgicas). Se utilizé una mezcla de Bifidobacterium bifidum, B. lactis,
Lactococcus lactis y Eccologic Panda. A los 3 meses de edad, la IL-5 habia
disminuido en comparacion con el grupo placebo.

Niers L.
Allergy Abril 4, 2009 (Epub ahead of print)..
Lilian Moyano de Fossati

*

Nicotina: ;tendra un rol en el tratamiento de enfermedades
de la piel?

Aunque el fumar es perjudicial para algunas enfermedades cuténeas,
es de beneficio en otras, tales como el pénfigo y la enfermedad de Be-
hcet. La evidencia de que la nicotina es de valor terapéutico en enfer-
medades cutdneas selectivas estd limitada a la publicacion de casos.
Existe un renovado interés en el agonista del receptor nicotinico, des-
pués del descubrimiento de una via antiinflamatoria nicotinica.

Se necesitan ensayos controlados, aleatorizados, de preparaciones de ni-
cotina en afecciones cutdneas que se producen menos frecuentemente
en fumadores para establecer el valor de la nicotina, si existe, en el tra-
tamiento de enfermedades de la piel.

Ingram JR.
Postgrad Med J 2009;85:196-201.
Leé6n Jaimovich
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