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CARTAS CIENTIFICO-CLINICAS

Tumor neuroendocrino: descripcion de
2 casos de evolucion atipica

Neuroendocrine TumorWith an Atypical
Clinical Course: A Description of 2 Cases

Presentamos 2 casos de tumores neuroendocrinos citoque-
ratina 20 negativos distintos del carcinoma de células de
Merkel con afectacion cutanea.

Caso 1: Vardn de 72 anos con 3 lesiones papuloeritemato-
sas asintomaticas, de 2-3 mm en la region paranasal derecha
de 20 dias de evolucion (fig. 1). Se extirp6 una observandose
un tumor epitelial de patron difuso constituido por nidos
solidos de células poligonales, irregulares y atipicas, con
abundantes figuras de mitosis, sin rasgos de diferenciacion
morfoldgica, que no establecian conexion con la epidermis.
Estaba constituido por células queratinas AE1-AE3, sinapto-
fisina, cromogranina y enolasa neuronal especifica positivas,
negativas para citoqueratina 20, TTF1, CD30, $100 y HMB45
(fig. 2). El diagnéstico fue de carcinoma intradérmico con
diferenciacion neuroendocrina. Se encontraron niveles plas-
maticos elevados de cromogranina A (124,2 ng/ml) (valores
normales: 19,4-98,1), siendo el resto de determinaciones
hormonales en sangre y orina normales. La radiografia de
torax, la resonancia magnética abdominal, la gammagrafia
con octredtido marcado con ""'In y la PET fueron norma-
les. En la gastroscopia no habia hallazgos significativos y
en la colonoscopia un pdlipo adenomatoso. Se realizd una
extirpacion simple de las 3 lesiones sin otro tratamiento
adyuvante, y los niveles de cromogranina A se normalizaron.

El paciente permanece asintomatico tras 5 afos de segui-
miento.

Caso 2: Mujer de 62 anos con una lesion preesternal de
2 afos de evolucion, de crecimiento progresivo. En la explo-
racion presentaba una placa eritematoviolacea, de 3 x 2cm
(fig. 3). Se realizd una biopsia encontrando en la dermis
una tumoracion en forma de nidos dispersos de células
de apariencia epitelial, monomorfas y escasamente atipi-
cas, de citoplasma mal definido con microcalcificaciones
ocasionales y muy escasa actividad mitética. Estas células
eran positivas para queratinas AE1-AE3 y citoqueratina 8,
sinaptofisina, cromogranina y enolasa neuronal especifica,

Figura 1 Dos papulas eritematosas en la region paranasal-
infrapalpebral derecha (la imagen fue tomada tras extirpar una
de ellas).

siendo $100, MELAN-A, HMB45 y citoqueratina 20 negati-
vas. El diagndstico histologico fue de metastasis cutanea
de neoplasia neuroendocrina bien diferenciada. Se encontré
una cifra elevada de somatostatina en sangre (27,3 pmol/l)
(valores normales: hasta 16), siendo el resto de deter-
minaciones hormonales en plasma y orina normales. Ante
el diagnostico de metastasis cutanea de un tumor neu-
roendocrino productor de somatostatina se realizd una
gammagrafia con octreotido, encontrando captacion en la
region preesternal y en la axilar izquierda. En el resto de
pruebas de imagen Unicamente se observo litiasis biliar y
una lesion hepatica sugestiva de hemangioma.

La placa preesternal fue extirpada practicandose tam-
bién una linfadenectomia parcial axilar izquierda, sin
objetivarse infiltracion tumoral en los 10 ganglios lin-
faticos extirpados. Tras esta intervencion la cifra de
somatostatina se redujo a 19,9 pmol/l (hasta 16) pero
sin normalizarse. En la nueva gammagrafia con octreo-
tido realizada después continuaba observandose un foco
de captacion en el cuadrante superoexterno de la mama
izquierda —cola de la mama—. Se solicité una resonan-
cia magnética, un escaner y una ecografia mamaria para
filiar esa lesion, siendo interpretada como un ganglio intra-
mamario de 9 mm. Revisando la historia encontramos una
mamografia realizada 16 afos antes con una lesion de
4mm en la misma localizacion diagnosticada de adenopatia
benigna.

Previa localizacion radiologica se extirpd esta lesion
demostrando una infiltracion de tejido fibroadiposo y gan-
glionar por un carcinoma de origen neuroendocrino. Tras la
intervencion las cifras de somatostatina se normalizaron,
manteniéndose dentro de los limites normales tras suce-
sivas determinaciones realizadas a lo largo de 2 anos de
seguimiento. Durante este tiempo la paciente ha perma-
necido asintomatica, sin aparicion de nuevas lesiones ni
aumento de captacion con la gammagrafia con octreétido.

Los tumores neuroendocrinos cutaneos pueden origi-
narse en multiples 6rganos. En su mayoria corresponden
a tumores de células de Merkel, siendo muy raras las
metastasis cutaneas de neoplasias endocrinas y los tumo-
res neuroendocrinos cutaneos primarios de otro origen'™.
Estos 2 Ultimos grupos comparten marcadores neuroendo-
crinos como la sinaptofisina, la enolasa neuronal especifica
y la cromogranina, siendo por el contrario citoqueratina
20 negativos™®.

Su diagnostico se basa en la clinica, la determinacion hor-
monal y en pruebas de imagen. Entre estas uUltimas cabe
destacar la gammagrafia con octreétido marcado con '"'In.
El octredtido es un analogo de la somatostatina, y debido
a la expresion de receptores de somatostatina en la mayo-
ria de estos tumores esta prueba presenta una capacidad
de deteccion de estos de entre el 67-91%. Esta técnica se
emplea para el diagnostico, estadificacion y control evolu-
tivo de los pacientes’-2. Algunos tumores pueden mostrar un
comportamiento agresivo, aunque la mayoria presentan un
crecimiento lento y comportamiento indolente’.

Entre los diagnosticos diferenciales clinicos destacan el
carcinoma basocelular o el linfoma cutaneo, e histoldgica-
mente los tumores de células pequeias como las metastasis
de carcinoma indiferenciado de célula pequefa de tipo oat
cell pulmonar, tumores neuroendocrinos de célula pequeha
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Figura 2 A. Tumor constituido por nidos de células poligonales (hematoxilina-eosina [H-E] x 5). B. Estas células eran irregulares
y atipicas y no establecian conexion con la epidermis (H-E x 20). C. Se aprecian abundantes figuras de mitosis (H-E x 40). D. Estas
células eran sinaptofisina positivas (H-E x 40).

como el sarcoma de Ewing, el rabdomiosarcoma o linfo-
mas de bajo grado. El carcinoma de células de Merkel se
diferencia de los carcinomas neuroendocrinos con afecta-
cion cutanea secundaria porque sus células tienen basofilia,
menos citoplasma y a menudo compromenten la epidermis
en forma de enfermedad de Bowen.

El tratamiento de eleccion de los tumores neuroendocri-
nos con compromiso cutaneo o no es el quirtrgico, siendo
este el Unico curativo'.

Hemos descrito 2 casos con tumores neuroendocrinos que
afectan a la piel. En ninguno de ellos hemos encontrado una
neoplasia neuroendocrina primaria en otra localizacion. Esto
no descarta su existencia, porque podria ser tan pequeiia
que escapara a las pruebas de imagen o a la endoscopia
como sucede, por ejemplo, con los tumores neuroendocrinos
duodenales’. Es importante, por tanto, un estudio multidis-
ciplinar y seguimiento a largo plazo de estos pacientes'”.
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Patréon dermoscépico en arcoiris y rosetas
en cicatrices cutaneas

The Rainbow Pattern and Rosettes in
Cutaneous Scars

El patron en arcoiris y las rosetas son estructuras derma-
toscopicas recientemente descritas que se observan con
dermatoscopia de luz polarizada en el sarcoma de Kaposi
y en las queratosis actinicas respectivamente’?. También
se han observado en otras lesiones cutaneas de diverso
origen*~7, aunque en menor proporcion.

Describimos la coexistencia de ambos hallazgos en una
paciente de 13 afos que acudid a nuestro Servicio para
consultar por varias lesiones pruriginosas en ambas rodi-
llas. Estas se habian desarrollado 2 semanas después de
haber aplicado un tratamiento domiciliario de venta en
farmacias (Cryopharma®, Lab. Chefaro Espafola® S.A.,
Barcelona, Espana) sobre unas «verrugas vulgares» en dicha
localizacion.

La exploracion dermatoldgica puso de manifiesto la
presencia de mdultiples lesiones redondeadas eritemato-
violaceas, de 0,7-1cm de diametro, bien delimitadas,
de superficie lisa, localizadas en ambas rodillas (fig. 1).
Con dermatoscopio de luz polarizada (Dermlite Il PRO HR
Gen LLC, California, Estados Unidos) se observd un patréon
en arcoiris constituido por la combinacion de varios colo-
res del espectro del arcoiris (amarillo-naranja, azul-violeta)
distribuidos «en llamaradas» desde el centro a la periferia de
la lesion, de forma homogénea, acompanado de numerosos
vasos irregulares, telangiectasias y estructuras puntifor-
mes blanquecinas agrupadas (rosetas) en nimero variable
(fig. 2). El estudio histopatologico mostré una epidermis
ligeramente atrofica bajo la cual se observaban bandas de
fibroblastos, abundantes haces de colageno y numerosos
vasos dispuestos paralela y perpendicularmente a la epider-
mis, todo ello compatible con cicatrices cutaneas.

El patron en arcoiris es un patron multicolor descrito
por Hu et al. que muestra areas con diferentes colores
del espectro del arcoiris y puede presentarse ocupando
toda la lesion o parte de ella'. Junto con la colora-
cion eritemato-violacea, la superficie descamativa y los

Figura 1  Lesiones papulosas, redondeadas, violaceas, en las
rodillas de la paciente. A. Rodilla derecha. B. Rodilla izquierda.

Figura2 Exploracion de las lesiones mediante un dermatosco-
pio de luz polarizada acoplado a una camara fotografica modelo
Canon Powershot A160- DermLite Foto, 3 Gen LLC, California
[Estados Unidos]). Se observan rosetas (seiialadas con un cir-
culo blanco en la lesion izquierda; se aprecian en mayor nimero
en la zona central de la lesion derecha), vasos irregulares y un
patron en arcoiris prominente.
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