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Enfermedad actual
Mujer de 45 años de edad. Consultó por una lesión en

la cara dorsal de la falange proximal del dedo pulgar de-
recho constituida por una neoformación ovoide de 8 × 5
mm, eritematosa, de superficie lisa, bien delimitada
(figs. 1 y 2). La lesión había crecido paulatinamente des-
de hacía 2 años y ocasionaba dolor al tacto.

Histología
Se encontró una lesión discretamente exofítica con hi-

perqueratosis compacta y acantosis irregular moderada
a expensas de los procesos interpapilares. La dermis su-
perficial, media y profunda estaban ocupadas por una
neoformación lobulada con células fusiformes dispues-
tas concéntricamente y rodeadas por una matriz de as-
pecto mucinoso. Se disponían en focos de diversos ta-
maños separados por tabiques conectivos. En algunas
áreas se observaban células que asemejaban a las célu-
las «en roseta». Los anexos cutáneos eran hipoplásicos
y algunos vasos estaban dilatados (figs. 3 y 4).
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Figura 1. Se aprecia la neoformación localizada en el pulgar dere-
cho.

Figura 2. La neoformación tiene el color de la piel, de aspecto papu-
loso.

Figura 3. Se aprecia hiperqueratosis, acantosis irregular y la neofor-
mación situada en la dermis superficial, media y profunda.

Figura 4. Fascículo de células fusiformes, embebidas en una matriz
de aspecto mucinoso.



DIAGNÓSTICO
Neurotecoma.

COMENTARIO
El neurotecoma es un tumor de presentación infre-

cuente (1:40.000)1. Fue descrito por primera vez en 1969
por Harkin y Reed con el nombre de «mixoma dérmico
de la vaina nerviosa». Posteriormente, pasó inadvertido
en la bibliografía hasta 1980, cuando Gallager y Helwig
describieron una serie de 53 casos y lo denominaron
neurotecoma (del griego eke, que indica el origen del tu-
mor en la vaina nerviosa)2. Otros nombres con los que
ha sido descrito en la bibliografía internacional son:
neurofibroma paciano, tumor mixoide de la vaina ner-
viosa, neurofibroma cutáneo bizarro y neuromixoma cu-
táneo celular. En 1985 Pulitzer y Reed reunieron un total
de 70 casos, y describieron la histología y la clínica de
los mismos. En 1986 Rosati, Fratamico y Eusebi publica-
ron una serie de casos que clasificaron como variante
celular de neurotecoma, y en 1990 Barnhill y Mihn des-
cribieron una variante mixoide del mismo.

El neurotecoma se presenta clínicamente como una
neoformación de aspecto papuloso o nodular de color
claro a eritematoso, cuyo tamaño oscila entre pocos mi-
límetros hasta varios centímetros de diámetro. En gene-
ral, es asintomático, se desarrolla lentamente y su evolu-
ción al momento del diagnóstico puede variar desde
meses hasta 50 años2,3. Tienden a localizarse con mayor
frecuencia en la cara o las extremidades superiores (los
casos en las manos, como el que aquí presentamos, son
raros, y en las palmas son excepcionales)4,5, la localiza-
ción en el tronco y las extremidades inferiores es poco
frecuente. Se han documentado casos en el cuero cabe-
lludo, la conjuntiva bulbar6, la cavidad oral7-10 y los se-
nos paranasales11. Aparecen en la segunda o la tercera
décadas de la vida con mayor frecuencia y es más habi-
tual en mujeres que en varones (4,3:1)2.

Histológicamente, se caracteriza por presentar un pa-
trón fascículo-nodular dérmico rodeado de sustancia
amorfa mucinosa. Se han reconocido tres variantes his-
tológicas según la celularidad, el contenido de mucina y
el patrón de crecimiento16:

1. Tipo mixoide o hipocelular. Este tipo muestra fre-
cuentemente una encapsulación o una limitación bien
circunscrita, el patrón fascicular y el aspecto tabicado
es llamativo, la sustancia mucinosa es abundante y las
células tienen un notable perfil bipolar. Se han encontra-
do imágenes de mitosis y, en algunos casos, células mul-
tinucleadas. Las tinciones inmunohistoquímicas por lo
regular son la proteína S100 y la colágena tipo IV +, así
como el antígeno de membrana epitelial (AME) positivo.
Estos tumores se presentan, por lo general, en la cuarta
década de la vida y tienen una distribución corporal va-
riada.

2. Tipo celular. Presenta una escasa mucina y un pa-
trón de crecimiento nodular e infiltrante. A menudo
existe una banda de dermis normal que separa el tumor
de la epidermis suprayacente. La lesión esta constituida

por células fusiformes o epiteliodes dispuestas de mane-
ra difusa, lineal, concéntrica o formando fascículos y
nódulos; el colágeno interfascicular suele ser escleroso
y presentar un grado variable de infiltración linfocitaria.
La inmunohistoquímica muestra reacción positiva para
la enolasa específica, Leu7, la actina específica de mús-
culo liso y a la proteína génica 9.517-19. Esta variable se
presenta en individuos jóvenes y su localización predo-
minante es la cara.

3. Tipo mixto. Tiene una celularidad y una inmunohis-
toquímica variables, y un contenido de mucina con una
escasa demarcación20,21. Se ha comunicado un caso loca-
lizado en el tejido celular subcutáneo con manifestacio-
nes histológicas de esta variante22.

Se conocen pocos datos acerca de la evolución natu-
ral del neurotecoma. Barnhill et al han apoyado una teo-
ría de envejecimiento del tumor por el cual los neurote-
comas celulares serían formas jóvenes del tumor y las
más mucinosas corresponderían a tumores de mayor
tiempo de evolución1, pero el sitio de predilección de las
dos variantes es diferente, y por eso se apoya la idea de
que sean subtipos distintos19.

Hasta el momento se discute la histogénesis de este
tumor. Se ha considerado que deriva de las estructuras
de sostén de los nervios periféricos23, lo cual, apoyado
por la imagen histológica con microscopia óptica1 y la
positividad a la proteína S100 en el tipo mixoide, aboga-
ría por un probable origen en la célula de Schawnn; la
positividad al AME y sus características ultraestructura-
les harían suponer un origen en células de estirpe peri-
neural. Ante esto, Jurecka ha propuesto que el neurote-
coma es un tumor mixto mucinoso en el que proliferan
tanto las células de Schawnn como las perineurales, y
según la mayor o menor presencia de cada una de ellas
se expresaría en distinto grado la expresión de proteína
S100 y AME. Calonje et al han sugerido un probable ori-
gen no neural de los casos de neurotecoma celular, y
han considerado un probable origen muscular basándo-
se en la positividad de la actina en estos casos3. Final-
mente, se ha considerado que el neurotecoma celular
tiene un origen divergente con presencia de células neu-
roendocrinas y algunas fibroblásticas y miofibroblásti-
cas24.

El tumor tiene un comportamiento clínico benigno,
sin recidivas después de la extirpación, y sólo existe en
la bibliografía el informe de un caso de recidiva poste-
rior a extirpación incompleta de la lesión25.

Diagnóstico diferencial
El diagnóstico clínico del tumor es difícil, probable-

mente asociado a la rareza del tumor y al aspecto ma-
croscópico inespecífico; contrariamente, la imagen his-
tológica es característica y diagnóstica. Dentro de los
diagnósticos diferenciales por clínica se incluyen los de
nevo intradérmico, quiste epidermoide, tumor de ane-
xos, dermatofibroma, xantoma, cicatriz queloide y gra-
nuloma piogéno, entre otros. Histológicamente, debe 
diferenciarse de las siguientes entidades: mixomas cutá-
neos solitarios, neurofibroma mixoide, tumores fibromi-
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xoides osificantes y no osificantes12, perineuroma, for-
mas inusuales de schwannoma13 y otros mixomas de te-
jidos blandos14,15. No obstante, la presencia de un patrón
fascículo-nodular dérmico rodeado de sustancia amorfa
mucinosa es diagnóstica.

Conclusiones
Se presenta el caso de una paciente con una lesión de

corta evolución, de crecimiento lento en concordancia
con lo descrito en la bibliografía, pero llama la atención
que refiriera dolor, dado que se han descrito estos tumo-
res como asintomáticos. La histología fue diagnóstica y
correspondió al tipo mixto. La evolución posterior al
tratamiento fue satisfactoria tanto clínica como estética-
mente.
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