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INTRODUCCIÓN

Los neurotecomas son un grupo de neoplasias benig-
nas, predominantemente cutáneas, que se clasifican
generalmente en: 1) variante mixoide o clásica (también
llamado mixoma de la vaina nerviosa), 2) variante celu-

lar, y 3) variante mixta o intermedia, que muestra hallaz-
gos histológicos intermedios entre el neurotecoma
mixoide y el celular.

Los neurotecomas mixoides fueron descritos por pri-
mera vez en 1969 por Harkin y Reed en la segunda serie
de los atlas de patología tumoral del Instituto de Patolo-
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SUMMARY

Cellular neurothekeoma is a rare benign cutaneous neo-
plasm of uncertain histogenesis arising usually on the upper
body of children and young adults, with a female predomi-
nance. Neurothekeomas (myxoid, cellular and mixed
variants) are classically regarded as forming part of a spec-
trum of tumors of putative nerve sheath origin. The lack of
convincing evidence of neurosustentacular differentiation in
cellular and mixed variants, however, has challenged this
concept, and numerous authors state that they are different
tumors that warrant a separate classification. This is the
report of two cases of cellular neurothekeoma, in a 24-year-
old man and a 9-year-old girl, with asymptomatic tumors
occurring on the right shoulder and left knee respectively.
Histologically, both cases are characterized by a prolifera-
tion of spindle and/or epithelioid cells involving reticular
dermis, arranged in fascicles and nests surrounded by scle-
rotic collagen. One of the two cases show significant cyto-
logic atypia and a notably plexiform pattern. Immunohisto-
chemically, both cases are positive for vimentin, CD68,
CD10, factor XIIIa and smoth muscle actin. In one of the
two cases there is also immunoreactivity for neuron-speci-
fic enolase. The remainder of immunomarkers are negative,
S-100 protein included. The immunohistochemical findings
suggest fibrohistiocytic differentiation, so it probably
warrants the separation of cellular neurothekeoma from
myxoid neurothekeoma. In respect to the mixed neurothe-
keoma, this probably represents a myxoid variant of cellular
neurothekeoma.
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RESUMEN

El neurotecoma celular es una tumoración cutánea
benigna poco frecuente de histogénesis incierta, que ocurre
fundamentalmente en la parte superior del cuerpo de niños
y adultos jóvenes, con predominio femenino. Clásicamente
se considera que los neurotecomas (variantes mixoide, celu-
lar y mixta) forman parte de un espectro de tumores con
supuesto origen en la vaina nerviosa. Sin embargo, la falta
de diferenciación neurosustentacular convincente tanto en
el neurotecoma celular como en el mixto ha cuestionado
este concepto, y numerosos autores afirman que se trata de
tumores diferentes que justifican una clasificación separa-
da. Se presentan dos casos de neurotecoma celular, en un
varón de 24 años y en una niña de 9 años, con tumoraciones
asintomáticas en el hombro derecho y en la rodilla izquier-
da respectivamente. Histológicamente, ambos casos se
caracterizan por una proliferación en la dermis reticular de
células fusiformes y/o epitelioides dispuestas en nidos y
fascículos, rodeados por un estroma colágeno denso. Uno
de los casos muestra importante atipia citológica y un
patrón marcadamente plexiforme. Inmunohistoquímica-
mente, ambos casos son positivos para vimentina, CD68,
CD10, factor XIIIa y actina músculo-liso. En uno de los
casos también hay inmunorreactividad para enolasa neuro-
nal específica. El resto de los marcadores realizados son
negativos, entre ellos la proteína S-100. Los hallazgos
inmunohistoquímicos sugieren diferenciación fibrohistioci-
taria, lo que probablemente justifica la separación del neu-
rotecoma celular del neurotecoma mixoide. En cuanto al
neurotecoma mixto, éste probablemente representa una
variante mixoide del neurotecoma celular.
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gía de las Fuerzas Armadas (AFIP), con la denominación
de «mixoma de la vaina nerviosa» (1). Otros nombres
utilizados por diferentes autores para nombrar estos
tumores son: neurofibroma paciniano, neurofibroma

cutáneo bizarro, neuromixoma lobulillar cutáneo y
mixoma perineural.

Los neurotecomas celulares fueron descritos en 1980
por Gallager y Helwig, quienes acuñaron el término
«neurotecoma» (del griego θeke: vaina) para acentuar su
posible origen en la vaina nerviosa (2). Rosati y cols.
describieron en 1986 una lesión similar a la que denomi-
naron «neurotecoma celular» (3).

Además de las variantes mixoide y celular del neuro-
tecoma, se introdujo posteriormente un tercer subtipo
con características híbridas, denominado neurotecoma
«mixto» o «intermedio» (4). La descripción de estas
lesiones «mixtas» favoreció el concepto de que las
variantes mixoide y celular eran los dos polos de un
espectro morfológico de tumores con origen en la vaina
nerviosa. Sin embargo, la falta de diferenciación neuro-
sustentacular convincente tanto en el neurotecoma celu-
lar como en el mixto ha cuestionado este concepto, y
numerosos autores señalan que se trata de tumores dife-
rentes que justifican una clasificación separada (5-9).

Existe bastante confusión en la terminología. De
hecho, el grupo del AFIP segrega definitivamente el
mixoma de la vaina nerviosa del grupo del neurotecoma,
manteniendo la denominación «neurotecoma» para el res-
to, es decir para los denominados neurotecoma celular y
mixto (6,10). Para complicar más las cosas, dependiendo
de la cantidad de matriz mixoide, los autores subclasifi-
can los neurotecomas en celular, mixto y mixoide (6).

Se describen las características clínicas, histológicas
e inmunohistoquímicas de dos casos de neurotecoma
celular.

DESCRIPCIÓN DE LOS CASOS

Caso 1

Varón de 24 años, sin antecedentes de interés, que
presenta un nódulo cutáneo eritematoso y lobulado en el
hombro derecho, asintomático, de 2 años de evolución.
Se extirpa con el diagnóstico clínico de quiste epidérmi-
co, queloide u otros. En el examen macroscópico se iden-
tifica una cuña cutánea con un nódulo elevado de 0,7 cm
de diámetro. Tras la sección por el eje mayor se incluye
totalmente para su estudio histológico convencional.

Microscópicamente se observa una tumoración dér-
mica mal delimitada con patrón de crecimiento plexifor-
me (fig. 1). Está constituida por numerosos nódulos
redondeados y ovalados de tamaño variable, algunos de
aspecto arremolinado, así como por fascículos cortos y
algunas áreas sólidas (fig. 2). Las células tumorales tie-
nen morfología fusiforme y epitelioide, un núcleo ovala-
do o elongado, vesiculoso, con pequeño nucléolo, y un
citoplasma ligeramente eosinófilo, finamente vacuolado
(fig. 3). Con frecuencia se observan núcleos agrandados,
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Fig. 1: Tumoración dérmica con patrón de crecimiento plexiforme.

Fig. 2: Nódulos tumorales rodeados por un estroma colágeno denso.

Fig. 3: Células tumorales fusiformes y epitelioides, con citoplasma
ligeramente eosinófilo y núcleo vesiculoso con pequeño nucléolo.
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de contorno irregular, con presencia de multilobulación
y multinucleación (fig. 4). La tasa de mitosis es de 3 por
10 campos de gran aumento. No se evidencian fenóme-
nos de necrosis. El estroma es colágeno denso, y mues-
tra un moderado infiltrado inflamatorio linfocitario, que
penetra entre las células tumorales. Se observa una
moderada cantidad de mucina azul-alcián positiva, fun-
damentalmente en los nidos tumorales de menor tamaño.
El tumor respeta la porción más profunda de la dermis
reticular y deja una zona fina de dermis superficial no
afectada. La epidermis está aplanada.

Las técnicas de inmunohistoquímica muestran marca-
da positividad en las células tumorales para vimentina,
CD68 (fig. 5) y CD10 (fig. 6), y ligera positividad para
factor XIIIa y actina músculo-liso. Son negativos: S-100
(fig. 7), HMB-45, AE1/AE3, EMA, CD34, CD21, CD35,
PGFA, enolasa neuronal específica, sinaptofisina, cromo-
granina, desmina, calponina y colágeno IV.

Caso 2

Niña de 9 años, con tumoración cutánea asintomática
en la rodilla izquierda, de 1 mes de evolución. El diag-
nóstico clínico es de granuloma piogénico. Se recibe en
el servicio de Anatomía Patológica una cuña cutánea de
0,8 × 0,6 cm con una lesión ligeramente elevada, abom-
bada, de coloración pardusca, de aproximadamente 0,5
cm de diámetro. Se secciona por el eje mayor y se inclu-
ye en su totalidad para su estudio histológico.

Microscópicamente se identifica una tumoración dér-
mica mal delimitada, constituida por nidos y fascículos
rodeados por un estroma colágeno denso (fig. 8). Las
células tumorales muestran morfología epitelioide, un
citoplasma ligeramente eosinófilo, y un núcleo vesiculo-
so, con pequeño nucléolo (fig. 9). Se observa frecuente
englobamiento de pequeños nervios por las células

tumorales, así como de vasos y glándulas sudoríparas
(fig. 10). Hay una ligera cantidad de mucina azul-alcián
positiva. El tumor respeta la dermis papilar y el tejido
celular subcutáneo. La epidermis muestra ligera hiper-
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Fig. 4: Células con núcleos grandes, multilobulados, y células tumo-
rales multinucleadas.

Fig. 5: Inmunorreactividad para CD68.

Fig. 6: Inmunorreactividad para CD10.

Fig. 7: Ausencia de inmunorreactividad para la proteína S-100.



queratosis, acantosis e hiperpigmentación basal. En la
dermis papilar se observa un ligero infiltrado inflamato-
rio linfocitario perivascular. No se ve atipia citológica ni
fenómenos de necrosis. La tasa de mitosis es de 3 por 10
campos de gran aumento.

Las técnicas de inmunohistoquímica muestran positi-
vidad moderada-intensa para vimentina, CD68, CD10 y
actina músculo-liso, y positividad discreta para factor
XIIIa y enolasa neuronal específica. Son negativos el
resto de marcadores, incluida la proteína S-100.

DISCUSIÓN

El neurotecoma celular es una tumoración cutánea
benigna, poco frecuente, de histogénesis incierta. Afecta
fundamentalmente a niños y adultos jóvenes, con un pico
de incidencia en la segunda década. Es más frecuente en
mujeres, en un ratio aproximado de 2:1 con respecto a
los varones. Ocurre fundamentalmente en la parte supe-
rior del cuerpo, especialmente en la cara y el hombro
(6,8). Ocasionalmente se describe en las extremidades
inferiores, tórax, espalda, mucosa oral y conjuntiva.

La apariencia clínica es la de una tumoración solita-
ria, circunscrita, de crecimiento lento, asintomática y
generalmente de pequeño tamaño (la mayoría son meno-
res de 2 cm de diámetro) (6,8). Ocasionalmente se des-
criben lesiones múltiples (10,20). El diagnóstico clínico
es inespecífico. El tiempo de evolución oscila entre unas
pocas semanas y varios años (6,8).

Microscópicamente, el neurotecoma celular se carac-
teriza por un patrón de crecimiento multinodular y una
localización básicamente dérmica, aunque es muy fre-
cuente la afectación del tejido celular subcutáneo super-
ficial (6). Está constituido por nidos redondeados y ova-
lados de distinto tamaño, con frecuencia de apariencia
arremolinada, rodeados por bandas de colágeno denso. A
veces se observa una disposición focal de las células en
fascículos. Generalmente hay una zona de dermis no
afectada («grenz zone») entre la epidermis y el tumor.
Las células tumorales muestran morfología fusiforme y
epitelioide, citoplasma ligeramente eosinófilo, límites
celulares imprecisos, y núcleo vesiculoso con nucléolo.
Puede haber células multinucleadas de tipo osteoclásti-
co, de Touton o tumorales. No son raras las figuras de
mitosis. El índice mitótico medio es de 3 mitosis por 10
campos de gran aumento, aunque puede haber hasta más
de 10 por 10 campos de gran aumento. Ocasionalmente
se describen mitosis atípicas (6,8). La cantidad de matriz
mixoide es generalmente escasa o totalmente ausente, y
a menudo varía en cantidad de lóbulo a lóbulo. Sin
embargo, se han descrito lesiones con abundante matriz
mixoide e inmunofenotipo de neurotecoma celular (11).
Estos tumores «mixtos» representan probablemente una
variante mixoide de neurotecoma celular (8). Con fre-
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Fig. 8: Tumoración dérmica constituida por nidos y fascículos rodea-
dos por un estroma colágeno denso.

Fig. 9: Células tumorales epitelioides, con citoplasma eosinófilo y
núcleo vesiculoso con pequeño nucléolo. Figura de mitosis en la parte
superior izquierda.

Fig. 10: Englobamiento de un pequeño nervio por las células tumo-
rales.



cuencia se observa un infiltrado inflamatorio linfocitario
en el estroma, y a veces, entre las células tumorales. Más
raramente puede haber células plasmáticas, eosinófilos o
neutrófilos. Son comunes las células dendríticas presen-
tadoras de antígenos, más evidentes mediante inmuno-
histoquímica (6).

Algunos neurotecomas celulares muestran células
atípicas, a veces con marcado pleomorfismo nuclear, y
numerosas figuras de mitosis. También se han descrito
tumores de tamaño grande (hasta 6 cm de diámetro), con
penetración profunda (extendiéndose hasta el músculo
esquelético o tejido celular subcutáneo), con bordes difu-
samente infiltrativos, o con invasión vascular o perineu-
ral. La presencia de estas características histológicas
«atípicas» no parece tener significado clínico (6,8,12).
Sin embargo, es necesario el estudio de más casos con
seguimiento a largo plazo para descartar la posibilidad de
un comportamiento como un tumor maligno de bajo gra-
do (12).

El neurotecoma celular tiene una tasa de recidiva
baja. El mayor porcentaje de recidiva ocurre en lesiones
en la cara de mujeres jóvenes, en las que generalmente el
tratamiento inicial es más conservador y la biopsia no
incluye tejido celular subcutáneo (6,8).

Desde el punto de vista inmunohistoquímico los neu-
rotecomas celulares son típicamente positivos con
NKI/C3, proteína S100A6, Mitf (factor transcriptor de
microftalmia), PGP9.5, CD10 y vimentina, y variable-
mente positivos para enolasa neuronal específica, actina
músculo-liso, factor XIIIa, CD68, sinaptofisina, cromo-
granina A, CD99 y PG-M1. Son negativos para la prote-
ína S-100, proteína glial fibrilar acídica, HMB-45, melan
A, EMA, citoqueratinas, CD34 y desmina (6,8,13-16).

Los hallazgos ultraestructurales indican que el neuro-
tecoma celular está compuesto predominantemente por
células incompletamente diferenciadas con características
sugestivas de diferenciación divergente fibroblástica, mio-
fibroblástica, muscular lisa y de células de Schwann (17).

Algunos autores sostienen que el neurotecoma celu-
lar muestra diferenciación neuroectodérmica, en base a
la positividad inmunohistoquímica para marcadores neu-
rales como PGP9.5 (16), NKI/C3 y Mitf (1), si bien se ha
visto que estos marcadores tienen muy baja especifici-
dad (11,18-21). También se ha descrito un caso con posi-
tividad para enolasa neuronal específica, sinaptofisina y
cromogranina A, sugiriendo diferenciación neuroendo-
crina (22).

Se ha propuesto que el neurotecoma celular podría
representar una variante epitelioide de leiomioma (23),
una variante de dermatofibroma con peculiaridades
arquitecturales y celulares (24), o un tipo de tumor mio-
melanocítico de la familia de los tumores de células epi-
telioides perivasculares (pecomas) (15).

Otros autores encuadran al neurotecoma celular den-
tro del grupo de tumores «fibrohistiocitarios» (9). Misa-

go y cols. describen diferenciación histiocítica en un
neurotecoma celular, lo que según ellos podría indicar
que es realmente un tumor fibrohistiocitario, o bien que
es un tumor con diferenciación de vaina nerviosa inma-
dura con expresión de marcadores histiocíticos, o un
tumor indiferenciado derivado de células de la cresta
neural de linaje vaina nerviosa/fibrohistiocitario (25).

Hornick y Fletcher sugieren una diferenciación mio-
fibroblástica (8), mientras que Fetsch y cols. proponen
que el tumor deriva de células fibroblásticas con la capa-
cidad de producir matriz mixoide y de diferenciarse en
miofibroblastos, y con una tendencia de reclutar células
histiocíticas (7).

Por último, algunos investigadores afirman que el
neurotecoma celular podría estar relacionado con el
tumor fibrohistiocítico plexiforme (9,26,27).

En los dos casos que presentamos, la positividad
inmunohistoquímica para factor XIIIa, actina músculo-
liso y CD68, sugiere diferenciación fibrohistiocitaria. La
positividad para CD10 ya se ha descrito en dos casos de
neurotecoma celular, que también eran positivos para
CD68 (25,28), así como en todos los casos estudiados
por Fetsch y cols. en su serie de 178 neurotecomas (7).
Su significado no está claro. Se ha descrito positividad
para CD10 en una gran variedad de neoplasias benignas
y malignas, incluidas lesiones fibrohistiocitarias cutáne-
as (25,28).

El diagnóstico diferencial del neurotecoma celular
hay que establecerlo fundamentalmente con el neurote-
coma mixoide y con lesiones melanocíticas de patrón
plexiforme (28).

Aunque el neurotecoma mixoide y el celular compar-
ten algunas similitudes (fundamentalmente un creci-
miento multilobulado dérmico y una mayor o menor can-
tidad de mucina estromal), el primero se caracteriza por
la presencia de células fusiformes delgadas y estrelladas,
más pequeñas, con núcleo citológicamente blando, inter-
conectadas de forma laxa dentro de un abundante estro-
ma mixoide. Las células del neurotecoma celular son
más grandes, con frecuencia epitelioides, tienen un
núcleo vesiculoso que puede exhibir algún grado de ati-
pia, y se disponen en agregados arremolinados densos y
a veces en fascículos, asociados en general a una escasa
matriz mixoide, o con ausencia total de la misma. Inmu-
nohistoquímicamente, el neurotecoma celular es típica-
mente S-100-negativo y NKI/C3-positivo, mientras que
el neurotecoma mixoide muestra un inmunofenotipo
opuesto (S-100-positivo y NKI/C3-negativo). Por otra
parte, los neurotecomas mixoides tienen un pico de inci-
dencia en la cuarta década de la vida, afectan casi en la
misma proporción a varones y a mujeres, y tiene una
marcada predilección por las extremidades, especialmen-
te las manos (7). Los neurotecomas celulares, en cambio,
tienen un pico de incidencia en la segunda década de la
vida, un ratio varón-mujer de aproximadamente 1:2, y

Barredo I, Zabalza I, Saiz A, Imaz I, de Miguel E, Álvarez JA, Mariscal A, Bilbao I

56 Rev Esp Patol 2009; Vol 42, n.º 1: 52-58



una distribución en la parte superior del cuerpo, sobre
todo en la cara y el hombro. La distinción es clínicamen-
te importante, ya que los mixomas de la vaina nerviosa
tienen una tasa de recidiva local alta en caso de extirpa-
ción incompleta (7).

Las lesiones melanocíticas que pueden mostrar un
patrón plexiforme incluyen el melanoma, el nevus de
Spitz, el nevus de células fusiformes, el nevus penetran-
te profundo, el nevus azul celular, y más raramente el
nevus congénito (28). La ausencia de componente juntu-
ral y la negatividad inmunohistoquímica para S-100 y
HMB-45 en el neurotecoma celular ayudan a realizar el
diagnóstico diferencial.

El tumor fibrohistiocítico plexiforme muestra marca-
da similaridad con el neurotecoma celular. Ambos están
constituidos por células fusiformes y epitelioides, con un
patrón de crecimiento multinodular, y pueden tener célu-
las gigantes de tipo osteoclasto. Sin embargo, el tumor
fibrohistiocítico plexiforme tiene una localización predo-
minantemente subcutánea, y muestra además fascículos
de células fusiformes de tipo fibromatoso. La distinción
es clínicamente relevante, ya que el tumor fibrohistiocíti-
co plexiforme es una tumoración con comportamiento
maligno de bajo grado.

Otras lesiones a tener en cuenta en el diagnóstico
diferencial del neurotecoma celular son tumores muscu-
lares lisos, el dermatofibroma epitelioide, el reticulohis-
tiocitoma, el tumor maligno de la vaina nerviosa perifé-
rica, el meningioma cutáneo, el perineuroma, el neurofi-
broma plexiforme, el schwannoma plexiforme y el tumor
de células granulares plexiforme.

El neurotecoma celular no parece mostrar diferencia-
ción neuroectodérmica, por lo que se justifica su separa-
ción del mixoma de la vaina nerviosa, y su posible inclu-
sión dentro de los tumores «fibrohistiocíticos».
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