.
.
.

DCMQ

‘es:DermatologiaCMQ2012;10(1):8-12

ARTICULOS ORIGINALES

Neurofibroma solitario: su estadistica
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Solitary neurofibroma. Its frequency in a General Hospital in Mexico City

Gisela Reyes Martinez', José Antonio Plascencia G6mez', Mariana Catalina de Anda Judrez,

Ramiro Gémez Villa', Claudia Sdenz Corral', Alma Angélica Rodriguez Carreén®, Sonia Toussaint Caire?,

Verénica Fonte Avalos?, Elisa Vega Memije?, Judith Dominguez Cherit?

1 Médico Residente de Dermatologia, Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzdlez.

2 Médico adscrito de la Division de Dermatologia, Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzdlez.

RESUMEN

ANTECEDENTES: el neurofibroma es un tumor benigno de la
vaina nerviosa, asociado o no con neurofibromatosis. Los neu-
rofibromas solitarios son de presentacion rara, con predominio
en mujeres, generalmente asintométicos y sin asociacion a sin-
tomas sistémicos.

OBJETIVO: describir los casos de neurofibroma solitario de la
Division de Dermatologia del Hospital General Dr. Manuel Gea
Gonzélez, de la ciudad de México.

MATERIAL Y METODOS: estudio retrospectivo, descriptivo, de
casos con neurofibroma solitario diagnosticados desde enero
de 1980 a diciembre de 2010.

RESULTADOS: Se observaron 44 casos durante un periodo de
30 afios; 27 mujeres y 17 hombres; en su mayoria localizados en
tronco y extremidades superiores, de menos de 1cm, asintoma-
ticos, y con la variedad histoldgica clasica.

CONCLUSIONES: los neurofibromas solitarios de nuestra serie
son similares a los reportados en la literatura mundial, salvo la
mayor frecuencia en mujeres, y ninguno de los casos estuvo
relacionado con malignidad.

PALABRAS CLAVE: neurofibroma, neurofibroma solitario, tumor be-
nigno de piel.

Introduccion

El neurofibroma es un tumor derivado de la vaina de ner-
vios periféricos con proliferacién de células de Schwann,
mastocitos y fibroblastos, asi como aumento en la pro-
duccién de coldgeno.” Fueron descritos por primera vez
en 1849 por Smith. En 1863, Virchow describié la histolo-
gia, pero no fue sino hasta 1882 que Friedrich Daniel von
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ABSTRACT

BACKGROUND: Neurofibroma is a benign tumor from periph-
eral cells of the neural sheath. They are rare asymptomatic tu-
mors, more common in women, without any systemic involve-
ment.

OBJECTIVE: To obtain the epidemiological data of solitary neu-
rofibroma in the dermatology department at Dr Manuel Gea
Gonzalez General Hospital in Mexico City.

MATERIAL AND METHODS: A retrospective and descriptive
study was carried out from the charts of all the patients who
presented solitary neurofibroma from January 1980 to Decem-
ber 2010.

RESULTS: 44 cases were included in a 30 year period; 27 wom-
en and 17 men. Upper extremities were the most affected ar-
eas. The most common features were soft tumors less than 1
cm in diameter, asymptomatic, and with the classic histological
features with subcutaneous spindle cells.

CONCLUSIONS: The characteristics of solitary neurofibroma
in our study were similar to those reported in the literature;
except that it was most frequent in women, and without any
malignant association.

KEYWORDS: Neurofibroma, solitary neurofibroma, benign skin tumor.

Recklinghausen describié la entidad que ahora lleva su
nombre."°

Los neurofibromas representan 9o% de los tumores de
la vaina nerviosa™ y pueden formar parte de la enferme-
dad de von Recklinghausen, o presentarse de manera
aislada sin asociacién con dicha enfermedad (neurofibro-
ma solitario)."
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Los neurofibromas solitarios aparecen en adultos de
cualquier género, de manera espontinea y sin relacién
con la enfermedad de von Recklinghausen. Clinicamente,
se manifiestan como una neoformacién sésil o pediculada
bien circunscrita, del color de la piel y de consistencia
blanda, de menos de 6 cm. Algunos desaparecen a la pre-
sién como si se introdujera el dedo en un orificio (signo
del ojal); crecen lentamente, y suelen ser asintomaticos,
por lo que la presencia de dolor debe hacer sospechar
transformacion maligna.

La localizacién habitual de los neurofibromas solita-
rios es en tronco y extremidades, aunque se han descri-
to casos en cavidad nasal, amigdala palatina, subglotis,
médula espinal, paladar blando, conducto biliar comun,
ileon, colon, canal anal, rifién, cordén espermdtico, es-
croto, y vulva.”

El diagnéstico clinico puede ser dificil y, por tratar-
se de un tumor de tejidos blandos, (fotografia 1) puede
confundirse con neuromas, schwannomas, nevos mela-
nociticos, nevos azules, hemangiomas, nevos lipomato-
sos, dermatofibromas, dermatofibrosarcomas protuberans
(DFSP), leiomiomas, lipomas, angiolipomas, quistes der-
moides, entre otros. Debido a lo anterior, debe realizarse
estudio histolégico para lograr un diagnéstico certero."s

Fotografia 1. Imagen clinica de neurofibroma solitario en
palma de la mano.

Al estudio histolégico, los neurofibromas se observan
como tumores bien circunscritos y no encapsulados, lo-
calizados principalmente en la dermis. También pueden
extenderse hasta tejido celular subcutdneo. Estdn separa-
dos de la epidermis por una zona hipocelular. Este tumor
estd constituido por células fusiformes, de nuacleos elon-
gados, que estdn dispuestas de manera desordenada entre
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haces de coldgeno y fasciculos axonales, generalmente ro-
deados de un estroma laxo y con presencia de mastocitos
en namero variable."

Los neurofibromas siguen un curso benigno, la esci-
sién simple es el tratamiento de eleccién, y la recurrencia
es rara."™”

Objetivo

Describir los casos de neurofibroma solitario diagnostica-
dos en la Divisién de Dermatologfa del Hospital General
Dr. Manuel Gea Gonzilez, a lo largo de 30 afios.

Material y métodos

Se realiz6 un estudio retrospectivo descriptivo, mediante
revisién de los expedientes clinicos de los casos de neu-
rofibroma solitario, registrados entre enero de 1980 y di-
ciembre de 2010, en el archivo de Dermatopatologia del
Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzilez. Los datos
recopilados fueron: edad, género, localizacién del neu-
rofibroma, tamarfio, edad de inicio, tiempo de evolucién,
sintomatologfa, variante histolégica, y asociacién con ma-
lignidad. Se excluyeron los casos con datos incompletos o
con expediente clinico depurado.

Resultados

Se encontraron 48 casos diagnosticados como neurofi-
broma solitario. Se excluyeron 4 por no contar con in-
formacién completa, por lo que en total se incluyeron
44 casos. De éstos, 27 se presentaron en mujeres (61.4%)
y 17 en hombres (38.69). La localizacién mds frecuente fue
en tronco (29.5%), seguido por las extremidades superio-
res (29.5%), (figura 1), con una longitud de 0.4 a 20 cm

Cabeza
8 (18.2%)

Cuello
= 3368%)

Extremidades

<= superiores
13 (29.5%)

Tronco mmgp
13 (29.5%)

o Ex.tren!idades
inferiores
5 (11.4%)

Figura 1. Distribucidn, por topograffa, del neurofibroma solitario
encontrado en este trabajo.
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Grafica 1. Distribucion del neurofibroma solitario por: A) tiempo de evolucidn, y B) tamafio de la lesion.

en su eje mayor (mediana 1 cm), (grafica 1). Estos tumo-
res fueron asintomdticos en su mayoria (77.3%), con un
promedio de edad de inicio a los 34 anos (media 33.75,
de 21.286 afios), y un tiempo de evolucién de o a 31 afios
(mediana 3.5 afios), (grafica rA).

Dos de los casos localizados en extremidades superio-
res fueron periungueales® y otros dos casos se observaron
en mucosas (uno en mucosa nasal y otro en mucosa oral).
De los 10 pacientes que refirieron dolor (22.7%), ningu-
no estuvo asociado con malignidad, y solo uno de ellos
refirié traumatismo previo en el sitio de presentacién del
neurofibroma.

Respecto a la forma histolégica, 34 (79.5%) tenian el
patrén clasico; siete (15.9%) fueron plexiformes; y solo se
observé un neurofibroma pigmentado (2.3%), y un neu-
rofibroma paciniano (2.3%). Cuatro de los neurofibromas
coexistian con otros tumores benignos (tumores de coali-
cién), uno asociado a un lipoma, otro a un quiste eruptivo
velloso, y dos mds asociados a nevos melanociticos congé-
nitos. Uno de estos altimos tenfa un quiste epidermoide
ademds del nevo.

Discusion

Los neurofibromas solitarios son tumores benignos raros,
y la serie que hasta ahora habia reportado mds casos es la
que publicaron Linares y Vega, en 1998.> Estos investi-
gadores incluyeron 62 casos de tumores de la vaina ner-
viosa en su serie, de los cuales 19 fueron neurofibromas
solitarios. Por consiguiente, nuestra serie se convierte en
la més numerosa de la literatura médica mundial, ya que
reporta 44 casos.

“ Dermatologfa Cosmética, Médica y Quirtirgica

En nuestra serie observamos que el neurofibroma soli-
tario fue mds frecuente en mujeres, al igual que lo repor-
tado por Martinez Estrada’ y Dangoisse™, aunque se ha
sefialado que no existe predominio de género.s7

Estos tumores, por originarse en la vaina de los nervios
periféricos, pueden presentarse en cualquier lugar donde
existan terminaciones nerviosas.’ En el nivel cutineo, es
frecuente observarlos en tronco y extremidades™” (foto-
grafia 1), con un tamafio menor a I cm, y son asintomdti-
cos, como se observé en la mayoria de nuestros casos. La
presencia de dolor debe hacer sospechar malignidad. No
obstante, aun cuando 22.7% de los casos que reportamos
refirieron este sintoma, en ninguno se demostré transfor-
macién maligna.™

De nuestra serie llamaron la atencién: dos casos loca-
lizados en aparato ungueal; dos en mucosas nasal y bucal,
que no correspondieron a neuromas —que es el tumor de
tipo neural mas esperado en asociacién con el sindro-
me de neoplasias end6crinas multiples tipo 2b—, y cuatro
que alcanzaron un tamafio mayor a 5 cm. Cabe destacar que
los dos valores extremos en tamano corresponden a los ca-
sos con mayor tiempo de evolucidn, tal como se observa en
los casos 7y 13 (grafica 1B). Todas estas formas de presen-
tacién clinica se consideran extremadamente raras.*?"7
Por lo tanto, cuando se localizan en el nivel subungueal
o periungueal, deben diferenciarse de un fibroqueratoma,
un tumor glémico, un quiste epidermoide, la enfermedad
de Bowen y el carcinoma espinocelular.*™ Los que se loca-
lizan en mucosas, especialmente en la cavidad oral, deben
distinguirse de hiperplasias fibrosas, schwanomas, papilo-
mas, y lelomiomas, entre otros.*
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Fotografia 2. Neurofibroma solitario clésico (He7E 10x).

Fotografia 3. Estudio histolégico de neurofibroma solitario, donde se
observa la proliferacion de células fusiformes endoneurales de niicleo
grande, elongado, ondulado con aspecto en S itdlica” (HesE 40x).

Fotografia 4. Neurofibroma solitario con células fusiformes y entre-
mezcladas con mastocitos, en un estroma laxo (He7E 40x).

Volumen 10 / Ndmero 1 B enero-marzo 2012

NEUROFIBROMA SOLITARIO ***

Estos tumores son neoformaciones de elementos neu-
rales™ con proliferacién de células de Schwann, células
perineurales y fibroblastos endoneurales,® los cuales tie-
nen nucleo grande, elongado, con aspecto ondulado o
en “S itdlica”. Es frecuente la presencia de numerosos
mastocitos (fotografias 2, 3y 4). En el estudio por inmu-
nohistoquimica son positivos a S100 y negativos a actina
y CD34.

Ademis de la forma histolégica cldsica, existen las si-
guientes variedades: celular, epitelioide, de células granu-
lares, paciniana, plexiforme, difusa, hialinizada, mixoide
y pigmentada. En nuestra serie solo observamos las va-
riedades cldsica, plexiforme, pigmentada, y paciniana.
La forma plexiforme es similar a la cldsica. Sin embargo,
afecta al tejido circundante y se observa como una masa
tortuosa de fasciculos nerviosos hipertréficos (fotogra-
fias 5y 6); la cual es la variante con mayor asociacién a

Fotografia 5. Imagen histolégica de neurofibroma plexiforme solitario
(HesE 10x). Son evidentes los grandes fasciculos nerviosos.

Fotografia 6. Acercamiento de la fotografia 5 donde se observa el
neurofibroma plexiforme se ve el perineuro en la periferia y las células
fusiformes en el interior (HesE 60x).
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la neurofibromatosis tipo 1. Sin embargo, no todos los
neurofibromas plexiformes forman parte de dicha en-
fermedad, como sucedié con los casos observados en
nuestra serie.” La forma pigmentada contiene células
de Schwann con melanina intracitopldsmica, por lo que
debe diferenciarse del nevo azul.” El neurofibroma paci-
niano se denomina asf por el crecimiento hamartomatoso
de los corpusculos maduros de Vater-Pacini.?

Aunque el neurofibroma solitario es considerado como
un tumor poco frecuente, es posible que esté subdiagnos-
ticado, pues se confunde fécilmente con otros tumores be-
nignos y no siempre se realiza el estudio histopatolégico.
En nuestra serie se observaron casos de neurofibromas
asociados con nevos melanociticos y quistes. No obstan-
te, la baja prevalencia de estos “tumores de coalicién” no
permite descartar que dicha coexistencia se deba al azar.

Entre los diagndsticos clinicos con los que fueron en-
viados a estudio histopatolégico los neurofibromas soli-
tarios estan: los tumores de anexos, fibroma blando, nevo
intradérmico, lipoma, quiste epidermoide, dermatofibro-
ma, angiofibroma, y leiomioma.

Finalmente, a pesar de que los neurofibromas plexi-
formes de nuestra serie no estaban asociados con neuro-
fibromatosis, y que los neurofibromas dolorosos no de-
sarrollaron malignidad, estos pacientes deben evaluarse
con seguimiento estrecho.

Conclusion

El neurofibroma solitario es una entidad poco frecuente
que puede confundirse clinicamente con una gran varie-
dad de tumores de tejidos blandos, por lo que debe rea-
lizarse estudio histolégico para confirmar el diagnéstico.
En esta serie, el neurofibroma solitario fue mds frecuente
en tronco y extremidades superiores de mujeres, con un
tamano promedio de 1 cm. Eran asintomdticos y no hubo
transformacién maligna. Es posible la coexistencia con
nevos melanociticos y quistes, pero esta asociacién podria
deberse al azar.
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