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Neurofibroma mixoide solitario.
Presentacidon de un caso

Dra. Virginia Martinez Estrada,* Dra. Catia Richaud Manifacio**

RESUMEN

El neurofibroma es un tumor que puede presentarse como una lesidn solitaria, o ser parte de la neurofibromatosis. Presen-
tamos un caso de neurofibroma mixoide solitario en ala de la nariz en un paciente del sexo masculino de 39 afios de edad,
en el cual las caracteristicas clinicas no ayudaron al diagndstico clinico presuntivo.

Palabras clave: Neurofibroma mixoide solitario.

ABSTRACT

Neurofibroma can be present as an isolated lesion or taking part of a neurofibromatosis. In this report we present a 39 years
old male patient with an isolated mixoid neurofibroma in the wing of nose unsuspected clinically.

Key words: Solitary neurofibroma mixoid.

DEFINICION

El neufibroma es un tumor de origen desconocido de
comportamiento benigno que se origina de los nervios
periféricos, constituido por células de Schwann, no pre-
senta una capsula que lo delimite. Los axones del ner-
vio se entremezclan con el tumor (esto lo diferencia del
schwannoma). Puede formar parte de la neurofibroma-
tosis tipo 1 o enfermedad de von Recklinghausen, o bien
aparecer en forma aislada.'?

CLASIFICACION

Existe una clasificacion clinica de tumores de la vai-
na tendinosa:

1. Schwannomas (neurilemomas): celular, antiguo,
plexiforme, otros (angiomatoide, granular, mixoide,
pigmentado, epitelioide).

2. Neurofibromas: plexiforme, paciniano, difuso, otros
(epitelioide, celular, mixoide).

3. Neuromas: cutaneo y de Morton.®

* Dermatéloga del Centro Dermatolégico Pascua (CDP).
** Residente 3er afio Dermatologia del CDP.

ASPECTOS HISTORICOS

En 1562 José Rivera esculpi6 la figura de un hombre
con una tumoracion saliente en la regiéon mandibular.
En Leipzig, Alemania, Ludwing y Tiselius hicieron refe-
rencia en 1793 sobre las tumoraciones cutaneas de la
neurofibromatosis. En 1863 Virchow realiz6 las prime-
ras descripciones histolégicas del neurofibroma. En
1882 Friederich Daniel von Recklinghausen identifico
la relacién entre los tumores y su origen nervioso. En
1865, Frederick Treves presento a la Sociedad de Pa-
tologia de Londres un paciente llamado “el hombre ele-
fante” por ser portador de multiples neurofibromas plexi-
formes gigantes. Arthur Purdy Stout (1885-1967) iden-
tifico a las células de Schwann como causantes de la
formacion de neoplasias de la vaina nerviosa. En 1931
Hosoi observa la malignizacion y recurrencia de los
neurofibromas.??

ETIOLOGIA

AUn no se ha identificado la etiologia, sin embargo se
supone ocurre por proliferacidon de las células de
Schwann en forma exagerada. En pacientes con neuro-
fibromatosis hay un alto indice de mutacién espontanea
(30-50%) con 100% de penetrancia, con expresividad
variable; el gen relacionado en neurofibromatosis se
identifico en el cromosoma 17q11.2.3°
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CUADRO CLINICO

Es una neoformacién ovoide o esférica, sésil o pediculada,
generalmente de consistencia blanda, cubierta de piel
hipo o hiperpigmentada. La topografia mas comun es tron-
co y extremidades superiores. Puede ocurrir como
una lesidn solitaria 0 en un caso de neurofibromatosis
(en donde se presentan dos o mas neurofibromas de cual-
quier tipo o uno plexiforme). El tamafio varia, casi nunca
supera un centimetro de diametro, sin embargo algunos
llegan a 4 6 5 cm de diametro.>#

Linares y Vega en 1998 reportan 53 enfermos con
neurofibromas, de los cuales 19 fueron solitarios sin re-
lacion con enfermedad de von Recklinghausen.®

Los neurofibromas solitarios suelen aparecer en la
vida adulta; cuando se presenta en nifios menores de
10 afios de edad, se debe ser precavido para el diag-
néstico ya que puede ser la primera manifestacion de
una neurofibromatosis multiple.?*

Es méas comin que se presente entre los 20 a 30
afios como una tumoracion asintomatica, superficial.
Este tumor se puede formar en el plexo braquial, lum-
bosacro, o nervio espinal causando sintomatologia por
compresién. En radiografias puede observarse una ima-
gen litica intradsea lo que significa que un neurofibroma
ha penetrado en el hueso.**®

HISTOPATOLOGIA

Se observan células fusiformes con nucleos elongados,
dispuestos entre los haces de colagena ondulados del-
gados. Algunas veces exhiben células fusiformes y es-
trelladas dispersas en una matriz mixoide. Son aunque
circunscritos no encapsulados; se ubica en la dermis o
hipodermis. No afecta los anexos.347°

Estéa constituido por células de Schwann, pero a di-
ferencia del schwannoma en que éste descansa sobre
los procesos axonales sin ser posible separarlo del
axén. Mediante coloracion de Giemsa se observan
mastocitos. Hay fibras nerviosas delgadas y alarga-
das dispersas en todo el tumor; no se encuentran fi-
bras elasticas.®1?

DIAGNOSTICO

Las caracteristicas clinicas del neurofibroma ayudan
para la sospecha diagnéstica, sin embargo el estudio
histopatolégico es fundamental para el diagndstico de
certeza.?35

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El 53% de los pacientes con neurofibromas cursan con
enfermedad de von Recklinghausen (tipo 1), es una en-
fermedad autosdmica dominante que afecta a 1 de 3,000
individuos. Se caracteriza por dos o mas neurofibromas
o uno plexiforme, manchas café con leche, pecas en
areas no expuestas, glioma éptico, nddulos de Lisch,
lesiones OGseas o0 un pariente de primer grado con
neurofibromatosis. Otros tumores con los que se hace
diagnéstico diferencial son: neuroma, neurilemoma, nevo
melanocitico, hemangioma y nevo lipomatoso entre
otros.246:10

TRATAMIENTO

El tratamiento de eleccion es el quirargico con fines cos-
meéticos y diagndsticos, o bien en caso de cursar con
compromiso de la funcién de algdn nervio por compre-
sion. Es imposible separarlo del nervio ya que crece
mezclandose con éste. Puede recidivar posterior a la
extirpacion, sin embargo no se ha establecido la inci-
dencia en estos casos.t°

CASO CLINICO

Presentamos un paciente del sexo masculino de 39 afios
de edad, comerciante, originario del estado de Veracruz,
México; quien fue estudiado en el Centro Dermatoldgico
Pascua en noviembre del afio 2001. El paciente pre-
senta una dermatosis localizada a cabeza, de la que
afecta el borde libre del ala nasal derecha (Figura 1);
constituida por una neoformacién hemiesférica de 0.7
cm de diametro, del color de la piel con superficie lisa.
Cronica y asintomatica (Figura 2). En resto de piel y
anexos no presenta datos patolégicos.

Inicio tres afios previos con una tumoracion pequefia
que fue creciendo lentamente hasta el dia de su estu-
dio. Asintomatica, no presenta antecedentes heredofa-
milares de importancia. No recibi6 tratamiento previo.

Con los datos antes mencionados se realiz6 diag-
néstico clinico presuntivo de tumor de anexos, para lo
cual se realizé una biopsia por rasurado reportando:
Lesion exofitica con hiperqueratosis, formacién de ta-
pones corneos, zonas de acantosis discreta y otras de
atrofia. La dermis reticular superficial tiene pequefios
infiltrados linfocitarios perivasculares. En otras areas hay
numerosas glandulas sebaceas. La dermis media y pro-
funda estan ocupadas por fibras colagenas delgadas
fragmentadas, contiene numerosas células fusiformes
gue parecen corresponder a fibroblastos, algunos de
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Figura 2. Acercamiento de la lesion exofitica, bien ‘. i ] =
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delimitada, del color de la piel con superficie lisa. o e
Figura 1. Imagen clinica. Neofor- Figura 3. Imagen histolégica.
macion localizada en ala nasal Muestra hiperqueratosis, zonas
derecha. de discreta acantosis y otras de

atrofia. Numerosas glandulas
sebaceas (4X).
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Figura 4. Fibras de colagena delgadas, fragmen-
tadas con células fusiformes (10X).

Figura 5. Un mes después de la extirpacién del
tumor.

Figura 6. Resultado
cosmético 6 meses
después de la extir-
pacién.
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ellos son estelares (Figuras 3y 4). El diagnéstico es de
neurofibroma mixoide.

Un mes después el paciente acude a consulta con
buena respuesta cosmética (Figura 5), mejorando el
resultado a los 6 meses (Figura 6) de la extirpacion sin
presentar recidiva. Se cita periédicamente a control.

DISCUSION

El neurofibroma es un tumor benigno que se puede pre-
sentar en forma aislada sin relacion con enfermedad de
von Recklinghausen. En el caso que reportamos no hay
antecedentes familiares de tal enfermedad ni manifesta-
ciones clinicas en el enfermo que lo sugieran. Aunque se
conoce que las recidivas pueden presentarse, preferimos
continuar con vigilancia clinica, ya que se trata de una
neoformacion benigna ya que una reseccion amplia im-
plicaria quirdrgicamente riesgos técnicos y cosméticos.
Asi mismo se explica al paciente la importancia de su
cooperacion para asistir a sus citas de control.

10.
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