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Comunicacion de dos casos
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RESUMEN

Los neurofibromas pueden ser clasificados como solitarios o multiples. Los neurofibromas solitarios son hallazgos
incidentales y usualmente no estan asociados a manifestaciones sistémicas. Los neurofibromas mdltiples, pueden ser
vistos en pacientes con neurofibromatosis o enfermedad de Von Recklinghausen. Clinicamente los neurofibromas solitarios
son mas frecuentes entre la segunda y tercera décadas de la vida, son lesiones blandas que no estan asociadas con
ninguna otra sintomatologia. Se revisan las maltiples variedades histolégicas existentes de neurofibromas.
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ABSTRACT

Neurofibromas can be classified either as solitary or multiple. Solitary neurofibromas are incidental findings and usually are
not associated with systemic manifestations. Multiple neurofibromas could be find in patients with neurofibromatosis or
Von Recklinghausen’s disease. Clinical manifestation of solitary neurofibromas are most commonly observed in the
second and third decade of life, they are soft, not associated to any other clinical symptomatology lesions. It exist a plenty

of types of neurofibromas we review them in this article.

Key words: Solitary neurofibroma, neurofibromatosis.

Los neurofibromas pueden presentarse como lesiones
solitarias o asociadas a una neurofibromatosis (neuro-
fibromas cutaneos y extracutaneos multiples, manchas
café con leche, hamartomas del iris, etc). Los neurofi-
bromas se originan de los nervios y pueden presentar-
se en cualquier lugar en donde se encuentren termina-
ciones nerviosas.! Pueden ser proliferaciones de las
células de Schwann, células perineurales y fibroblastos
endoneurales,?por lo que se puede decir que son proli-
feraciones policlonales y pueden considerarse como
hiperplasias de todos los elementos neurales.?
Existen dos tipos principales de tumores de fibras
nerviosas que se presentan en la piel, el neurofibroma
y el schwannoma, la diferenciacion entre estas dos tu-
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moraciones es de tipo histol6gico, en el schwannoma
las células se encuentran mayormente diferenciadas,
ademas las lesiones son encapsuladas y no contie-
nen axones.®

El neurofibroma solitario es una lesion benigna, de
crecimiento lento que generalmente se manifiesta en
los adultos en forma solitaria, clinicamente se pueden
describir como neoformaciones del color de la piel, sa-
lientes o pediculados, de consistencia blanda y se ha
descrito que pueden ser muy pruriginosos. Estos re-
presentan el 90% de los neurofibromas y generalmente
se presentan entre los 20 y 30 afios de edad sin predo-
minio de sexo. La excision es considerada el tratamien-
to de eleccion en estos casos.*

Aunque el neurofibroma es un tumor relativamente
comun, existen algunas variedades histolégicas raras.
Los neurofibromas clasicos son tumores bien circuns-
critos, no encapsulados, localizados en la dermis y al-
gunas veces se extienden hasta el tejido celular sub-
cutaneo superficial, estan compuestos por células que
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se describen como fusiformes, citoplasma eosinofilo
y nudcleo oval basoéfilo, ademas de colageno y muci-
na. Existen variedades poco comunes como el neu-
rofiboroma epitelioide, plexiforme, difuso, de células
granulares y el paciniano cuyos diagndsticos son pu-
ramente histologicos.®

CASO CLINICO 1

Se presenta el caso de una paciente del género femeni-
no de 48 afios de edad con una dermatosis de un afio
de evolucién localizada a la extremidad superior dere-
cha, de la cual afectaba la regién palmar a nivel de la
base del dedo medio, en su cara lateral. La dermatosis
estaba constituida por una neoformacion exofitica, he-
miesférica, de 0.8 cm de diametro, del color de la piel,
consistencia blanda, bordes bien definidos y superficie
lisa (Figura 1). De evolucion crénica, completamente
asintomatica.

Con el diagnéstico presuntivo de neoformacién en
estudio se realiza biopsia excisional de dicha lesion re-
portandose en la histologia una neoformacién exofitica
cuya epidermis solo presentaba ensanchamiento de los
procesos interpapilares. En dermis superficial media y
profunda se aprecia un denso infiltrado compuesto por
células fusiformes alargadas que hacia el centro son
mas pequefias y compactas (Figuras 2 y 3). Con estos
datos histoldgicos se confirma el diagnéstico de neuro-
fibroma.

Meses después la paciente acude a control sin pre-
sentar datos de recidiva de la lesion y completamente
asintomatica (Figura 4).

CASO CLINICO 2

Paciente del sexo femenino de 71 afios de edad, dedi-
cada al hogar, originaria del Distrito Federal, quien fue
estudiada en el Centro Dermatolégico Pascua en mar-
zo del afio 2002. Presenta una dermatosis localizada a
la cabeza, de la que afecta la piel cabelluda a nivel de la
region parietal derecha (Figura 5) constituida por neo-
formacion exofitica de 0.5 cm de diametro, color de la
piel, de bordes bien definidos, superficie lisa. Evolucion
crénicay asintomatica (Figura 6). Resto de piel y anexos
sin datos patolégicos

Inicié 4 afios previos con una “bolita” en la cabe-
za que fue creciendo lenta y paulatinamente. Dentro
de sus antecedentes personales patolégicos es hi-
pertensa de 5 afios de evolucion en tratamiento con
calcioantagonistas. No recibié ningun tratamiento
previo.

Con los datos anteriores se hizo el diagnostico clini-
co presuntivo de fibroma blando, para lo cual se realizé
una biopsia excisional, reportandose una epidermis atré-
fica en dermis superficial, con una banda de tejido cola-
geno, en dermis subpapilar, media y profunda se obser-
v6 una neoformacion constituida por células fusiformes
pequefias que se entremezclan con adipocitos (Figu-
ras 7y 8). Con lo anterior se emite el diagnéstico histo-
patolégico de neurofibroma.

Comentario
Ya se ha comentado que los neurofibromas pueden ocu-
rrir como parte de una neurofibromatosis o como tumo-
res solitarios. En ambos casos son raros en los dedos y
regiones subungueales.®

Los diagnésticos diferenciales del neurofibroma cla-
sico se deben de realizar con una variedad de patolo-
gias tales como schwannoma, dermatofibroma, leio-
mioma, dermatofibrosarcoma protuberans, nevo azul,
entre otros. Se debe de tener presente que las varie-
dades de neurofibroma como son el celular, el mixoide
y hialinizado representan subtipos histolégicos de neu-
rofibroma clasico.” En el tipo celular, el componente
celular es muy prominente y las células estan sobre
una matriz de colageno uniforme. El neurofibroma ce-
lular puede confundirse con el schwannoma, sin em-
bargo ya se ha comentado que a diferencia de éste, el
neurofibroma celular no tiene capsula y contiene axo-
nes. El neurofibroma hialinizado puede confundirse
histolégicamente con el dermatofibroma o leiomioma,
sin embargo la positividad para la proteina S100 y la
presencia de areas con caracteristicas tipicas de neu-
rofibroma clasico ayudan a diferenciarlo.®

El neurofibroma epitelioide es una variante rara de
neurofibroma cuyo diagndstico es puramente histologi-
co. El neurofibroma plexiforme esté constituido por una
masa tortuosa de fasciculos nerviosos hipertréficos, este
tumor se encuentra solo en pacientes con neurofibro-
matosis tipo 1 y se debe diferenciar del schwannoma
plexiforme el cual no se asocia necesariamente a neu-
rofibromatosis.® Histolégicamente el neurofibroma plexi-
forme es igual al neurofibroma clasico, pero en lugar de
afectar s6lo un segmento infiltra también al tejido cir-
cundante.®

La variedad de neurofibroma difuso es una forma
infiltrativa y extensa, aunque no destructiva, rara vez
puede ocurrir tranformacién maligna en esta varie-
dad y en dicho caso se debe realizar diagnéstico di-
ferencial con dermatofibrosarcoma protuberans, sien-
do necesaria la confirmacion de CD34 positiva en este
altimo.



« Rev Cent Dermatol Pascua ¢ Vol. 13, Nim. 2 » Mayo-Ago 2004

Figura 1. Topo-
grafia de la le-
sién, poco habi-
tual de neurofi-
broma solitario.

Figura 2. Imagen histologi-
ca. Sobresale neoformacion
de células fusiformes pe-
quefias que ocupan la der-
mis profunda y respeta la
epidermis. (H-E 4x).

Figura 3. Ima-
gen histologi-
ca. Un detalle
de la periferia
del tumor, don-
de las células
fusiformes se
disponen en
haces laxos.
(H-E 10x).

Figura 4. As-
pecto clinico
3 meses des-
pués de la
extirpacion
de la tumora-
cion.
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Figura 5. Aspecto clinico de la lesion.

Figura 6. Vista lateral de la lesion.

Figura 7. Imagen histoldgica.
Se observa una epidermis
atrofica y dermis superficial
con una banda de tejido co-
lageno.

Figura 8. En dermis media y
profunda existe una neofor- T ¥
macion de células fusifor- | " —f

mes que se entremezclan | oL L

i, Y A
con adipocitos. Rt '.ﬂ
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El neurofiboroma pigmentado contiene células con
melanina o células de Schwann pigmentadas, el diag-
néstico diferencial en este caso tanto clinica como his-
tolégicamente es con el nevo azul.’

Una variante rara de neurofibroma es el de células
granulares en cuyo citoplasma se observan numerosas
células PAS positivas con granulos. Por dltimo el neuro-
fibroma paciniano localizado mas cominmente en ma-
nos, pies y gluteos, se ha descrito como solitario y dolo-
roso, sin asociacion a neurofibromatosis, en este caso
el diagndstico diferencial histolégico es con el neurote-
coma haciendo la diferenciacion porque este Ultimo esta
localizado en dermis y tejido celular subcutaneo.

En un trabajo realizado en este Centro Dermatolo-
gico de enero de 1955 a diciembre de 1999 se repor-
taron 113 casos contra 19 casos de 53 segun una pu-
blicacion realizada en 1998 en otro centro hospitalario
del DR

En conclusion, existen 10 variedades histoldgicas
diferentes de neurofibromas, estas lesiones no mues-
tran diferencias significativas en su presentacion clini-
ca, excepto en el neurofibroma plexiforme que es pa-
tognomonico de la neurofibromatosis tipo 1, las otras
variedades histoldgicas pueden ocurrir esporadicamente
0 en asociacion con neurofibromatosis.®
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