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Neurofibroma cutaneo versus neurofibroma mixoide.
Reorientacion diagndstica a propdsito de un caso clinico.

Resumen

El neurofibroma es una proliferacién neural benigna que se presenta con mayor
frecuencia en la piel, es originada de los nervios periféricos conformados por células de
Schwann y fibroblastos, donde los axones del nervio se entremezclan con el tumor. Se
caracteriza por ser una neoplasia ovoide, pediculada y de consistencia blanda. En los
estudios histopatologicos se muestra como una lesién dérmica no encapsulada y mal
delimitada, con células fusiformes dispersas y desordenadas entre haces de colageno,
células de Schwann, fibroblastos perineurales y axones inmersos en matriz extracelular,
pero, existen variantes de neurofibroma como el schwannoma, en que a diferencia de
éste, las células de Schwann no descansan sobre los procesos axonales y casi siempre se
observa conexién con el nervio periférico del que se origina, o el neurofibroma mixoide
que se caracteriza por células inmersas en abundante cantidad de sustancia
fundamental amorfa, que poseen similitud con las caracteristicas fisicas del
neurofibroma pero que revelan diferencias en los estudios histopatolégicos. Es por eso
que aunque estas caracteristicas ayudan a la sospecha diagnostica de neurofibroma, el
estudio histopatolégico es fundamental para un diagnoéstico certero.
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Introduccion piel, se encuentran los neurofibromas,

neurilemomas o Schwanomas benignos
Entre las proliferaciones tisulares y neuromas o fibromas perineurales (1).
nerviosas benignas mas frecuentes en la El neurofibroma es originado en los
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linajes celulares de las vainas nerviosas,
esto es: fibroblastos perineurales,
endoneurales y células de Schwann (2).
En su presentaciéon  clinica el
neurofibroma es reconocido como
solitario o difuso haciendo parte de las
manifestaciones  clinicas de la
enfermedad llamada
Neurofibromatosis tipo 1 6 NF1, que
tiene incidencia principalmente en
adultos (2,3) donde su fisiopatologia
indica defecto en el gen NF1, que
codifica a la proteina “neurofibromina”,
proteina supresora de tumores (3);
clinicamente sus manifestaciones mas
tempranas se relacionan con la presencia
de manchas “café con leche” solitarias,
poco protuberantes, que se incrementan
postpuberalmente haciéndose
protuberantes principalmente en las
regiones axilar e inguinal y mas
inusualmente en las extremidades (3);
en el diagnoéstico histopatolégico se
reporta con Hematoxilina y Eosina -
H&E- cambios en la dermis superficial
media y profunda con denso infiltrado
celular no encapsulado, compuesto por
células fusiformes voluminosas de
distribucion heterogénea en la periferia
de la masa y tendencia a formas
celulares mas compactadas y pequenas
en el centro de la misma, todo en medio
de filetes nerviosos y matriz extracelular
vascularizada (5) con positividad para
proteina S-100 (6).

El neurofibroma mixéide es una
proliferacion de la vaina perineural
predominante en células de Schwann y
fibroblastos, mas emparentado con el
neurilemoma o Schwanoma (7). En su
presentacion clinica es reconocido como
nédulo solitario en dermis profunda no
asociado a Neurofibromatosis -NF1
(8,9); en su diagnéstico histopatolégico
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con H&E se muestra caracteristicamente
no encapsulado, poco celular en medio
de wuna gran cantidad de matriz
extracelular con abundante sustancia
fundamental amorfa en ausencia de
filetes nerviosos dando una apariencia
mesenquimatosa; alli las  células
infiltradas laxamente también son
fusiformes pero de  distribucion
homogénea en la masa (7). El
diagnoéstico definitivo de neurofoibroma
mixoide involucra inmunohistoquimica
positiva para Vimentina y Proteina S-
100 (6,8,9,10,11).

Informe del caso

En el Hospital San Rafael de Facatativa,
Cundinamarca; una mujer de 17 afios de
edad, que acude a consulta ortopédica,
refiriendo desde aproximadamente un
afio, una masa con crecimiento
progresivo en el dorso del pie derecho,
no dolorosa, pero que presenta malestar
a la postura del calzado de forma
permanente. Niega traumas asociados.
No tiene antecedentes patolégicos,
personales o familiares; hay un pariente
en segundo grado, con diagndstico de
melanoma. Se remite al servicio de
dermatologia, y al examen fisico se
observa una masa sélida de 0,8 cm en la
piel podal, dorso-medial, en relacion
con el primer metatarsiano derecho; la
masa elevada y circunscrita se aprecia
no ulcerada, de consistencia blanda,
siendo levemente depresible y un poco
dolorosa al tacto profundo, la epidermis
presenta ligero eritema circunscrito; es
lisa y brillante (Ver Fig. No. 1). En otras
regiones de la piel, como en la parte
posterior del cuello, se observan
manchas color café con leche y de forma
plana, ligeramente descamativas de
sensibilidad  normal.  Siendo los
exdmenes hematolégicos y serolégicos
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normales se procede a retirar la masa
por cirugia escisional a fines de
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extirparla  totalmente @ con  piel
redundante para estudio histolégico.

Figura No. 1. Masa podal derecha con diagndstico histopatologico de Neurofibroma. (Fotografia
tomada en domicilio antes de la consulta médica y suministrada por la paciente).

Discusion

Segtuin historia clinica no se encontraron
en piel del paciente hallazgos
anormales y luego de la cirugia (15 dias
después) es vista en consulta externa
con evolucién satisfactoria y sin
recidiva; por otro lado el resultado de la
biopsia revel6 al detalle histopatolégico
de manera inicial un foco profundo en la
masa con infiltrado celular ahusado
desordenado entre haces de colageno
fino fragmentado también desordenado
de  distribucion  perineurovascular,
compatible con neurofibroma solitario.
Si bien la literatura es consistente en
demostrar cémo las masas de
neurofibromas se desarrollan a partir de
proliferaciones de vainas nerviosas y
que sus hallazgos microscépicos cursan
con presencia de  terminaciones
nerviosas axonicas (6,7,8,9) estas no
fueron  descritas, el Grupo de
Morfologia Médica de la Facultad de
Medicina de la Universidad Militar
Nueva Granada reprocesé6 el bloque de
parafina con coloraciones de H&E,
Luxol Fast Blue e inmunohistoquimica
para Vimentina y S-100, hallando con
H&E abundante sustancia fundamental

amorfa en distribuciéon perivascular
alternada de pocas fibras delgadas de
colageno e infiltrado de formas celulares
principalmente fusiformes eucromaticas
(Ver Fig. No. 2).

Con Luxol Fast Blue se demostr6 la
ausencia de filetes nerviosos entre la
matriz extracelular (Ver Fig. No. 3); y la
inmunohistoquimica para Vimentina,
revel6 abundante marcaje celular
fibroblastico de distribuciéon difusa,
hasta alli, la descripcién histopatolégica
nos permitieron hacer un primer
abordaje diagndstico compatible con
fibroma mixoide (Ver Fig. No. 4), sin
embargo luego de una
inmunohistoquimica leve pero positiva
para proteina S-100, se reorient6 el
hallazgo y se plante6 como diagnéstico
final un neurofibroma mixoide (Ver Fig.
No. 5 y 6), una variante histolégica de
neurofibroma mas cercano al
Schwannoma y que microscépicamente
de manera caracteristica no alterna con
la presencia de filetes nerviosos, como lo
hemos demostramos con la coloracién
de Luxol Fast Blue, como se describe en
la literatura, dado que este tipo de
neoplasia benigna neurocutdnea tiene
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una crecimiento hacia y desde las vainas externas de nervios cutdneos (6,10,11).

Figura No. 2. Histologia de la masa podal reprocesada con H&E, con aumento de 10X,
mostrando sustancia fundamental amorfa, abundante en distribucion perivascular alternada de
fibras de tejido conectivo, predominantemente fibras colagenas con infiltrado de formas celulares
principalmente fusiformes.

Figura No. 3. Histologia de la masa podal reprocesada con Luxol Fast Blue; revela la ausencia
de filetes nerviosos entre la matriz extracelular descrita.
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Figura No. 4. Histologia de la masa podal reprocesada con Inmunohistoquimica para
Vimentina. Hallazgos sugestivos de fibroma mixoide. (Aumento de 10x).

Figura No. 5. Histologia de la masa podal con diagnostico presuntivo de fibroma mixoide
mostrando positividad para inmunohistoquimica S-100 en aumento de 5x, revelando un patron
difuso y leve del inmunomarcaje, sin revelar filetes nerviosos perivasculares.
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Figura No. 6. La misma figura No. 5, con acercamiento a 10X, mostrando abundante matriz
extracelular con leve presencia de células inmunomarcadas para S-100 (color marrdn).
Diagnéstico confirmativo de neurofibroma mixoide.

Conclusién

El diagnéstico histopatolégico de para Luxol Fast Blue y positividad a la
neurofibroma mixoide cutaneo puede inmunohistoquimica de S-100 vy
confirmarse por histoqiimica negativa Vimentina.
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