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Abstract

Background: Neurofibromas are benign tumors of the
peripheral nerve sheath (TBVNP), which can be sporadic or
associated with Neurofibromatosis type 1 (NF1). They are
commonly asymptomatic and their presentation is most
common in the head, neck and trunk, being rare in the
extremities.

Case report: The clinical case of a 36-year-old woman who
came to the neurosurgery service of the Carlos G. Durand
Hospital with a very painful exophytic plantar tumor that
prevented her from walking and made her daily activities
difficult, of several years of evolution with growth, is described.
slow. An MRI was performed which revealed an image
suggestive of TBVNP, which after surgical resection and
histopathological study determined the diagnosis of a solitary
sporadic superficial cutaneous neurofibroma.

Discussion: Although 90% of neurofibromas correspond to this
classification; NF1-associated neurofibromas are the product of
the loss-of-function mutation of the NF1 gene that codes for
Neurofibromin. NF1 has a prevalence of 1/3000 people, making
it the most common neurocutaneous syndrome. It is advisable
in the presence of a TBVNP to perform a clinical evaluation
aimed at diagnosing NF1 through the NIH criteria

Resumen

Introduccion: Los neurofibromas son tumores benignos de la
vaina de nervios periféricos (TBVNP), pudiendo ser esporadicos
o asociados a la Neurofibromatosis tipo 1 (NF1). Cominmente
son asintomaticos y su presentacion en cabeza, cuello y tronco
las mas habituales, siendo rara en las extremidades.

Caso Clinico: Se describe el caso clinico de una mujer de 36
afnos que acude al servicio de neurocirugia del Hospital Carlos
G. Durand, por presentar una tumoraciéon plantar exofitica,
muy dolorosa que le impedia deambular y dificultaba sus
actividades cotidianas, de varios afos de evolucién con
crecimiento lento. Se le realiza una resonancia magnética
donde se constata una imagen sugestiva de TBVNP, que tras la
reseccion quirdrgica y estudio histopatolégico se determina el
diagnéstico de un Neurofibroma cutaneo superficial
esporadico solitario.

Discusiodn: Si bien el 90% de los neurofibromas corresponden a
esta clasificacion; los neurofibromas asociados a la NF1 son
producto de la mutacion de pérdida de funciéon del gen NF1
que codifica para la Neurofibromina. Teniendo la NF1 una
prevalencia de 1/3000

personas, siendo asi el sindrome neurocutaneo mas frecuente.
Es recomendable ante la presencia de un TBVNP realizar una
evaluacion clinica dirigida al diagnéstico de NF1 a través de los
criterios del NIH

Keywords: Neurofibroma; Schwannoma; Neurofibromatosis;
benign tumors of the peripheral nerve sheath.

Palabras clave: Neurofiboroma ; Schwannoma ;
Neurofibromatosis; tumores benignos de la vaina de nervios
periféricos.

INTRODUCCION

Los neurofibromas son tumores benignos de la
vaina del nervio. Son menos frecuentes que los
Schwannomas y su composicion es mas
heterogénea que la de éstos, pues no solo esta
comprometida la vaina por la proliferaciéon de las
células Schwann sino también presentan una
mezcla de células perimetrales, fibroblastos
endoneurales, mastocitos , células fusiformes
CD34+y el compromiso del axén es constante, a
diferencia del Schwannoma donde el axén esta
indemne. Por esto se consideran una hiperplasia
de todos los elementos neurales. Los
neurofibromas pueden ser esporadicos o asociados
a NF1 (Neurofibromatosis Tipo 1). [6]

Es mas frecuente su aparicion en tronco, cabeza,
cuello y porciéon proximal de las extremidades,




REPORTE DE

REVISTA HOSPITAL DURAND
CASO Vol.l- Nro 3 CAICYT/CONICET 3008-8615

PAGINA 201

siendo excepcional su aparicién en extremo distal
de los miembros inferiores. [4]

Se distinguen tres tipos de neurofibromas segun su
patrén de crecimiento: Neurofibroma difuso,
neurofibroma cutdneo superficial y neurofibroma
plexiforme.

Su extensién puede ser local, longitudinal o
comprometer varios fasciculos (nheurofibromas
plexiformes). Afectan principalmente la piel y los
nervios periféricos superficiales o profundos (raices
nerviosas adyacentes a la médula espinal).

La presencia de al menos 2 neurofibromas
cutaneos o al menos un neurofibroma plexiforme
constituye un criterio diagnéstico de NF1. Sin
embargo, no suelen desarrollarse (o hacerse
evidentes) en la primera infancia, por lo que
pueden pasar anos antes de que el paciente
cumpla este criterio.[4]

Clinicamente se pueden describir como
neoformaciones del color de la piel, salientes o
pediculados, de consistencia blanda, de
crecimiento lento y se ha descrito que pueden ser
muy pruriginosos, rara vez se asocian a dolor o
parestesias. La presentacion esporadica solitaria
representa el 90% de los neurofibromas vy
generalmente se presentan entre los 20 y 30 anos
de edad sin predominio de sexo. La excisidn es
considerada el tratamiento de eleccién en estos
casos. [15]

CASO CLINICO

Se presenta el caso clinico de una paciente
femenina de 36 anos de edad, sin antecedentes
personales o familiares patoldgicos de relevancia
con masa tumoral en la regiéon plantar del pie
izquierdo, de alrededor de 10 afios de evolucién, de
lento crecimiento, asociado a dolor de intensidad
710 acorde a la escala VAS. Presentaba resonancia

magnética solicitada en consulta previa en otro
centro, en la que se observaba una imagen
sugestiva de tumor de la vaina del nervio periférico
3cmx4cmx2cm.

Durante la evaluacion por consultorios externos de
Neurocirugia se distingue la masa plantar de
consistencia elastica, mévil y dolorosa, sin signos
de inflamacion asociados, que impide la fase de
apoyo en la marcha. La paciente refiere progresion
de los sintomas en los Ultimos meses, impidiendo
el normal desarrollo de sus actividades cotidianas.

Se decide solicitar nueva imagen diagndstica.

Se realiza Resonancia Magnética donde se ve la
lesion, bien delimitada hiperintensa en T1 con
contraste e |hiperintensa en las imagenes
ponderadas en STIR de ubicacion plantar lateral,
de medidas 4 cm x 5cm x 2,5 cm, indicado un
aumento de tamano respecto del estudio previo.
(Figura1)

Figura 1. A) Tl con contraste, corte axial. B) STIR corte axial. C) Tl con
contraste, corte coronal. D) STIR corte coronal.

Se descartdé NF-1 dado que no cumplia con los
criterios diagnosticos vigentes. Se decide
tratamiento quirdrgico dado el crecimiento
tumoral y progresion de la sintomatologia. Se
realiza cirugia en decubito dorsal con anestesia
general. Se planificé una incisién cutanea a lo largo
del borde externo de la lesién en el aspecto plantar
del pie con una descarga distal en relacion al
cuarto y quinto dedo, respetando el espacio
interdigital. Tras la apertura cutanea se expuso la
lesion, de caracteristicas duro elastica. Bajo
magnificaciéon se realizé una cuidadosa disecciéon
del plano tumoral hacia planos profundos
identificdndose y repardndose el paquete
vasculonervioso del 4to espacio interéseo.

No se evidencié compromiso de estructuras éseas
o musculares profundas. La excéresis de la masa
tumoral se completé con reseccién de los planos
superficiales cutaneos infiltrados. El cierre fue
realizado en forma conjunta con el servicio de
Cirugia Plastica a fin de reparar defecto cutaneo. Se
planificé un colgajo cutaneo local tipo random,
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asociando una técnica de avance y transposicion
con el tejido remanente adyacente. Esta técnica
permitié la cobertura adecuada del defecto con
tejido viable, preservado la funciéon de la planta del
pie. El cierre se completé en multiples planos, sin
tension, asegurando la estabilidad estructural
(Figura 2). El diagnéstico de neurofibroma cutaneo
fue confirmado mediante el estudio
anatomopatoldgico. Se evidencié en los cortes
histolégicos una proliferacién, no encapsulada, de
células ahusadas de bordes en punta con
citoplasma eosindfilo tipo fibrilar, con disposicion
en fasciculos al azar, inmersas en una matriz
colagena laxa, coexistiendo con fibroblastos y
mastocitos dispersos. No se observé atipia, mitosis
ni necrosis. La Inmunohistoquimica fue positiva
para S100 en células de Schwann intercaladas.
(Figura 3)

Luego de la cirugia, la paciente refirié mejoria de la
sintomatologia y posterior recuperacién de la
deambulacién, reanudando sus actividades
habituales.

Figura 2. Secuencia fotografica de la evolucién del miembro afectado en la
paciente. A) Vista plantar, en evaluacion prequirurgica. B) Diseccion de la masa
tumoral. C) Resultado Posquirurgico temprano. D) Resultado Posquirdrgico
tardio.

DISCUSION Y REVISION DE LA LITERATURA
Los tumores de la vaina de los nervios periféricos
son una entidad poco frecuente.

Tanto los schwannomas como los neurofibromas,
pueden manifestarse como lesiones solitarias y de
presentacion esporadica o asociados a sindromes
genéticos como la schwannomatosis familiar o la
Neurofibromatosis (Enfermedad De Von
Recklinghausen).

En ambas lesiones tumorales la presentacion en
miembros inferiores es excepcional y.
habitualmente, asintomaticas.

En cuanto al neurofibroma existen tres variantes
histolégicas segun el patrén de crecimiento:
-Neurofibromas cutaneos superficiales, que se
presentan a menudo como nédulos pediculados
que pueden ser Unicos (esporadicos) o multiples
(asociados a NF1

-Neurofibromas difusos, que se presentan a
menudo como una elevacién cutanea grande en
forma de placa, debido a que infiltra de manera
difusa la dermis, atrapando grasa y estructuras de
los anexos cutaneos. Con frecuencia estan
asociados a NF1

-Neurofibromas plexiformes, que pueden
localizarse en planos superficiales o profundos,
asociados a raices nerviosas o a nervios grandes,,
comprometiendo varios fasciculos nerviosos, lo que
genera una disfunciéon neurolégica considerable, e
importante impacto estético. Siempre estan
asociados a NF1. [6]

La presuncién diagnostica inicial ante un paciente
que presenta una lesion de la vaina de nervio
periférico es, dada su frecuencia, el Schwannoma.
Sin embargo, los hallazgos intraquirurgicos pueden
mostrar el compromiso tumoral del nervio
orientando el diagndstico a un neurofibroma
cutaneo solitario. La confirmacién en todo caso se
realiza a través del estudio patolégico.

Al respecto, la diferencia entre los dos tipos de
lesiones, radica en el compromiso neural. Los
schwannomas son lesiones encapsuladas que no
contienen axones y sus células se encuentran
mayormente diferenciadas. Los neurofibromas
presentan un compromiso integro del nervio.

Esto tiene relevancia desde el punto de vista
quirdrgico, ya que en el caso de los Schwannoma
es posible una exéresis tumoral sin dafno en la
integridad del nervio. [4-15]
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Figura 3. Imagenes proporcionadas por el servicio de anatomia patologica del

Hospital Carlos G. Durand. A) y B) Los corles histologicos muesiran una
proliferacidén, no encapsulada, de células ahusadas de bordes en punta con
citoplasma eosindfilo tipo fibrilar, que se disponen en fasciculos al azar, inmersas
en una matriz coligena laxa. Coexisten con fibroblastos v mastocitos dispersos. No
se¢ observa atipia. mitosis ni necrosis. x10. C)Inmunohistoguimica: S100: positiva
en células de Schwann intercaladas. x10. D) Foto del campo donde se presenta una
estructura con morfologia compatible con nervio inmersa en matriz neoplasica
fibroblastica vascularizada. x4,

La transformacién maligna de estos tumores es
muy poco frecuente, solo se transforman en
TMVNP los neurofibromas plexiformes, con
excepciones infrecuentes.

La incidencia global de TMVNP en los pacientes
con NF1 es del 5-10% aproximadamente, pero los
pacientes con gran cantidad de neurofibromas
plexiformes y deleciones amplias en el gen NFI
tienen mas riesgo. Una vez malignizados, son de
extrema agresividad, generando invasién local,
crecimiento rapido y diseminaciéon metastasica. [6]
La bibliografia indica que el abordaje del
neurofibroma es quirdrgico, al estar descrita la
transformacién maligna tras el empleo de
radioterapia.

Existen nuevas alternativas farmacolégicas por
inmunoterapia para los casos irresecables en
desarrollo actualmente (Dombi y cols.).

CONCLUSIONES

Los tumores de la vaina de nervios periférico
pertenecen a un grupo minoritario de patologias
aungue siempre deben tenerse en

cuenta ante tumores de partes blandas.

El curso benigno y la conducta expectante son la
regla en la gran mayoria de los casos, dejando la
conducta quirdrgica invasiva en aquellos casos
sintomaticos o con sospecha de malignidad. Los
schwannomas son la variante mas frecuente,
mientras que los neurofibromas suelen presentarse
con menor prevalencia en la poblaciéon, con
excepcion de aquellos pacientes que padecen
Neurofibromatosis tipo 1.

Se presentdé el caso de una paciente con un
neurofibroma cutaneo plantar sintomatico
resuelto de manera satisfactoria con abordaje
conjunto entre Servicios de Neurocirugia y Cirugia
Plastica.

Agradecimientos: A Felipe Loo por su apoyo en la descripcion y seleccion de las
imagenes del preparado histopatolégico.

Conflictos de Interés: Los autores del articulo declaran que no hay ningun conflicto de
interés al publicar el manuscrito en la Revista.

ibido: 20/11/2024 - Aceptado: 30/11/2024
Bibliografia
1. A. Pou Serradell, Sindromes neurocutaneos, Medicine - Programa de Formacién Médica
Continuada Acreditado, Volume 8, Issue 103, 2003, Pages 5532-5547, ISSN 0304-5412,
https://doi.org/10.1016/S0304-5412(03)71024-5.
(https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0304541203710245)
2. C. Ortega Tapia et al. Schwannoma en el pie y tobillo. A propésito de 3 casos. Rev Pie
Tobillo. 2022;36(1):35-4. https://doi.org/10.24129/j.rpt.3601.fs2108025
3. Castro GM, Etchegoyen JL, Filomeno P. Schwannoma del nervio plantar medial: reporte
de un caso con retraso diagnéstico. Tobillo y Pie 2018;10(1):32-34.
4, Correa M. F,, et al. Neurofibromatosis tipos 1y 2. Rev. Hosp. Ital. B.Aires Vol 39 | N° 4 |
Diciembre 2019. page: 115-127.
5. Hao et al. Schwannoma of Foot and Ankle: Seven Case Reports and Literature Review.
Anticancer research. 2019; 39: 5185-5194. doi:10.21873/anticares.13715.
6. Kumar, Abbas, Aster, et al. Capitulo 27: Nervios periféricos y musculos esqueléticos.
Robbins y Cotran. Patologia estructural y funcional. 9 ed. Barcelona, Espana. Elsevier. 2015.
pag: 1246-1249.
7. Modrego Aranda, F. J., et al.—Schwannoma del nervio radial, una localizacién inusual.
Caso clinico. Rev. S. And. Traum. y Ort., 2002;22(2):214-6.
8. Montoya Cardero Luis Enrique, Blanco Trujillo Feliberto, Hernandez Gonzalez Juan
Carlos, Junco Gelpi David Alexander, Moncada Josephs Osmanis. Schwannomatosis del
pie. MEDISAN [Internet]. 2013 Jun [citado 2024 Nov 09] ; 17( 6 ): 1012-1016. Disponible en:
http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_arttext&pid=51029-3019201300 0600017&Ing=es
9. Palomares-Capetillo Paola, Armas-Zarate Francisco Javier, lfiguez-Garcia Marco
Antonio. Schwannoma, un diagnéstico diferencial en los tumores de mediastino posterior.
Neumol. cir. torax [revista en la Internet]. 2022 Dic [citado 2024 Nov 09] ; 81( 4 ): 256-259.
Disponible en: http://www.scielo.org.mx/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S0028-37462
022000400256&Ing=es. Epub 19-Feb-2024. https://doi.org/10.35366/112956.
10.Pascual-Castroviejo |. Neurofibromatosis tipo | (NF1): peculiaridades y complicaciones
[Neurofibromatosis type | (NFI1): peculiarities and complications]. Rev Neurol. 1996
Sep;24(133):1051-5. Spanish. PMID: 8755343.
11. Pou Serradell A. Evolucién natural de las facomatosis en la edad adulta [Natural
evolution of neurocutaneous syndrome in adults]. Rev Neurol. 1996 Sep;24(133)1085-127.
Spanish. PMID: 8755348.
12.Ropper y Brown. Capitulo 38: Enfermedades del desarrollo del sistema nervioso.
Principios de Neurologia de Adams y Victor. 8 ed. México D.F., México. McGraw-Hill
interamericana. 2007. Pag: 868-871.
13.Servin, Roxana y Col. Sindromes neurocutaneos. Rev. Fac. Med. UNNE XXXVII: 1, 34-41,
2017
14.Stewart, Douglas R. et al. Care of adults with neurofibromatosis type 1: a clinical practice
resource of the American College of Medical Genetics and Genomics (ACMG). Genetics in
Medicine, Volume 20, Issue 7, 671 - 682.
15.Venadero-Albarran F y cols. Neurofibroma solitario. Comunicacién de dos casos. Rev
Cent Dermatol Pascua - Vol. 13, Num. 2 - Mayo-Ago 2004. Pag: 99-102.
16.Y. Matsuoka et al. Giant plexiform schwannoma in the plantar aspect of the foot: a case
report. Journal of Surgical Case Reports, 2019;11, 1-3. doi: 10.1093/jscr/rjz352.




