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La variante paciniana
del Neurofibroma solitario*

Dres. Horacio Scigliano** y Francisco Gravina***

RESUMEN

Los autores reportan dos casos de una va-
riedad poco frecuente de Neurofibroma soli-
tario, denominada Neurofibroma Paciniano. Se
enfatizan las caracteristicas clinico-terapéuticas,
andtomo patoldgicas e histogenéticas més rele-
vantes, asi como los diagnosticos diferenciales
de este tumor.

SUMMARY

The authors report two new cases of a low
frecuency kind of solitary neurofibroma, desig-
nated Pacinian Neurofibroma. It is emphassized
the most striking clinical therapeutic, pathologic
and histogenetic features, as well as the differen-
tial diagnoses of this tumor.

RESUME

Des auteurs nous apportent deux cas d’une
variété trés peu fréquente de Neurofibroma soli-
taire, connu sous le nom de Neurofibroma
Pacinien. On remarque bien las caractéristiques
cliniques-thérapeutiques, anatomopathologi-
ques et histogenetiques plus transcendantes,
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ainsi que les diagnostiques differentiels de ce
tumeur,

INTRODUCCION

El Neurofibroma es un tumor benigno, ori-
ginado en las vainas que envuelven los nervios
periféricos (1). La denominacién de solitario, se
aplica por definicién, para aquellos que ocurren
en pacientes que no padecen de neurofibroma-
tosis o enfermedad de von Recklinghausen.

Se manifiesta clinicamente como un nédu-
lo dérmico o subcutdneo, de lento crecimiento,
indoloro o con sintomas vagos. Se topografia
en el trayecto de un grueso tronco nervioso, o
lo que es méds frecuente, afecta pequefias ramas
terminales.

Tipicamente, es una masa gris blanquecina,
circunscripta, no encapsulada. La microscopia
del llamado Neurofibroma convencional revela
la presencia de células de Schwann, bandas de
coldgeno y mucina, sin disposicién arquitectu-
ral alguna.

Se describen, ademds, variantes inusuales:
epitelioide, pigmentada y de células granulosas
(1). AGn més rara, es la variedad paciniana, ca-
racterizada por presentar en su estructura, los
receptores de presién profunda y de la vibra-
cién, denominadas corpusculos de Vater-Pacini
(C.V:P).

La bajisima frecuencia de esta Gltima enti-
dad en la literatura mundial, la ausencia de pu-
blicaciones en la literatura nacional, y el inten-
to de relacionarla con los conocimientos sobre
la embriogénesis de los C.V.P. motiva la siguien-
te presentacion,



H.SCIGLIANO y COL.

CASO CLINICO -1
E.A. Mujer. 21 afios. H.C. FF.AA. No. Reag.

Consultdé por tumefaccion dolorosa de la
2da. falange del 3er. dedo de la mano derecha,
de 5 meses de evolucién de lento crecimiento,
sin alteraciones epidérmicas. El resto del examen
no revel6 patologia.

Se practicé exéresis completa de la tumora-
cién. Macroscépicamente se comprobdé un né-
dulo dérmico de 8 mm., sélido, blanquecino, no
encapsulado, con atrofia epidérmica.

CASO CLINICO — 2.

D.C. Hombre. 37 afos. ANCAP. No. Reg.

11904/P. 2

Consulté por tumefaccion dolorosa del dorso
del antebrazo derecho que le impedia la realiza-
cién de movimientos finos distales.

En el acto operatorio se constatd tumoracién
intramuscular, adherida en forma excéntrica a
grueso tronco nervioso, sin contacto cutaneo.
La ablacién quirGrgica determiné la desapari-
cion del dolor y de la dificultad motora.

La macroscopia mostré un nédulode 12 mm.,
s6lido, blanquecino con focos amarillentos, par-
cialmente encapsulado, sin piel.

MICROSCOPIA

En ambos casos el material se incluy6 en to-
talidad. Se efectuaron técnicas de rutina (Hy E);
técnicas especiales de coloracién para mucina
(P.A.S. y Alcian Blue) y para tejido conectivo
(Wilder y tricrémico de Van Gieson). No se rea-
liz6 técnica para fibras nerviosas.

Se practicé estudio inmunchistoqufmico con
Protefnas S 100 (detecta célula de Schwann);
E.M.A. (antigeno de membrana epitelial);
alfa-1 antitripsina (para células histiocfticas).

La histopatologfa en ambos casos fue simi-
lar: se aprecia una proliferacién altamente celu-
lar, de bordes mal definidos, no encapsulada;
separada en el primer caso de la epidermis por
un fino anillo fibrocolagénico denso. (Foto 1).
Arquitecturalmente, adopta una disposicion
vorticelar o en remolinos, alternando con otras
4reas fasciculares. Citol6gicamente, se trata de
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Foto 1.: Piel con proliferacién fusocelular dérmica,
separada de la epidermis por fina banda colagénica.
Corresponde a la parte superficial del tumor (x 10).

cumulos celulares fusiformes, con citoplasma
no granular, ntcleos monomorfos, centrales, eu-
cromdticos, sin figuras de mitosis ni elementos
de malignidad. En forma gradual se continGan
hacia la profundidad con las laminillas externas
de los C.V.P. (Foto 2). Estos se ubican en el
dermis profundo en el primer caso; constituyen
el centro de la proliferacién en el segundo.
También las laminillas se encontraron en conti-
nuidad con formaciones nodulares, de células
mdés pequenas, poliédricas, remedando C.V.P.
inmaduros.

El espacio interlaminar e interfascicular es
escaso en el primer caso, aprecidndose lamini-
llas concéntricas que abarcan dos o tres cor-
pasculos. Por el contrario, el segundo caso mues-
tra un estroma con extensas zonas de hialiniza-
cién y moderada vascularizacién,

En ningln caso se comprobé presencia de fi-
bras eldsticas, componente sebiceo o sudoripa-
ro, focos de hemorragia, necrosis, calcificacion
o nidos de células névicas superficiales.
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Foto 2.': Proliferacién fusocelular dérmica, no encap-
sulada, correspondiente a la parte profunda del tumor,
que engloba multiples C.V P.maduros (flecha corta) y
en maduracién (flecha larga). (x 10).

El estudio inmunohistoguimico revelé inten-
sa positividad de las células proliferantes y de las
que envuelven los C.V.P. en ambos casos, para
la Proteina S 100, avalando el origen Schwdni-
co. La inmunomarcacién fue negativa para la
Alfa-1 antitripsina y para el EEM.A.

DISCUSION

El Neurofibroma Paciniano (N.F.P.) es un
tumor benigno de las vainas de los nervios peri-
féricos, cuya morfologia recuerda estructuras
semejantes a los C.V.P. Debido a la funcion de
estos corpUsculos, se considera al N.F.P. como
un tumor de los Organos tactiles terminales
(2). No obstante ello, persiste hasta la fecha, la
controversia sobre la real naturaleza de estas
formaciones, como surge de lo que se expresa a
continuacién. (17)

Se suele atribuir a Thoma (3) la primera des-
cripcién de este tumor en 1894, Este autor re-
portd un pequefio tumor subcuténeo del dor-

NEUROFIBROMA

so de la mano, que contenfa numerosos vasos
sangu(neos pequefios, de tipo capilar, acompa-
fiado de terminaciones nerviosas y rodeado por
ldminas concéntricas de células planas. Si bien
la descripcién que antecede, puede correspon-
der a un N.F.P., ella es incompleta: se omitie-
ron importantes datos clinicos (si el tumor era
doloroso o no), y no se brindé ilustracién algu-
na suceptible de ser valorada. Es altamente
probable que el tumor descripto por Thoma
corresponda més a un Glomangioma o al Ge-
mangioma de Orsés que a un N.F.P. El propio
Virchow —que revisd el tumor personalmen-
te— no lo pudo relacionar con estos corpusculos
4, 5).

Brogli y Scherer por separado (6, 7) analizan-
do 3 casos de neurofibromas (dos de ellos ple-
xiformes, uno de los cuales se presentaba en un
paciente con neurofibromatosis) observaron es-
tructuras sugestivas de C.V.P.

En una ilustracién de Worster-Drough y col
(8) —que describen un paciente con mdltiples
tumores perineurales y meningeos— se aprecia
el corte de un pequefio nédulo del nervio ciéti-
co que se asemeja al corpusculo paciniano.

Es recién en 1952, que Prichard y Custer
4) denominan por primera vez Neurofibroma
paciniano, a dos tumores de piel con estructuras
similares a los C.V.P. Algunas publicaciones més
recientes parecen confirmar la existencia de di-
chos corplsculos en diferentes estadios embrio-
légicos (9, 10, 11). Su diferenciacion comienza
en el feto durante el 4to. mes y completa su
maduracién hacia el final del 8vo. mes. Su
morfologia lo revela como una masa de células
mesenquimatosas que rodean una terminacién
nerviosa; dichas células se multiplican, se aplanan
y dan razon de las |Idminas fibrosas concéntricas
que aumentan en namero. (13). El N.F.P. repro-
duciria los diferentes estados madurativos del
corpusculo, con formas de transicién como se
aprecia en nuestros dos casos.

Sin embargo, autores de la jerarquia de
Enzinger (1) lo ponen en duda otorgado la se-
mejanza a otro 6rgano sensorial terminal como
lo es el corpusculo de Wagner-Meissner. Incluso,
Hajdu (14) sostiene, que no puede excluirse to-
talmente la posibilidad de que el N.F.P. sea una
variedad de neurofibroma plexiforme que su-
frié degeneracidon mucinosa.
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El origen del N.F.P. a punto de partida de la
célula de Schwann parece totalmente confirma-
do, como se comprueba en nuestros dos casos
de positividad de la inmunomarcacién para la
Proteina S 100 y del andlisis de la literatura
(1), asi como de los estudios ultraestructurales
(12).

Clinicamente, esta variedad de neurofibro-
ma ocurre en adolescentes y adultos jévenes,
que consultan por pequefios nédulos cutaneos,
discretamente elevados y bien limitados, dolo-
rosos 0 no. Se topografian en mano, antebrazo,
pie y region glGtea; raramente, tienen situacion
profunda, intramuscular, como se aprecia en
nuestro segundo caso. Esto no es de extrafar
si se tiene en cuenta que normalmente se des-
criben corplsculos pacinianos en situaciones
tales como tendones, aponeurosis, membrana
interdseas de pierna y antebrazo, en el perimisio
de musculos, pancreas y otros (16).

Ninguno de nuestros pacientes padece actual-
mente la enfermedad de von Recklinghausen;
sin embargo, el reducido namero de casos en la
literatura mundial hasta la fecha, impide efec-
tuar un analisis mas detallado del punto (1).
Tampoco se han reportado casos de transfor-
macion maligna.

El diagnéstico diferencial histoldgico se plan-
tea con otro tumor benigno originado también
en las vainas nerviosas, como lo es el Schwano-
ma (o neurilemona) que posea abundante es-
troma. A pesar de que la proliferacion es de
células de Schwann, son éstos, tumores total-
mente encapsulados, y es posible detectar en
ellos las caracter(sticas areas A y B de Antoni
y los cuerpos de Verocay (1). Resulta alun mas
diffcil la distincién con el Nevo Neural Intra-
dérmico (15); la presencia de células névicas
en la dermis superficial y la ausencia de abun-
dantes fibras nerviosas en medio de la proli-
feraciéon fusocelular abogan a favor de esta
entidad. Sin embargo, en ocasiones, solo la
microscop(a electrénica permite su diferen-
ciacion, recordando que las estructuras fusi-
formas son células de Schwann en el neurofi-
broma y melanocitos en el nevo neural.

El tratamiento indicado es el quirtrgico, re-
secando la lesibn con un buen margen de segu-
ridad, pues la ausencia de capsula periférica
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y el borde de crecimiento irregular favorecen
la recidiva o persistencia lesional.

En suma, el N.F.P. es una variedad extrema-
damente rara y benigna de neurofibroma, sin
vinculo aparente con la enfermedad de von
Recklinghausen. Su origen en las células peri-
neurales de la vaina del corplsculo de Vate:
Pacini parece demostrado, y cura con una
buena exéresis quirurgica.
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