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1. INTRODUCCION

La regidn de cabeza y cuello contienen la mayor concentracion de fibras
nerviosas sensitivas que cualquier region del cuerpo. En cavidad oral y
cuello son relativamente frecuentes las proliferaciones reactivas y
neoplasicas de las células que envuelven al axon. Cuando se lesionan
las fibras nerviosas, el segmento distal del axon degenera y el segmento
proximal intenta regenerarse siguiendo su ruta anterior a través de la
vaina existente de células de Schwann®.

Este fendbmeno de regeneracion no resulta complicado cuando el
segmento proximal encuentra su camino hacia el segmento distal. En
caso contrario, si los dos extremos se han desplazado o perdido
totalmente, como ocurre en caso de amputacion, puede producirse una
hiperplasia reactiva de las células nerviosas y de las células de
Schwann, en un vano intento de reunirse con la vaina nerviosa distal.
Esta respuesta hiperplasica se denomina neuroma traumatico o de
amputacion °.

Las neoplasias benignas derivadas de las células que constituyen la
vaina nerviosa, son el neurilemoma y el neurofiboroma. El axén esta
envuelto por una capa continua de células de Schwann, estas células
son capaces de sintetizar mielina que contribuye al efecto aislante de la
vaina nerviosa. La neoplasia derivada de las células de Schwann es el
neurilemoma * 8.

Las células del tejido neuroectodérmico que sintetizan coldgeno y crean
una envoltura alrededor de cada axon y sus células de Schwann se
denomina fibroblastos perineurales, se cree que a partir de estos
fibroblastos perineurales se origina el neurofibroma ®.



El sistema nervioso periférico se describe en términos de nervios y
ganglios.

Un nervio es un conjunto de axones, unidos por medio de tejidos de
sostén en un tronco definido anatomicamente. Los axones pueden ser
sensitivos o0 motores, mielinizados o no mielinizados, ambos se
sostienen mediante células de Schwann. Cada célula de Schwann
produce mielina para un axon. Por lo tanto, un nervio periférico va a
estar compuesto por °.

e AXones.
e Células de Schwann.
e Vasos sanguineos.

Los troncos nerviosos se individualizan constituyendo los verdaderos
nervios periféricos. En la seccion transversal de un nervio periférico se
reconocen diferentes estructuras °.

Hay tres tipos de sostén en un tronco nervioso, los cuales son:
e El endoneuro, el cual va a rodear los axones individuales y sus
células de Schwann asociadas, asi como los capilares

sanguineos.

e El perineuro, que va rodear a grupos de axones y al endonuero y
va a formar pequefios haces (fasciculos)

e El epineuro, que es una vaina externa que reune a los fasciculos
nerviosos individuales en un tronco nervioso (Fig. 1).
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FEBAS NERVIOSAS
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NERVIOSOS

ENDONEURO

Fig. 1. Esquema que muestra la organizacion de tejido de sostén de un nervio periférico, los axones y las
células de Schwann rodeadas por endoneuro y se unen en fasciculos por el perineuro y el epineuro que
redne los fasciculos nerviosos individuales en un tronco nervioso.

La comprension de la anatomia de nervios periféricos es esencial para
la interpretacion histopatologica de lesiones de origen neural que se
llegan a presentar *.

Entender la estructura y los componentes de los nervios periféricos
normales es basico para explicar las complejidades de las neoplasias que
se originan de los nervios periféricos *.

Las neoplasias benignas de nervios periféricos son lesiones relativamente
comunes. Por lo que el objetivo de esta investigacion es el describir las
caracteristicas histopatoldgicas propias de cada neoplasia derivadas de
los nervios periféricos, registradas en el Laboratorio de Patologia Clinica
y Experimental de la Division de Estudios de Posgrado e investigacion de
la Facultad de Odontologia de la UNAM de 1996 a 2006, siendo, el
Neurofibroma, Neurilemoma, Neuroma Traumatico, Neuroma en
empalizada encapsulado, y el Neurotecoma, las principales neoplasias a
describir.

PERINEURO



2. ANTECEDENTES

2.1 Embriologia del sistema nervioso periférico

Tanto el sistema nervioso central como el periférico se originan en el
ectodermo del embridn.

Los procesos de induccion, migracion y diferenciacion celular que se
llevan a cabo durante la formacién del tejido nervioso generan un sistema
altamente organizado capaz de proporcionar al nuevo ser una eficiente
red de comunicacion con gran respuesta adaptativa y con la peculiaridad
de responder autbnomamente a estimulos fisicos y quimicos originados
tanto en el medio interno como en el circundante (excitabilidad) ’.

El sistema nervioso comienza su desarrollo embrioldégico en la tercera
semana.

Los procesos de formacion de la placa neural, pliegues neurales, y
desarrollo del tubo neural se agrupan en el concepto de neurulacion. Este
periodo abarca desde el proceso de induccidon notocordal hasta el cierre
del neuroporo caudal. Durante el proceso de neurulacién el embrién suele
llamarse néurula’.

Al comenzar la tercera semana, la notocorda en desarrollo y el
mesodermo adyacente estimulan al ectodermo que esta encima de ellos.

Este complejo proceso de induccion notocordal hace que tejido

ectodérmico (neuroectodermo) se engruese, formandose asi la placa
7

neural ‘.

La induccion neural trae como consecuencia una sobreproduccion inicial
de células nerviosas, que determina la cantidad total de neuronas que el
individuo tendra durante su vida. Tal nimero alcanza la impresionante
cifra de un billén .



Alrededor del 18° dia de desarrollo los bordes laterales de la placa neural
se elevan y forman los pliegues neurales; la porcion media entre los
pliegues neurales forma el surco neural. Hacia el final de la tercera
semana los pliegues neurales se elevan ain mas, se acercan y se
fusionan irregularmente en la linea media formando el tubo neural ”.

Mientras los pliegues neurales se acercan a la linea media para
fusionarse, un grupo de células neuroectodérmicas ubicadas en la cresta
de cada pliegue (cresta neural) pierden su afinidad epitelial con las
células de la vecindad. La migracion activa de las células de la cresta
neural desde las crestas hacia el mesodermo adyacente transformando el
neuroectodermo en una masa aplanada e irregular que rodea al tubo
neural.

Este grupo celular dara origen a un conjunto heterogéneo de tejidos de
gran importancia: ganglios de la raiz posterior, ganglios auténomos,
ganglios de los pares craneales V, VII, IX, X, células de Schwann,
leptomeninges (aracnoides y piamadre), melanocitos, médula suprarrenal
y odontoblastos ’.

En consecuencia, el tubo neural sera el que se convertira por
diferenciacion en encéfalo y médula espinal, mientras que las crestas
neurales formaran la mayor parte del sistema nervioso periférico (SNP) y
parte del autbnomo (SNA).



2.2 Generalidades de neoplasias de origen neural.

Las neoplasias del sistema nervioso periférico constituyen un grupo
heterogéneo de lesiones, que se desarrollan diferenciandose hacia los
diversos constituyentes del nervio, incluyendo no solo los elementos del
fasciculo nervioso, sino también los componentes del mesénquima que
los rodea. Esto da como resultado una gran variedad de neoplasias, que
habitualmente se estudian con las neoplasias de tejidos blandos.

Una variedad de células y estructuras pueden ser identificadas en
neoplasias originadas de los nervios periféricos estas incluyen: células
perineurales, células de Schwann, axones y neuronas °.

El diagnéstico depende con frecuencia del andlisis histolégico de la
neoplasia y, asi, de la deteccibn de los componentes celulares que
forman la neoplasia y su relacion con las estructuras normales del nervio
4,8

La nomenclatura aplicada a los mismos se basa en general en aspectos
morfoldgicos, asociados a la naturaleza biologica, siendo numerosas las
lesiones benignas.

Dentro de los neoplasias benignas originadas de los nervios periféricos,
se encuentran, el neuroma traumatico que se originan por una lesion al
nervio o bien por una cirugia, y las neoplasias de la vaina neural:

neurilemoma y neurofibroma.
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3. NEOPLASIAS BENIGNAS DE ORIGEN NEURAL

3.1 Neuroma traumatico

& Definicion

También llamado neuroma por amputacion, el neuroma traumatico se
define como una proliferaciéon exuberante de un nervio que ocurre en
respuesta a lesién o una cirugia (Fig. 2) *.

El neuroma trauméatico no es una neoplasia verdadera es una
proliferacion reactiva del tejido neural después de la seccién u otro dafio
a un grupo de nervios.

Después de que el nervio ha sido dafiado la porcion proximal intenta
regenerarse y reestablecer la inervacion del segmento distal por el
desarrollo de los axones a través de la proliferacion de las células de
Schwann *'28,

Sin embargo, si la aposicion cercana de los extremos del nervio no se
mantiene o si no existe mufidén distal, una proliferacion desorganizada del
nervio préximo da lugar a un neuroma *.

Por lo tanto el neuroma trauméatico es una proliferacién nodular dolorosa
del nervio y del tejido fibroso de la vaina nerviosa, resultante del inutil
intento de las fibras nerviosas de reunirse con la porcion distal
seccionada, lo que produce una proliferacion tortuosa de tejido nervioso
que se manifiesta clinicamente como una masa fibrosa submucosa *2.

Puede aparecer a cualquier edad, pero mas a menudo son

diagnosticadas en adultos de mediana edad. Ellos parecen ser
ligeramente mas comunes en el sexo femenino *°.

11
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@ Etiologia

Los neuromas traumaticos ocurren en respuesta a una lesién o son
generalmente resultado de una cirugia por un dafio al nervio causado por
la presién, cortes, laceraciones, sangrando en el tejido blando que rodea
el nervio, infeccion e isquemia %% 9,

A menudo estas lesiones pueden ser provocadas por una historia de
trauma, algunas se producen posteriores a una extraccion dental u otro
procedimiento quirtrgico > 8.

et T -
A Normal neuron Norma i

B 2 weeks after injury

Fower Nizsl bodios Degenarating fiber
Y B in sheath

Peripheral nucleus

C 3 woeks

or injury

Atrophied muscle
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D 3 months atter injury

Muscs
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| Unsuccasstul nena regenaration
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Disorganized
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Fig. 2. Esquema de la proliferacion de las
células de Schwann en respuesta a una
lesion en el nervio periférico
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& Caracteristicas clinicas

Clinicamente el neuroma traumatico se presenta como un nodulo blando,
firme, no ulcerados de color blanco-grisaceo, de superficie lisa; pueden
llegar a ser dolorosos y raramente exceden los 5 cm. de diametro *?®

Pueden desarrollarse en cualquier lugar pero son mas comunes en el
area del foramen mental, en lengua, y labio inferior, y que pueden estar
localizados en continuidad con el extremo proximal de la lesion o el nervio
seccionado %8 °.

@& Diagnodsticos diferenciales clinicos

a) Ulceras traumaticas.
b) Granuloma piégeno.
c) Fibroma?.

& Caracteristicas histopatoldgicas

Histol6gicamente los neuromas traumaticos consisten en una proliferacion
desorganizada de los fasciculos del nervio, incluyendo los axones con
sus investiduras de mielina de las células de Schwann, y de los
fibroblastos. *.

La examinacion microscopica del neuroma traumatico muestra una
proliferacion madura al azar, paquetes nerviosos mielinizados dentro de
un estroma de tejido conjuntivo. En algunos casos, en especial es
aguellos que son sintomaticos, puede presentarse un infiltrado
inflamatorio crénico 32

Dado que el neuroma trauméatico representa una hiperplasia del nervio
normal (Fig. 3) y de los elementos de su vaina, pueden identificarse
multiples fasciculos nerviosos, células de Schwann asociadas y una
envoltura de perineuro (Fig. 4) Estos haces nerviosos son ovalados o
alargados y estan separados entre si por tejido conjuntivo maduro. *% 38,

13



Fig. 3. Fotomicrografia tefiida con Fig. 4. Fotomicrografia tefidacon Hy E

H y E, que muestra mdltiples gue muestra los multiples haces nerviosos.
fasciculos nerviosos, e hiperplasia 400 X.

del nervio. 100 X

& Tratamiento y prondstico

El tratamiento del neuroma traumatico es en parte, profilactico. Después
de la lesion traumética del nervio, una tentativa podria ser la reposicion de
los extremos de los nervios separados > *°.

Por lo tanto el tratamiento de eleccion para el paciente con neuroma
traumatico es la excision quirdrgica, incluida una pequefia porcion del
paquete de nervios *.

En la mayoria de las lesiones no se observa recidiva.

14



3.2 Neurofibroma

w Definiciéon

También llamado neurofibroma solitario, el neurofiboroma es el tipo mas
comun de neoplasia de nervios periféricos. Este surge de una mezcla de
células de Schwann vy fibroblastos perineurales ™.

Los neurofiboromas pueden asumir uno de tres patrones de crecimiento:
localizado, difuso o plexiforme. La forma localizada es vista mas
comunmente en la superficie como neoplasia solitaria. Los neurofiboromas
difuso y plexiforme tienen una estrecha asociacion con la
neurofioromatosis 1 (NF1), este ultimo es casi patognomonico de la
enfermedad 2.

+ Etiologia

La etiologia del neurofibroma solitario se desconoce.

Aln no se establece bien el origen celular del neurofiboroma, pero se cree
gue se origina en la célula de Schwann y otros piensan que se deriva del
fibroblasto perineural °.

+ Caracteristicas clinicas

Los neurofiboromas pueden presentarse como neoplasias solitarias o ser
un componente en la neurofibromatosis. Las neoplasias solitarias son
mas comunes en adultos jovenes y presentan un lento desarrollo. Son
neoplasias asintomaticas, que varian de tamafio de pequefios nédulos a
grandes masas 2.

La piel es la localizacibn mas frecuente de los neurofiboromas, mientras
gue las lesiones en la cavidad oral son poco comunes, siendo la lengua y
la mucosa bucal los sitios intraorales donde se presentan con mayor
frecuencia ?,

15



La mandibula es la localizacion mas frecuente de las neoplasias
intradseas, estas neoplasias suelen ponerse de manifiesto por un
aumento de volumen en la mandibula, rara vez se asocian con dolor.
Radiograficamente aparecen bien delimitadas, radiollcidas y puede ser
uni o multiloculares *

Los neurofibromas solitarios, como sus contrapartes heredadas, afectan a
ambos géneros igualmente. Se presenta en personas entre las edades
de 20 a 30 afios.

Un neurofiboroma es de lento crecimiento, se presenta como una masa
asintomética dentro del tejido subcutaneo y submucoso. Las masas seran
difusas. Los bordes podrian poco a poco mezclarse con tejido normal sin
clara distincion. ?

Si tal lesion sigue limitada por el epineuro, tiene una capsula verdadera.
Por lo general estas neoplasias se presentan en nervios pequefos y
extienden facilmente en tejido blando. Aparecen circunscritas pero son no
encapsulados. ®

+ Diagnosticos diferenciales clinicos

La naturaleza difusa, suave del neurofioroma dara a la misma impresién
tactil que el de un: 2

a) Neuroma Traumaético.

b) Tumor de células granulares.
c) Neurilemoma

« Caracteristicas histopatolégicas

El neurofibroma solitario a menudo es bien circunscrito especialmente
cuando la proliferacion ocurre dentro del perineuro del nervio implicado.
Cuando la neoplasia prolifera fuera del perineuro podria no aparecer bien
delimitada y tiende a mezclarse con el tejido conjuntivo adyacente.*

16



Esta neoplasia esta compuesta por fasciculos entrelazados de células
fusiformes (Fig. 5 y 6) que a menudo exhiben nucleos ondulados, estas
células se asocian a delicados paquetes de colageno y cantidades
variables de matriz mixoide.

Fig. 5. Fotomicrografia tefiida conHy E  Fig. 6. Fotomicrografia tefiida con Hy E
que muestra fasciculos entrelazados que muestra las células ahusadas en el
y multiples nédulos 100X. neurofibroma. 400X

La presencia de células cebadas es una caracteristica valida de estas
neoplasias para el diagndstico. *

Histolégicamente el neurofibroma varia, dependiendo del contenido de los
componentes celulares, mucina y colageno. En su forma mas
caracteristica el neurofibroma contiene haces entrelazados de células
alargadas con ondulaciones y nucleo hiperpcromatico. ®

Cantidades de pequefias a moderadas de material mucoide separa las
células y el colageno. El estroma de esta neoplasia contiene células
cebadas, linfocitos ocasionales y raramente células xantomatosas' 2.

El neurofibroma es altamente celular y consiste en células de Schwann
fijadas en una matriz de colageno uniforme. Las células pueden estan
dispuestas en pequefios fasciculos, o un patron uniforme.

En ciertos aspectos estos neurofiboromas se asemejan a las areas de
Antoni A de los neurilemomas, pero a diferencia de estos, los
neurofibromas no son encapsulados y carecen de una clara separacion
en dos zonas. ®

17



Existen diversos patrones histologicos del neurofibroma, el neurofiboroma
plexiforme que se caracteriza por nodulos multiples de tejido fibroblastico
con aspecto llamativamente mixoide. Cada nédulo parece poseer una
pseudocapsula, que recuerda al perineuro.

Y los neurofiboromas mixoides, los cuales presentan células que no
muestran una orientacién especifica. En algunos tumores destaca la
sustancia fundamental, que les confiere un aspecto mixoide * 2

Comunmente estas neoplasias son altamente mixoides y se confunde

facilmente con los mixomas; esta forma de neurofibromas normalmente
ocurre sobre las extremidades. &

v Diagnéstico vy tratamiento

El neurofibroma normalmente es diagnosticado por medio de una biopsia
incisional.

Inmunohistoquimicamente las células de esta neoplasia demuestran una
reaccion positiva para la proteina S-100. *

El tr%tamiento para el neurofibroma solitario es la excision quirdrgica
local.

< Pronoéstico

La recidiva es rara. Cualquier paciente con una lesion que es
diagnosticada como un neurofibroma debe ser evaluada clinicamente
ante la posibilidad de neurofibromatosis *.

18



3.3 Neurilemoma

@ Definicién

El neurilemoma es una neoplasia neural originada de las células de
Schwann, es relativamente infrecuente *. Son neoplasias benignas bien
delimitadas que se originan de la envoltura de los nervios que ocurren a
menudo en tejidos blandos de cabeza y cuello, aunque raramente se
pueden presentar en hueso, los cuales son llamados neurilemomas
intradseos y los sitios mas comunes para estas lesiones son la
mandibula y el maxilar 2.

Presentan dos patrones caracteristicos conocidos como tejido de Antoni A
y tejido de Antoni B 3

Existen variaciones en el neurilemoma y una de ellas es el neurilemoma
antiguo, raras veces comunicado en la literatura y que microscépicamente
puede confundirse con una neoplasia maligna de origen nervioso *2.

El neurilemoma antiguo es de baja agresividad. Se caracteriza por
cambios degenerativos tales como grandes areas de tejido hipocelular y
otros hallazgos atipicos (hipercromatismo nuclear, nudcleos gigantes,
células binucleadas, células gigantes multinucleadas, etc. que, en un
principio, sugieren malignidad, pero sin embargo, no implican mal
pronostico. EI tratamiento de eleccion para esta variacion del
neurilemoma es la excisién quirtrgica 2,

@ Etiologia

La causa se desconoce, se origina por proliferacion de las células de
Schwann, o del neurilema que rodea los nervios periféricos ®
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@ Caracteristicas clinicas

Los neurilemomas aparecen en forma de nédulos de superficie lisa,
firmes, elevados y moviles en las partes blandas de la cavidad oral, de
lento crecimiento, tipicamente se presentan en asociacién con un tronco
nervioso, usualmente son asintomaticos >% 8.

La lesion puede ocurrir a cualquier edad pero son mas comunes entre los
30y 50 afios de edad *.

Su localizacion mas frecuente es en el area de cabeza y cuello y areas
flexoras de las extremidades. En cavidad oral, la lengua y el piso de boca
§(2)n los sitios mas comunes en donde se pueden presentar estas lesiones
En ocasiones esta neoplasia se presenta en hueso y produce una
expansion cortical del mismo; el sitio mas comun donde se presentan las
lesiones intradseas es en la mandibula, especificamente en la zona
posterior *.

@ Diagnodsticos diferenciales clinicos

Los neurilemomas se asemejan a varias lesiones tales como:
- Tumor de células granulares.

- Neurofibroma
- Neoplasias de glandulas salivales 2

@ Caracteristicas histopatolégicas

El neurilemoma es usualmente una neoplasia encapsulada que
demuestra dos patrones histologicos principalmente: 1) Antoni A y 2)
Antoni B 1.

Las lesiones estan bien delimitadas gracias a la presencia de una capsula
verdadera o una pseudocapsula de tejido conjuntivo fibroso, que consiste
en epineuro Y fibras del nervio residual. Las células son fusiformes y de
nucleo alargado *.
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En raros casos se presenta intradérmicamente, o se manifiesta como una
forma plexiforme o como un crecimiento multilobulado similar al
neurofibroma plexiforme *®

Lo que caracteriza a un Neurilemoma son los patrones de &areas
alternadas de Antoni A y Antoni B, la cantidad relativa de estos dos
componentes varia y pueden mezclarse imperceptiblemente o cambiar
abruptamente. ®

Las areas de Antoni A estan compuestas por células de forma ahusada,
que tienen nucleos ondulados, bordes citoplasméticos indistinguibles y
ocasionalmente vacuolas intranucleares claras. Las células se
acomodan en pequefios haces o fasciculos intercalares, consistes en filas
paralelas de nucleos en empalizada y separadas entre si por una zona
acelular, ocupada por fibras de colageno 8. (Fig. 7)

En grandes areas de Antoni A los nudcleos en empalizada forman areas
arremolinadas que se conocen como cuerpos de Verocay (Fig. 8) *

Las areas de Antoni B son menos ordenadas y menos celulares, se
caracterizan por células ahusadas y nucleos ovalados que estan
organizadas al azar, rodeados por colageno *®

Los espacios irregulares de los vasos sanguineos, los cuales son
caracteristicos de los neurilemomas, son mas visibles en las éareas
hipocelulares de Antoni B. Su lumen tortuoso abierto estd a menudo

ocupado por trombos en varias etapas de organizacion y sus paredes son
1,28

espesadas por una fibrosis densa

Fig. 7. Microfotografia tefiida con Hy E, del neurllemoma gue muestra los patrones
Antoni Ay Antoni B.
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Fig. 8. Fotomicrografia tefiida con Hy E, del neurilemoma que muestra cuerpos de
Verocay en el patron Antoni A.

@ Diagndstico v tratamiento

El diagnéstico se hace por medio de una biopsia incisional. 2

Las células de la neoplasia muestran una reaccién inmunohistoquimica
positiva a la proteina S-100 *.

El tratamiento de eleccidbn es la excision quirdrgica, dado que son
neoplasias encapsuladas bien delimitadas es facil extraerlas del tejido
circundante 2®

@ Prondstico

Las recidivas son poco probables y el prondstico es excelente 2.
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3.4 Neuroma en empalizada encapsulado

B Definicion

También llamado neuroma solitario bien circunscrito. El neuroma en
empalizada encapsulado es una neoplasia neural benigna de distintas
caracteristicas clinicas e histopatoldgicas, aunque este fue reconocido
recientemente (1972) *.

Es una de las neoplasias mas comunes de nervio superficial,
principalmente en la regién de cabeza y cuello .

B Etiologia

La causa es incierta pero algunos autores tienes especulaciones sobre
que el trauma podria jugar un papel importante en la Etiologia.; aunque el

tumor se considera una lesion reactiva mas que una neoplasia verdadera
1,2

B Caracteristicas clinicas

El neuroma en empalizada encapsulado muestra una sorprendente
predileccion por la cara y cuello, la nariz y la mejilla son los sitios
especificos mas comunes. En la cavidad bucal la lesion aparece
principalmente en el paladar duro y mucosa labial superior, aunque
también podria ocurrir en otras areas bucales, en estas areas las lesiones
son pequefias, con un didmetro de 5 a 10 mm ** 8,

La lesion es diagnosticada frecuentemente entre la quinta y séptima
décadas de la vida.

Se presenta como un nédulo en forma de clpula, de superficie lisa,

asintomatica en el area de la cara de pacientes adultos, afecta a ambos
géneros por igual &.
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Los neuromas en empalizada encapsulados son poco comunes, aunque
muchos son probablemente diagnosticados microscopicamente como
neurofibromas o neurilemomas .

B Diagnosticos diferenciales clinicos

e Neurofibroma.
e Neurilemoma.
e Hiperplasia fibrosa.

B Caracteristicas histopatoldgicas

Histopatologicamente el neuroma en empalizada encapsulado consiste en
una proliferacién de las células de Schwann y de una gran cantidad de
axones dentro de una cépsula derivada del perineuro.

Aparece bien circunscrito (Fig. 9) y a menudo encapsulado, aunque esta
capsula podria estar incompleta especialmente a lo largo del area
superficial de la neoplasia. Se compone de células en forma de huso con
los nucleos vascéfilos en una manera en empalizada (Fig. 10) y poco
citoplasma *°.

Algunas lesiones tienen apariencia lobulada. .

Esta neoplasia consiste en los fasciculos celulares entrelazados con
células de huso que son constantes con las células de Schwann. Los
nacleos son caracteristicamente ondulados y acentuados, sin
pleomorfismo significativo o actividad mitética ™.
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Fig. 9 Fotomicrografia tefiidacon Hy E, Fig. 10. Fotomicrografia tefiida con Hy E
que muestra al neuroma en empalizada gue muestra los nucleos en empalizada.
bien circunscrito. 10X 40X.

® Diagnostico y tratamiento

El inmunomarcaje revela la presencia de numerosos axones dentro de la
neoplasia y al igual que las células demuestran reaccién positiva para la
proteina S-100 *.

El tratamiento de eleccion para el neuroma en empalizada encapsulado
consiste en la excisién quirdrgica local

B Pronoéstico

La recurrencia es rara. Sin embargo, el reconocimiento de esta lesion es
importante debido a que no esta asociada con neurofiboromatosis o
neoplasia endocrina multiple (NEM). *'2,
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3.5 Neurotecoma
B Definicion

En 1969 Harkin y Reed, describieron una inusual neoplasia mixoide de
probable origen en la vaina del nervio bajo el termino de “mixoma de la
vaina nerviosa”. Su apariencia distinta los condujo a distinguirla
provisionalmente como variante del neurofibroma **°.

Mas adelante Gallager y Helwing reportaron 53 casos similares bajo el
nombre de neurotecoma de origen en la vaina nerviosa®®.

También llamado mixoma de la vaina nerviosa, el neurotecoma es una
neoplasia benigna poco comun intradérmica o subcutanea, derivada de la
vaina nerviosa de los nervios periféricos. Otros utilizan el termino
neurofibroma cutaneo bizarro, mixoma dérmico de la vaina nerviosa *°.
Predomina en adultos jévenes y tiene predileccion por cabeza, cuello y
hombros 8.

® Caracteristicas clinicas

Se presentan durante la nifiez y vida temprana del adulto y tienen mayor
incidencia por la porcién superior del cuerpo, tal como, cabeza, cuello y
hombros. Las membranas mucosas estan implicadas raramente. Se
sitian en la dermis y en casos excepcionales ocurren en tejidos blandos
profundos. Esta es neoplasia ocurre generalmente en mujeres 2.

Clinicamente la lesion es poco caracteristica. Generalmente es un nodulo

solitario asintomatico de crecimiento lento que rara vez excede los 20
mm. Se puede presentar en piel y mucosas *°
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B Diagnoésticos diferenciales clinicos

El diagndstico diferencial se hace con:
o0 Angiomixoma superficial.

o Neurofibroma mixoide.
o Xantofibroma atipico 8.

B Caracteristicas histopatoldgicas

Histologicamente, el neurotecoma esta dividido dentro de distintos lI6bulos
por tejido conjuntivo fibroso. Cada I6bulo consiste de una matriz mixoide.
Generalmente las células exhiben pleomorfismo y pocas figuras
mit6ticas.?

Ocasionalmente se pueden observar células gigantes benignas dentro de
los I6bulos. Aunque muchas neoplasias son totalmente mixoides también
existen algunas neoplasias celulares con marcada atipia nuclear, que se
pueden extender a tejido adiposo y muscular.

Esta neoplasia esta localizada en la dermis reticular. Se caracteriza por
nidos y cordones de células epitelioides y fusiformes con citoplasma
eosinofilo.

El nucleo es redondo o alongado, con cumulos de cromatina irregulares
en la periferia. ®

Las variantes histolégicas del neurotecoma son la clasica, celular y mixta,
las cuales no pueden ser diferenciadas clinicamente. En la variante
clasica (mixoide o hipocelular) hay nddulos fasciculares bien circunscritos
con un estroma predominantemente mixoide.*®

En contraste, en la variante celular, la neoplasia no esta encapsulada y
tiene un patron de crecimiento predominantemente lobular. Las células
gue componen la neoplasia son epitelioides, de citoplasma eosinéfilo y
algunas células fusiformes, las mitosis son escasas. *°
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La variante mixta del neurotecoma muestra una gran variabilidad en sus
4 8,15
células. ™ ™.

Fig. 11. Fotomicrografia que muestra Fig. 11. Fotomicrografia que muestra
al neurotecoma dividié por I6bulos algunas células gigantes multinucleadas.
por tejido conjuntivo fibroso. 10X 40X

Se ha postulado que el neurotecoma se deriva de la vaina neural, sin
embargo, en las variantes celular y mixta no se ha probado dicho origen .

B Diagnoéstico y tratamiento

El diagnéstico se realiza con una biopsia incisional.

La expresion de la proteina S-100 muestra positividad en las células
neoplasicas *°.

El tratamiento de eleccion del neurotecoma es la extirpacion quirdrgica
completa.
® Prondstico

El pronéstico es excelente y la recurrencia poco probable.

En los casos en los que se ha documentado recurrencia de la neoplasia,
aparentemente la extirpacion fue incompleta  *°.
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6. OBJETIVO GENERAL

Identificar las caracteristicas histopatologicas especificas de cada una de
las lesiones de origen neural remitidas al Laboratorio de Patologia Clinica
y Experimental de la DEPel de la Facultad de Odontologia de la UNAM de
1996 al 2006. Siendo, el neurofibroma, neurilemoma, neuroma traumatico,
neuroma en empalizada encapsulado, y el neurotecoma, las principales

neoplasias a examinar.

7. OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Corroborar las caracteristicas histopatologicas
Neuromas Traumaticos.

2. Corroborar las caracteristicas histopatolégicas
Neurofibromas.

3. Corroborar las caracteristicas histopatolégicas
Neurilemomas.

4. Corroborar las caracteristicas histopatologicas
Neuromas en empalizada encapsulado.

5. Corroborar las caracteristicas histopatolégicas
Neurotecoma.
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8. TIPO DE ESTUDIO

Descriptivo- Retrospectivo

9. CRITERIOS DE INCLUSION

Todas las lesiones benignas de origen neural diagnosticadas en el
Laboratorio de Patologia Clinica y Experimental DEPel del periodo de
1996 al 2006.

10. CRITERIOS DE EXCLUSION

Todos los diagndsticos histopatologicos que no corresponden a lesiones
benignas de origen neural.

11. CRITERIOS DE ELIMINACION

Aquellos casos diagnosticados como neoplasias de origen neural que al
momento de la examinacion microscépica no  cumplian con las
caracteristicas de una neoplasia nerviosa.
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12.

=

NoOokwN

13.

MATERIAL

8295 biopsias del en el Laboratorio de Patologia Clinica y
Experimental entre los afios 1996 al 2006.
Microscopio 6ptico de tres cabezas.

13 cortes histologicos adicionales tefiidos con Hy E.
1. Histokinette.

1. Microtomos.

1. Tren de tincion.

Material de escritorio:

Hojas blancas.

Lapiz.

Goma.

Sacapuntas.

METODOLOGIA

Realizamos una seleccién de los archivos de biopsias recibidas
en el Laboratorio de Patologia Clinica y Experimental, DEPel del
periodo comprendido entre los afios 1996 al 2006, con diagnostico
de lesiones benignas de origen neural que incluyeron neuroma
traumatico, neurofibroma, neurilemoma, neurotecoma y neuroma
en empalizada encapsulado principalmente.

Seleccionamos un total de 29 casos con diagnoéstico de lesiones
benignas de origen neural que incluyeron, 12 neuromas
traumaticos, 11 neurofibromas, 3 neurilemoma, 2 neuromas
encapsulados en empalizada y 1 neurotecoma.

Cada neoplasia fue revisada por dos patélogos para corroborar el
diagnostico.

Realizamos la descripcion histopatologica de cada uno de los
casos.

Realizamos un analisis descriptivo de las caracteristicas

histopatoldgicas tipicas de cada lesion de acuerdo a lo descrito
previamente en la literatura.

32



14. RESULTADOS

De los 8295 (100%) de los casos registrados en el Laboratorio de
Patologia Clinica y Experimental en el periodo de 1996 al 2006, se
encontraron 29 casos (0.35%) (Grafica 1), con diagndstico de neoplasias y
lesiones de origen neural que incluian:

12 (0.14%) neuromas traumaticos.

11 (0.13%) neurofibromas.

3 (0.03%) neurilemomas.

2 (0.02%) neuromas en empalizada encapsulados.
1 (0.01%) neurotecoma.

En general, hubo predileccion por las mujeres con un total de 23 casos
(79.3%), y el resto que se presentaron en varones (20.7%) (Gréfica 2).

Las edades en que se presentaron las neoplasias fueron de los 10 a los
60 afios, teniendo una media de 35 afios y una moda a los 23 afios.

Las localizaciones principalmente fueron en cavidad bucal porque el lugar

donde se registraron fue en un laboratorio de Patologia bucal y algunos
neurofioromas y el neurotecoma se presentaron en piel (Gréfica 3).

Neuromas traumaticos.

Los neuromas traumaticos presentaron una marcada predileccion por el
género femenino con el 83.3% (10 casos) y el resto se presento en
varones (Gréafica 4).

Los neuromas traumaticos se presentaron con mas frecuencia entre la 12
y 32 décadas de vida (Grafica 5).

Las localizaciones méas frecuentes en mucosa yugal y lengua
principalmente (Gréfica 6).

En el 100% (12 casos) se encontraron las siguientes caracteristicas
hiperplasia del nervio, y multiples haces nerviosos, sélo el 28.6% (4
casos) presentaron infiltrado inflamatorio crénico de leve a moderado, el
14.3% (2 casos) mostraban hemorragia (Gréafica 7).
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Neurofibromas

En el grupo de neurofibromas se observaron las siguientes caracteristicas
histopatoldgicas:

El 100% (11 casos) presentaron células fusiformes con nudcleos
ondulados, el 90.9% (10 casos) presentaron matriz mixoide, el 63.6% (7
casos) presentaban nddulos multiples de tejido fibrobléstico, en el 18.2%
(2 de los casos) se presentaron bien circunscritos y en el 81.8% (9 casos)
se presentaron difusos (Gréfica 8).

Los neurofiboromas presentaron principalmente en cavidad oral con un
63.6% (7 casos), las localizaciones donde mas se presentaron fueron en
la lengua, labio superior, y mucosa yugal, aunque hubo 36.3% (4 casos)
gue se mostraron en piel como es en el brazo, y ala nasal (Gréafica 9).

La edad mas frecuente fue de los 2 y 32 década de la vida (Grafica 10).
Estos se presentaron mas en mujeres que en hombres (Gréafica 11).

Neurilemomas

En cada caso de los neurilemomas presentaron todas las caracteristicas
histopatolégicas descritas en la literatura, y mostraron variadas
cantidades de tejido Antoni A y Antoni B.

El 66.6% (2 casos) se presentaron bien circunscritos, el 100% (3 casos)
presentaron células fusiformes con ndcleos alargados (Gréfica 12).

En el 66.6% (2 casos) el patron celular que predominé fue el Antoni B, y
solo 33.3% (1 casos) el patrén predominante fue el Antoni A.

Cada lesion presentaba un porcentaje variable de los patrones de Antoni
A'y Antoni B.

En el primer el tejido Antoni A se presentaba en un 20% y el otro 80% se
trataba de tejido Antoni B.

En el segundo caso el tejido Antoni A se presentaba en un 40% vy el otro
60% se trataba de tejido Antoni B.

En el tercer caso, el tejido Antoni A se presentaba en un 90% y el otro
10% restante se trataba de tejido Antoni B (Gréfica 13).

La localizacion donde se presentaron los neurilemomas fue en lengua y
fondo de saco.
Se presentaron con ligera predileccion por el género masculino.
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Neuroma en empalizada encapsulado

En el 100 % (2 casos) se presentaron noédulos circunscritos asi como la
presencia de células en forma de huso, con ndcleos en empalizada. La
mitad de los casos se mostraban completamente delimitados, mientras
que el otro 50 % se presentaba parcialmente circunscrito.

Neurotecoma
El Unico caso se encontr6 localizado en piel cabelluda.
Histopatologicamente se presentaron l6bulos compuestos por matriz

mixoide, células que exhibian pleomorfismo y algunas figuras mitéticas,
asi como la presencia de células gigantes benignas.
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B Neuroma Traumatico

2(10.3%) 1(3.3%)

B Neurofibroma
m Neurilemoma
m Neuroma Encapsulado en

Fmnalizada

W Neurotecoma

Gréfica 1. Distribucion en general de las neoplasias de benignas de origen
neural.

M Mujeres

B Hombres

Gréfica 2. Distribucion por género de las neoplasias benignas de origen
neural.

36




m Cavidad bucal

M Piel

Grafica 3. Frecuencia de localizacion de las neoplasias benignas de
origen neural.

Femenino Masculino

Grafica 4. Distribucién por género del neuroma traumatico.
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M 10a 20 ahos
W 21a 30 afos
™ 31240 ahos

m 41 a 50 afos

Grafica 5. Distribucion por edad del neuroma traumatico.

m Mucosa yugal
M Lengua

m Angulomandibular

Grafica 6. Frecuencia de localizacion de los neuromas traumaticos
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2 (14.3%)

H Hiperplasia del

4 (28.6%) .
nervio

12 (100%) M Mudltiples haces
nerviosos

o Infiltrado
Inflamatorio

12 (100%) B Hemorragia

Grafica 7. Caracteristicas histopatologicas encontradas en el neuroma
traumatico.

B Bien circunscrito

m Célulzs fusiformes con
nucleos ondulados

 Matriz mixoide

10 (82%) 11 (100%)

m Multiples nédulos

Grafica 8. Caracteristicas histopatoldgicas encontradas en el
neurofibroma.
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Gréfica 9. Frecuencia de localizacion del neurofibroma.

58

10 a 20 afios 21 a 30 afios 31 a 40 aiflos 41 a 50 afios 51 a 60 afios

Grafica 10. Distribucion por edad del neurofibroma.
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H Femenino

B Masculino

Grafica 11. Distribucion por género del neurofibroma

1lcasos (33.3%)

2 casos (F6.6%)

M Eien delimitado
W Células fusiformes con nicleos
alargacos

M Ulcerados

W Infiltrado inflamatorio

Gréfica 12. Caracteristicas histopatoldgicas halladas en los neurilemomas
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15. DISCUSION

Enzinger 8, menciona que el neurofibroma y el neurilemoma es el grupo
mas comun y significativo de neoplasias de origen neural, sin embargo,
nuestros resultados sefialan que las neoplasias mas comunes son el
neuroma traumatico y el neurofibroma.

En los casos de los neuromas trauméticos pudimos observar
practicamente todas las caracteristicas histopatolégicas propias de esta
lesibn, como son hiperplasia del nervio, multiples haces nerviosos,
infiltrado inflamatorio, y hemorragia.

Neville *, menciona que la localizacién del neuroma traumético es
especialmente en la region del agujero mentoniano, lengua y labio inferior,
en nuestro estudio la localizacién més frecuente fue en la mucosa yugal y
lengua principalmente. También menciona que se presentan mas en
mujeres, y a cualquier edad, en nuestra investigacion se encontraron
caracteristicas similares.

Marx y Neville *?, mencionan que los neurofibromas solitario afectan a
ambos géneros por igual y que se presentan en personas de entre los 20
a 30 afios, en nuestro estudio mostramos que hubo una marcada
predileccion por las mujeres y comprobamos que se presentaron mas
entre la 2 y 32 décadas.

Neville, Marx y Enzinger, % mencionan que los neurilemomas ocurren
entre la 2 y 58 décadas de vida, que afecta a ambos géneros por igual, y
gue por lo regular aparece a menudo en la superficie dorsal de la lengua
y piso de boca. En nuestros resultados coincidimos que la edad en que se
presenta esta neoplasia es en la 2 y 52 décadas de la vida, la localizacion
mas frecuente fue en la lengua y presentandose con mayor predileccion
en hombres.

Dakin MC, Leppard B3, mencionan que la localizacién mas frecuente del
neuroma en empalizada encapsulado ocurre en la piel en el area central
de la cara, brazos y hombros y en la cavidad bucal su localizacion mas
frecuente es en el paladar duro. Mencionan que se presentan en la
primera o segunda década de la vida. Y que afecta a ambos géneros por
igual.

En nuestros resultados corroboramos las caracteristicas antes
mencionadas, la localizacion méas frecuente fue en paladar duro, las
edades en que se presentaron fueron entre la 2 y 42 décadas de vida, y
se mostraron en ambos géneros por igual.

43



Gallager RL, Helwig Eb. **, mencionan que el neurotecoma que ocurre
generalmente en mujeres y comunmente en la region de cabeza y el
cuello.

En general las neoplasias de origen neural presentaron todas las
caracteristicas  histopatologicas tipicas de cada una, descritas
previamente en la literatura. Asi mismo en los neurofibromas habia
presencia de células cebadas en una proporcion muy baja de casos, cabe
mencionar que la literatura las reconoce como un parametro diagnéstico.
En el caso de los neurilemomas encontramos que el 66.6% (2 casos) se
presentaron ulcerados, el cual no es un rasgo caracteristico, ni sirve como
diagndstico para estas neoplasias pero llama la atencion que se
presentaron en la mitad de los casos.
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16. CONCLUSIONES

En el presente estudio concluimos que:

0 Las neoplasias de origen neural son poco frecuentes. En el periodo
de 1996 al 2006 sélo se registraron 29 casos.

o En orden de frecuencia las neoplasias mas comunes que se
registraron fueron:

- neuroma traumatico.

- neurofibroma.

- neurilemoma.

- neuroma en empalizada encapsulado.
- neurotecoma.

o En general, observamos una marcada predileccion por el género
femenino, aunque los casos de neurilemoma se presentaron mas
en el género masculino.

0 La edad en que se presentaron tuvo un rango amplio abarcando de
los 10 a los 60 afios de edad. Teniendo una media de 35 afios y
una moda a los 22 afios.

o En cuanto a la localizacién, las neoplasias que se presentaron en
cavidad bucal principalmente en lengua, paladar duro, fondo de
saco y carrillos fueron el neuroma traumatico, el neurofibroma, el
neurilemoma y el neuroma en empalizada encapsulado y algunos
neurofibromas y el neurotecoma se presentaron en piel
principalmente en hombro, ala nasal y piel cabelluda.

0 Las caracteristicas histopatolégicas que se mostraron en cada

neoplasia benigna de origen neural correspondieron con las
descritas anteriormente.
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