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Resumen

El schwannoma plexiforme es una variante poco frecuente del schwannoma. Su localizacion y los hallazgos histoldgicos son las principales diferencias
con respecto al schwannoma convencional. Se presenta un caso de schwannoma plexiforme y se revisan brevemente sus caracteristicas, con especial
atencion al diagnostico diferencial histopatologico. Se remarca también la necesidad de descartar las posibles, aunque infrecuentes, enfermedades

asociadas.
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Summary

Plexiform schwannoma is an uncommon variant of schwannoma. Location and histological features are the main differences from conventional
schwannoma. We report a case of plexiform schwannoma and we briefly review its characteristics, remarking the importance of the histopathological
differential diagnosis. We also highlight the necessity of ruling out associated diseases.
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El schwannoma plexiforme es una variante del schwannoma
caracterizado por un patron de crecimiento plexiforme,
intraneural y multinodular, que representa menos del 5% de
todos los schwannomasl[1, 2]. Presentamos un caso de
schwannoma plexiforme en una mujer de 33 afios y revisa-
mos brevemente sus caracteristicas.

Caso clinico

Enfermedad actual. Mujer de 33 afios con una lesién en el
primer dedo de la mano derecha de afios de evolucion, ini-
cialmente asintomatica, con molestias inespecificas ocasio-
nales en los Ultimos meses. La paciente negaba anteceden-
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tes traumaticos u otros posibles factores desencadenantes.
No existian otros antecedentes personales o familiares de
interés.

Exploracion fisica y complementarias. En la exploracion
fisica se observé una lesion con presentacion clinica de
papula discretamente indurada, bien delimitada, no adheri-
da a planos profundos, de 4mm de diametro. El resto de la
piel y mucosas no presentaba alteraciones. Los principales
diagnosticos diferenciales planteados fueron fibroquerato-
ma digital adquirido, fibromixoma acral superficial y neurofi-
broma; indicandose exéresis de la lesion.

Histopatologia. El estudio histolégico mostré una tumora-
cién multilobulada localizada en dermis media y profunda
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Figura 1. Tumor densamente celular, multilobulado, rodeado
por una fina capa de fibrina, situado en dermis media y profun-
da. [H-E x 20].

(Figura 1). Los lébulos estaban compuestos por células fusifor-
mes de nucleos delgados. Estas células se disponian formando
una doble empalizada rodeando un drea central de colageno
esclerosado, formando los caracteristicos cuerpos de Verocay
(Figura 2). No se evidencié presencia de fibras nerviosas den-
tro de la tumoracion. Las técnicas inmunohistoquimicas mos-
traron positividad para proteina S100 y vimentina, y negativi-
dad para actina de musculo liso (AML) (Figura 3).

Diagndstico. Con los hallazgos histolégicos e inmunohisto-
quimicos se realizé el diagnostico de shwannoma plexiforme.

Comentario

El schwannoma plexiforme es un tumor neural benigno que
afecta a la piel y al tejido celular subcutéaneol 1, 2]. Suele apare-
cer en adolescentes y adultos jovenes, con presentacion clini-
ca de papula de lento crecimiento, solitaria, blanda, movil y
asintomatical3]. A diferencia del schwannoma convencional
que se localiza generalmente en la regién flexora de los miem-
bros, la regién de cabeza y cuello, seguida del tronco, son las
localizaciones maés frecuentes en esta variante plexiforme[2].

Generalmente el schwannoma plexiforme se presenta
de modo esporadicol1, 2], aunque la aparicion de multiples
lesiones puede sugerir una asociacién sindromicall, 31. El
5% de los schwannomas plexiformes se asocian a neurofi-
bromatosis tipo 2, y otro 5% a schwannomatosis[1]. No se
ha descrito relacién con neurofibromatosis tipo 11, 2].

El diagndstico definitivo se obtiene mediante estudio his-
tologico[2]. El schwannoma plexiforme se localiza general-
mente en la dermis o en el tejido celular subcuténeo. Esta
compuesto por multiples nédulos, redondeados u ovalados,
rodeados por una capsula fibrosa fina[2]. Los ndédulos con-

Figura 2. Detalle de los cuerpos de Verocay: doble empalizada
nuclear rodeando areas de coldgeno esclerosado. [H-E x100].

tienen una proliferacion de células fusiformes con nucleos
ondulados y elongados que se disponen en empalizada for-
mando los cuerpos de Verocay[2] (Tabla 1). Estas zonas
celulares se conocen como areas Antoni A.[2]. Las areas
Antoni B (zonas hipocelulares, degenerativas, compuestas
por células fusocelulares dispuestas al azar en un estroma
laxo) son escasas en esta variante de schwannomal?2, 31.

El schwannoma plexiforme debe diferenciarse del neu-
rofibroma plexiforme y del tumor maligno de la vaina del ner-
vio periférico, debido a las implicaciones en pronéstico[1]. El
neurofibroma plexiforme es hipocelular y se caracteriza por
células de Schwann, fibroblastos y axones dispuestos de
modo desorganizado, embebidos en una matriz mixoide
prominente[2]. Este tumor es patognomonico de la neurofi-
bromatosis y tiene riesgo de transformacién malignal2, 3]. El
tumor maligno de la vaina del nervio periférico se diferencia
principalmente por un alto indice mitético y una positividad
débil y parcheada para la proteina S-100[2].

Ademas del Schwannoma convencional, en el que apa-
recen cuerpos de Verocay, existen otras neoplasias en las
que pueden existir dreas similares a los cuerpos de Verocay,
y que deben también incluirse en el diagnéstico diferencial,
como son el histiocitoma fibroso cutdneo en empalizada, el
dermatofibroma con diferenciacion miofibrobléastica, el neu-
roma traumatico, el neuroma encapsulado en empalizada,
el leiomioma, el angioleiomioma, el miofibroblastoma, o el
lipoma de células fusiformesl1, 4, 51. Areas similares a los
cuerpos de Verocay se han observado también en algunos
nevus melanociticos[6]. Las caracteristicas histopatolégicas
y las tinciones inmunohistoquimicas permiten la distincion
entre estas entidades (Tabla 1)[4, 5].

El tratamiento de eleccion consiste en la escision qui-
rargical2]. No se ha descrito potencial metastatico, aun-
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Figura 3. Técnicas inmuno-
histoquimicas: positividad de
las células tumorales para
proteina S-100 y vimentina.
Negatividad para actina de
musculo liso (AML). [a):H-E, x
40; b): AML, x 40; c): proteina
S100, x 40; d): vimentina, x 40].

Tabla 1. Tumores con &reas similares a los cuerpos de Verocay(1, 4, 5]

Schwannoma convencional

Compuesto Gnicamente por células de Schwann (excepto un 1% de células perineurales gue componen la cap-
sula). Areas hipercelulares (Antoni A) con disposicién en empalizada rodeando zonas de coldgeno esclerosado.
Areas hipocelulares (Antoni B) con estroma edematoso o mixoide y vasos hialinizados o ectésicos.

Histiocitoma fibroso cutaneo
en empalizada

Pierna de mujeres adultas. Lesion bien delimitada, no encapsulada. Cantidad variable de macréfagos y células
fusiformes dispuestas en patrén estoriforme en el centro de la lesion. La epidermis acantética suprayacente y las-
células fusiformes entremezcladas con fibras de colageno en la periferia de la lesion, son hallazgos histolégicos
muy caracteristicos. Positividad para factor Xllla y vimentina. Negatividad para proteina S100.

Dermatofibroma con diferenciacion
miofibroblastica

Cuello y hombro de varones adultos. Patron nodular. Células fusiformes elongadas y estroma esclerético. Puede
haber disposicion en empalizada alrededor de los focos de colageno esclerosado. Positividad para AML. Débil
positividad para CD57.

Neuroma traumatico

Lesion mal definida. Fasciculos y fibras nerviosas embebidas en un estroma fibroso y esclerosado.

Neuroma encapsulado en empalizada

Region facial. Lesion bien delimitada, fasciculada, con fibras nerviosas mielinicas, cantidad variable de neurofi-
lamentos, y areas en empalizada prominentes.

Leiomioma

Pierna de mujeres jovenes. Doloroso. Patron de crecimiento fascicular-fusiforme, con células de ntcleos elonga-
dos con extremos romos y vacuolizacion perinuclear. Positividad para desmina y AML.

Angioleiomioma

Tejido celular subcutdneo de la region del tobillo. Patrén de crecimiento fascicular-fusiforme, con células de
nlcleos elongados con extremos romos y vacuolizacién perinuclear. Positividad para desmina y AML.

Miofibroblastoma

Ganglios linfaticos inguinales de varones adultos. Neoplasia de células fusiformes con vascularizacion prominen-
te, extravasacion hematica y fibras amiantoides. Contiene éreas de colageno esclerosado rodeadas por una
empalizada de células fusiformes. Positividad para AML.

Lipoma de células fusiformes

Tumor no encapsulado compuesto por células fusiformes y tejido adiposo. Puede verse un patrén en empalizada
de las células fusiformes ocasional. AML: actina de musculo liso.
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que es posible la recurrencia en caso de exéresis incom-

pletall, 2].

Conclusiones

Presentamos un caso de schwannoma plexiforme y revi-
samos las entidades con caracteristicas histolégicas simi-
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