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Tumores de los nervios periféricos

Dr. JUAN A. PURRIEL *

Los tumores de los nervios periféricos o mas
precisamente de las células que constituyen las
vainas de los nervios periféricos no deberian
integrar estrictamente el conjunto de los tu-
mores de ‘“partes blandas”. Pero cuando estos
tumores neurilemales adquieren -cierto volu-
men, pueden presentarse como tumores de par-
tes blandas, siendo tratados como tales al ig-
norarse su verdadera histogénesis.

En general la literatura considera dos ti-
pos de tumores neurilemales: el neurinoma o
schwannoma y el neurofibroma.

En el estudio de estos tumores seguiremos
la clasificacién de Del Rio-Hortega-Polak (51)
(Cuadro 1) que ademas de los citados contem-
pla otros dos tipos tumorales.

Cuapro 1

Tumores de los nervios periféricos

(Clasificacion de Del Rio-Hortega-Polak)
I. Tumores indiferenciados: Lemocitoblastoma.
II. Tumores diferenciados:

Lemocitoma (Neurinoma de Verocay, Schwannoma
de Masson, Neurilemoma de Stout).

Lemocitofibroma (Neurofibroma de v. Reckling-
hausen).

Lemocitoma terminal (Neuro-nevus de Masson).

Siendo el primero un tumor excepcional de
la extremidad proximal de los troncos ner-
viosos y el ultimo de localizacién cutanea, sélo
nos detendremos en los otros dos tipos clasi-
cos, neurinoma y neurofibroma.

LEMOCITOMA

Aunque es el tumor mas frecuente de los
nervios periféricos, esta topografia es relativa-
mente rara frente a la localizacién preponderan-
te en las raices intracraneanas e intrarraqui-
deas. En 1935 Stout (65) sbélo encontré 194
casos bien descritos en la literatura. Se ob-
servan a cualquier edad y no existe predomi-
nio de sexo.

Generalmente asisten en los troncos nervio-
cos. de mayor tamafio, con predileccion de las
regiones flexoras de los miembros, especial-
mente cerca del codo, muiieca y rodilla. A
la inversa de las tumoraciones de la fibroma-
tosis de v. Recklinghausen muy raramente apa-
recen en el tronco.

* Asistente del Depto. de Anatomia Patolégica a
cargo del Lab. de Neuropatologia del Instituto de Neu-
rologia, Hospital de Clinicas.

Histogénesis.— Descrito por Verocay (78) co-
mo un tumor de las raices nerviosas y de los
nervios periféricos, este autor compatriota lo
denominé neurinoma creyendo que estaba for-
mado por la proliferacion de fibras nerviosas
y células de Schwann. Las fibras nerviosas
no proliferan tumoralmente, pero el origen
schwannico se reveld correcto. Aunque algu-
nos autores siguiendo a Mallory (36) sostuvie-
ron su origen fibroblastico [Penfield (48) lo
denominé fibroblastoma perineural], los traba-
jos citomorfolégicos de Masson (39) y Del Rio-
Hortega (54) y con cultivos de tejidos de
Murray y Stout (44) demostraron concluyen-
temente su origen en la glia periférica de las
fibras mielinicas, cosa que fue corroborada por
modernos estudios ultraestructurales (35,40).

Caracteres macroscdpicos.— Son tumores ti-
picamente circunscritos y encapsulados. Cuan-
do pequenos son esféricos, elasticos y pueden
estar incluidos en el espesor del nervio. Cuan-
do mayores, tienden a ser lobulados, mas blan-
dos, con fendémenos regresivos (hemorragia,
necrosis) y tendencia a la quistificacién (fig. 1).
El nervio corrientemente se observa en con-
tinuidad con el tumor y sus fibras se abren
en abanico incorporandose a la capsula.

Caracteres microscopicos.— Pueden obser-
varse dos tipos histolégicos que generalmen-
te coexisten en el mismo tumor. Hay zonas
de tejido compacto formado por fasciculos en-
trelazados de células fusiformes con nucleo
ovalado de extremos romos y citoplasma eosi-
nofilo (tipo A de Antoni) y zonas laxas, de
células menos regulares separadas por una sus-
tancia fundamental palida (tipo B de Antoni).
El microscopio electronico demostrd que estas
ultimas son resultado del proceso degenera-
tivo del parénquima tumoral (40). En las zo-
ras del primer tipo se puede observar una
disposicion caracteristica de los ntcleos, des-
crita por Verocay (78) como empalizadas (fi-
gura 2). Este hecho, aunque no es patognomé-
nico (se puede ver en leiomiomas, etc.) es de
gran valor diagnéstico.

Historia matural.— Los lemocitomas son tu-
mores benignos que curan con la simple ex-
tirpacion completa.

En la literatura existen referencias a for-
mas malignas de estos tumores descritas como
“schwannomas malignos” (65,71). La mayo-
ria de los cuales presentan una localizacion
mediastinal, retroperitoneal o visceral (30),
existiendo también en las partes blandas su-
perficiales.

Russell y Rubinstein (58) dicen que la evo-
lucién de estos tipos contrasta en tal forma
con el comportamiento habitual de los tumo-
res de los nervios, que es fundado dudar de
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su identidad. Pero que cuando un tumor tie-
ne algunos caracteres histoléogicos del neuri-
noma y se localiza en sus lugares de predilec-
cion, puede aceptarse como su forma maligna.

En nuestra experiencia en el Laboratorio de
Neuropatologia, en 143 casos intracraneanos e
intrarraquideos no se observé nunca formas
malignas.

F16. 1.— Neurinoma en corte sagital. Tumoracién en-
capsulada con estructura fasciculada presentando focos
hemorragicos y pequenas cavidades quisticas.

el

F16. 2.— Corte histolégico a pequefio aumento del tumor

de la fig. 1. Zonas de tipo A con tipica disposicién en

empalizada de los nucleos y zonas de estructura laxa
de tipo B. (Hematoxilina-eosina).

s

Fi1c. 3.— Corte histolégico a gran aumento de un neu-

rinoma sarcomatoide. Disposicién irregular de los ele-

mentos con evidente pleomorfismo nuclear. (Hemato-
xilina-eosina).
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Del Rio-Hortega (54) no acepta la maligni-
zacion de estos tumores. En cambio describe
casos en los que la experiencia demuestra su
evolucion benigna, pero cuyo cuadro histopa-
tolégico es llamativo por la presencia de un
marcado pleomorfismo nuclear (fig. 3). Para
resaltar esta divergencia les llamé ‘‘neurino-
mas o lemmocitomas sarcomatoides’.

LEMOCITOFIBROMA

Este tumor corresponde a los descritos por
v. Recklinghausen en la enfermedad que lle-
va su nombre. Las formas solitarias son raras,
en cambio se observan con mayor frecuencia
las formas miultiples constituyendo la fibro-
matosis de v. Recklinghausen. En ella pueden
aparecer tumoraciones en las raices y los gran-
des troncos nerviosos del cuello, tronco y ex-
tremidades, asi como en ciertas visceras.

Hidtogénesis.— Primitivamente se interpre-
t6 como derivado de los fibroblastos del te-
jido conjuntivo neural. Actualmente la ma-
yoria de los autores esta de acuerdo en que,
a pesar de la innegable proliferacion fibro-
blastica que a veces puede ser predominante,
la célula fundamental es neurilemal de tipo
schwannico (55, 58, 71). Esto ha sido confir-
mado por cultivo de tejidos (44) y por la mi-
croscopia electrdnica (50,79). Polak (51) agre-
ga un tercer elemento siempre presente, los
histiocitos. Del Rio Hortega (55) asimilé la
célula neurilemal no a la de Schwann, sino
a la célula de Remak de las fibras amieli-
nicas, por lo que podrian llamarse ‘rema-
komas’’,

Caracteres macroscopicos.— Son tumores bien
encapsulados y elasticos. A veces son alar-
gados, ensanchan irregularmente el nervio y
sus limites, dentro de él, no son tan nitidos
como en el neurinoma. Forman una masa
opalescente, grisacea, raramente quistica.

Caracteres microscopicos.— Su estructura his-
tolégica contrasta con la del neurinoma, por
ser de menor contenido celular, mas laxa y
con formaciéon de fibras colagenas, a veces
muy abundante. Nunca se observa disposicién
en empalizada. Es frecuente encontrar fibras
nerviosas preexistentes entre los elementos tu-
morales. A gran aumento, un examen cuida-
dozo distingue los ntucleos fusiformes de los
dos tipos celulares caracteristicos. Los elemen-
tos schwannicos son de niticleo mas pequefio
y extremos mas romos, los fibroblastos son
alargados de puntas afinadas y cuando estan
de frente, grandes y claros (fig. 4).

Historia mnatural.— Los neurofibromas que
aparecen en las partes blandas son tumores
benignos. Ocasionalmente se han descrito for-
mas malignas. Russell y Rubinstein (58) creen
que éstas son menos frecuentes que lo que se
ha sostenido y que cuando aparecen siempre
corresponden a una enfermedad de v. Re-
cklinghausen,

Cassinelli (12), siguiendo la escuela espano-
la, no acepta la existencia de verdaderos neu-
rofibrosarcomas, pues aunque los neurofibro-



30

Se ob-

I1c. 4.— Corte histolégico de un neurofibroma.

servan los nucleos de los dos tipos celulares, con dis-

posiciéon desordenada entre fibras de tipo conjuntivo.

(Impregnacién Panéptica con Carbonato de Plata de
Del Rio Hortega).

mas, en edad avanzada, son proclives a la
transformacién maligna, serian simplemente
“sarcomas neurogénicos”’, en el gentido de que
la malignidad estid dada por los elementos fi-
broblasticos del tumor y no por las células
neurilemales. Serian fibrosarcomas de los ner-
vios, con los caracteres y el comportamiento
de los fibrosarcomas de cualquier otra loca-
lizacién. En el mismo sentido se pronuncia
Matakas y col. (40) sosteniendo que 1nica-
mente futuros estudios electrénicos en un ma-
yor numero de casos podran aclarar el pro-
blema.

RESUMEN

Basandonos en la clasificacion de Del Rio Hortega-
Polak de los tumores de los nervios periféricos, sélo
consideramos los dos tipos mas importantes por su
frecuencia y topografia. Ellos son el lemocitoma y
el lemocitofibroma.

El lemocitoma (neurinoma, schwannoma o neurile-
moma) es el tumor mas frecuente de esta serie. Ac-
tualmente se reconoce su histogénesis en el elemento
schwannico. Generalmente unico, circunscrito y bien
encapsulado, tiene una histologia caracteristica con ele-
mentos fusiformes dispuestos en fasciculos entrelaza-
dos, mostrando tipicas figuras en “empalizada”. Aunque
ciertos autores describen formas malignas, la mayoria
sostienen que no existen. Del Rio Hortega reconoce
una forma denominada ‘‘sarcomatoide” en la cual se
observa un pleomorfismo nuclear evidente en discor-
dancia con una biologia netamente benigna.

El lemocitofibroma (neurofibroma) es un tumor mas
raro. Excepcional en su forma aislada, generalmente
es multiple formando parte de la neurofibromatosis de
v. Recklinghausen. Su histogénesis es mixta, a partir
de las células de Schwann y del componente fibroblas-
tico. Es un tumor benigno, encapsulado, cuya histo-
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logia expone su doble origen. Las formas malignas
descritas provienen exclusivamente del elemento fibro-
blastico, comportandose como un fibrosarcoma de cual-
quier otro origen.

SUMMARY

On the basis of Del Rio Hortega-Polak's classifica-
tion of tumors of peripheral nerves, we only consider
the two main types because of their frequency and
topography: lemocytomas and lemocytofibromas.

Lemocytomas (neurinomas, schwannomas or neurile-
momas) are the most frequent in this series. Histoge-
nesis in schwannic element is now recognized. They
are single, circumscribed and well encapsuled tumors,
with characteristic histology and fusiform elements
arranged in intertwined fascicles showing typical ‘“pa-
lisade” figures. Even though some authors describe
malign forms, the majority hold they do not exist.
Del Rio Hortega recognizes a ‘‘sarcomatoid” form in
wvvhich nuclear pleomorphysm is evident and at odds
with a markedly benign biology.

Lemocytofibromas (neurofibromas) are rarer; isola-
ted forms are exceptional, they are generally multiple
and a part of v. Recklinghausen’s neurofibromatosis.
Histogenesis is mixed and originates in Schwann’s cells
and cells of fibroblastic component. They are benign,
encapsuled, and its histology showing their double ori-
gin, Malign forms described are exclusively derived
from fibroblastic element; their behaviour is that of
any fibrosarcoma of other origin.

RESUME

Nous basant sur la classification des tumeurs des
nerfs périphériques de Del Rio Hortega-Polak, nous
considérons seulement les deux types qui, d’aprés leur
fréquence et leur topographie sont les plus importants:
le lemocytome et le lemocytofibrome.

Le lemocytome (neurinome, schwannome) est la tu-
meur la plus fréquente de cette serie. Actuellement
son histogénése est reconnue dans 1'élément schwanni-
que. Il est généralement unique, circonscrit et bien
encapsulé, a une histologie caractéristique avec des
éléments fusiformes disposés en fascicules entrelacés,
montrant des aspects typiques en ‘‘palissade’”. Quoique
certains auteurs décrivent des formes malignes, la
plupart soutiennent qu’elles n’existent pas. Del Rio
Hortega reconnait une forme dénommeée ‘‘sarcomatoi-
de” dans laquelle on observe un pléomorphisme nu-
cléaire évident, en opposition & une biologie nettement
bénigne.

Le lemocytofibrome (neurofibrome) est une tumeur
plus rare, se présentant exceptionnellement sous for-
me isolée, en général multiple et faisant partie de la
neurofibromatose de V. Recklinghausen. Son histogé-
nése est mixte, a partir des cellules de Schwann et du
composant fibroblastique. C’est une tumeur bénigne,
encapsulée, dont I'histologie montre la double origine.
Les formes malignes décrites proviennent exclusivement
de l'élément fibroblastique, et agissent comme un fi-
brosarcome de n’importe quelle origine.
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