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COMPONENTES HABITUALES DE UN NERVIO

Perineuro

Epineuro Células perineurales
* Fibroblastos

. Tejido adiposo Endoneuro

« Mastocitos o AXON

e Ceélulas de Schwann
e Fibroblastos




£ Hos itel Universitario [
12 de Octubre i

LESIONES NEURALES CUTANEAS

].- Lesiones reactivas
2.-Lesiones hamartomatosas

*3.- Neoplasias benignas



‘:g Hospital Universitario [
12 de Octubre e

LESIONES REACTIVAS NEURALES CUTANEAS

]1.- Neuroma Traumatico
e 2.- Polidactilia Rudimentaria
*3.- Neuroma de Morton

*4.- Neuroma con vaina epitelial



4;; Hospital Universitario [
" 12 de Octubre e

NEUROMA TRAUMATICO

« CAUSAS: Trauma o Cirugia previa

« MICROSCOPIA: Crecimiento desordenado y circunscrito de
todos los elementos del nervio:

 Fibroblastos

« Células de Schwan

« Células Perineurales

* Numerosas fibras nerviosas pequenas (Axones)

« Matriz Fibrosa









‘:;; Hospital Universitario [
12 de Qctubre R

LESIONES REACTIVAS NEURALES CUTANEAS

]1.- Neuroma Traumatico
e 2.- Polidactilia Rudimentaria
*3.- Neuroma de Morton

*4.- Neuroma con vaina epitelial



POLIDACTILIA
RUDIMENTARIA







‘:g Hospital Universitario [
12 de Octubre e

POLIDACTILIA RUDIMENTARIA

e Causa:

Neuroma de amputacion en la base de un 6° dedo
supernumerario rudimentario, tras autoamputacion.

Malformacion neural sin relacion con dedo supern.

« MICROSCOPIA:

Numerosas fibras nerviosas mal delimitadas embebidas en
tejido conectivo en dermis papilar y reticular

Pequenos corpusculos simulando corpusculos de Meissner



‘:;; Hospital Universitario
12 de Octubre

LESIONES REACTIVAS NEURALES
CUTANEAS

1.- Neuroma Traumatico

e 2.- Polidactilia Rudimentaria
*3.- Neuroma de Morton

*4.- Neuroma con vaina epitelial



‘:g Hospital Universitario [
12 de Octubre e

NEUROMA DE MORTON

« Metatarsalgia de Morton

* Dolor lancinante en planta del pie, en cabeza de
metatarsianos 3° 4° o0 en la articulaciéon metatarso-
falangica

 Macro: Engrosamiento de nervios plantares digitales

* Micro: Fibrosis endo, peri y epineural con fibrosis
vascular, incluido todo en tejido adiposo



NEUROMA
DE MORTON







ﬂ; Hospital Universitario
12 de Octubre

LESIONES REACTIVAS NEURALES
CUTANEAS

1.- Neuroma Traumatico

e 2.- Polidactilia Rudimentaria
*3.- Neuroma de Morton

*4.- Neuroma con vaina epitelial



The American Journal of Surgical Pathology 24020 TW0-7 %, 2000

£ 2000 Lippincott Williams & Wilkins, Inc., Philadelphia

Epithelial Sheath Neuroma: A New Entity

Luis Requena. M.D., Edouard Grosshans. M.D., Heinz Kutzner, M.D..
Christine Ryckaert, M.D., Bernard Cribier, M.D., Kenneth S. Resnik., M.D.,

and Philip E. LeBoit. M.D.

The authors describe four examples of a peculiar cutaneous
lesion characterized histopathologically by a proliferation of
enlarged nerve fibers ensheathed by squamous epithelium in-
volving the superficial dermis. The perineural epithelial sheaths
were composed of uniform squamous epithelium with evidence
of comification in the form of dyskeratotic cells or resulting in
orthokeratotic basket-weave comeocytes. Immunohistochemi-

skin, which is composed histopathologically of a prolif-
eration of capillaries in a background of monomorphous
spindle cells with schwannian features and may be a
marker for malignant rhabdoid tumor'® and rhabdomyo-
matous mesenchymal hamartoma of the skin, which 1s
composed of haphazardly oriented or perpendicular



‘:g Hospital Universitario [
12 de Octubre e

NEUROMA CON VAINA EPITELIAL

* Localizada en la piel de la espalda de adultos

* Evolucion benigna, sin recidivas

* MICROSCOPIA:
« Nervios maduros, gruesos en dermis superficial
« Vaina de epitelio escamoso perineural
 Mucinay fibroplasia perineural

NEUROMAS CON EPITELIO FOLICULAR









", .
L 4

!

QUERATINAS

&

o

QJ?*
¢

NEUROFILAMENTOS




QUERATINAS Y NEUROFILAMENTOS



£ Hos itel Universitario [
12 de Octubre i

LESIONES HAMARTOMATOSAS
NEURALES CUTANEAS

«]1.- Hamartoma fibrolipomatoso neural

(Fibrolipoma neural)
2.- Neuroma Mucoso
¢ 3.- Hamartoma neuromuscular de la infancia

*4.- Pacinoma






ﬂ; Hospital Universitario [ HAMARTOMA
12 de Octubre - FIBROLIPOMATOSO NEURAL

CARACTERISTICAS

« Rara. Clinica: Neuropatia compresiva en mufeca
 Comienza en la infancia. Clinica en adulto
« > 25%macrodactilia (lipohipertrofia)
* Tto: Descompresion neural
- MICROSCOPIA:
« Expansion epineuro grasa madura no circunscrita
 Nervios preservados

 Fibrosis perineural
J Cutan Pathol 2009; 36 (5): 594-596



ﬂ; Hospital Universitario [
12 de Qctubre R

LESIONES HAMARTOMATOSAS
NEURALES CUTANEOS

«1.- Hamartoma fibrolipomatoso (Fibrolipoma)
2.- Neuroma de Mucosas
«3.- Hamartoma neuromuscular de la infancia

4.- Pacinoma



4:;; Hospital Universitario [ NEUROMA DE MUCOSAS

12 de Octubre
CARACTERISTICAS

« Mdultiples. Marcador de MEN Ilb (Ca medular,
feocromocitoma y anormalidades somaticas)

* Mucosa oral. Raro en piel

« MICROSCOPIA 2 patrones:

« Masa submucosa o dérmica con neuromas similares
a los neuromas traumaticos solitarios

* Nervios hiperplasicos tortuosos con engrosamiento
del perineuro (proliferacion endoneural con capsula
perineural, EMA +)









£ Hos itel Universitario [
12 de Octubre i

LESIONES HAMARTOMATOSAS
NEURALES CUTANEAS

«1.- Hamartoma fibrolipomatoso (Fibrolipoma)
«2.- Neuroma de Mucosas
*3.- Hamartoma neuromuscular de la infancia

4.- Pacinoma



£; Hospita] Universitario HAMARTOMA NEURO-
12 de Octubre MUSCULAR DE LA INFANCIA

CARACTERISTICAS

« Rarisimas. Neonatos-congénitas
« Grandes Troncos nerviosos: Plexo braquial, ciatico
* Disminuye o incluso desaparece con el crecimiento

« MICROSCOPIA :

« Mezclade musculo esquelético y fibras
nerviosas

* No confundir con Tumor Triton maligno
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ﬂ' Hospital Universitario [ HAMARTOMA NEURO-
12 de QOctubre R

MUSCULAR FIBROMATOSO
AGRESIVO

CARACTERISTICAS

* La asociacion de hamartoma neuromuscular y fibromatosis es
mas que casual

» La historia clinica de los casos demuestra que la fibromatosis
no es secundaria a los procedimientos terapeuticos

» Para estos casos se podria utilizar el termino Hamartoma
neuromuscular fibromatoso agresivo, para una proliferacion
ectomesenquimal peculiar que asocia desde sus estadios
iniciales, hechos de Hamartoma neuromuscular y de
fiboromatosis agresiva, indistinguible de una fibromatosis
musculo-aponeurotica infantil



ﬂ; Hospital Universitario [
12 de Qctubre R

LESIONES HAMARTOMATOSAS
NEURALES CUTANEOS

«1.- Hamartoma fibrolipomatoso (Fibrolipoma)
«2.- Neuroma de Mucosas
«3.- Hamartoma neuromuscular de la infancia

4.- Pacinoma



4:; Hospital Universitario [ PACINOMA

12 de QOctubre

CARACTERISTICAS

« Sobrecrecimiento hamartomatoso de corpusculos de
Vater-Pacini

« También se conoce como Hiperplasia e Hipertrofia de
corpusculos de Pacini

« Aveces se han asociado con traumas previos y con
espina bifida.

* Los neurofibromas (neuromas) Pacinianos, podrian
encuadrarse tanto en esta entidad como en Mixomas
de la vainas nerviosas



Neuroma Paciniano
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ﬂ; Hospitsl Universitario
12 de Qctubre

TUMORES BENIGNOS NEURALES

«1.- Neuroma circunscrito solitario

« 2.- Schwanoma (Neurilemoma)

 3.- Neurofibroma

*4.- Perineuroma

*5.- Neurotequeoma y Mixoma de las Vainas nerviosas
* 6.- Neurotequeoma celular

«7.- Tumor de células granulares



‘E Hospital Universitario [ NEUROMA CIRCUNSCRITO
12 de QOctubre R SOLITARIO

CARACTERISTICAS

« También conocido como Neuroma encapsulado en empalizada
(Reed 1972)

* Frecuente, poco reconocido. Cara (mejilla, ala nasal) 30-60 anos.
Solitarias, no asociadas a Neurofibromatosis

* Probablemente represente una lesion regenerativa secundaria a
pequefios traumas

* Microscopia:

 Bien circunscrita, no encapsulada

« Fasciculos separados por hendiduras

« Ceélulas de Schwan y numerosos axones
« Aveces seidentifica el nervio de origen
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ﬂ; Hospitsl Universitario
12 de Qctubre

TUMORES BENIGNOS NEURALES

« 1.- Neuroma circunscrito solitario

« 2.- Schwanoma (Neurilemoma)

 3.- Neurofibroma

*4.- Perineuroma

*5.- Neurotequeoma y Mixoma de las Vainas nerviosas
* 6.- Neurotequeoma celular

«7.- Tumor de células granulares



ﬁ; Hospital Universitario [ SCHWANOMA

~ 12 de Octubre

CARACTERISTICAS

« Tumor de p.b. Infrecuente en piel. EE. distales, cabezay cuello

» Solitarios. Multiples raros. Asintomaticos. No asociados a NF
(excep. Bilaterales y nervio acustico = NF 2)

» Transformacion maligna rara (Epiteliode atipico)

» Microscopia:

« Encapsulado

« Antoni A, Antoni B, Cuerpos de Verocay
 Mitosis frecuentes en Antoni A,

« Vasos hialinizados en Antoni B

« No axones o fibras nerviosas

« Monosomiacromosoma 22, pérdida 22q



ﬂ; Hospital Universitario
12 de Qctubre

SCHWANOMA. variedades

*1.- Clasico

« 2.- Celular

« 3.- Plexiforme

*4.- Melanocitico psamomatoso
*5.- “Ancient”. Antiguo

* 6.- Células claras
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ﬁ- Hospital Universitario [ SCHWANOMA CELULAR
S 12 d% Octubire R

CARACTERISTICAS

« Woodruf 1981. 30% Organos profundos, excepcional en piel

 Se confunde con sarcoma. Pueden recidivar e infiltrar hueso.
Excepcional asociaciacion con NF1

» Microscopia:

« Céapsulafibrosa gruesa con inflamacion

« Dénsamente celular, escasas areas de Antoni B
 Fascicular. Raras empalizadas

 Mitosis (10/10cgh)

« Pleomorfismo nuclear degenerativo

« Numerosas células espumosas

« Necrosis rara. Hialinizacidon vascular
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ﬂ- Hospital Universitario [ SCHWANOMA PLEXIFORME
12 de QOctubre R

CARACTERISTICAS

« Formarara. Jovenes Tronco, pequefios <3 cm.
« 2/3 se originan en dermis.

 Aveces dolorosos.

* Recidiva infrecuente

« Rara asociacion a neurofibromatosis

» Microscopia:

« Nodulos independientes de tipo Antoni A
« Encapsulados
 Mitosis frecuentes



SCHWANOMA
PLEXIFORME



Pl | SCH\W/ANONA MELANOCITICO
¥ 12 de Octubre e PSAMOMATOSO

CARACTERISTICAS

 Forma muy rara. Adultos en raices nerviosas espinales, tracto gastro
Intestinal, hueso y partes blandas, infrecuente en piel

» Marcador del complejo de Carney en un 50% (mixomas,
pigmentacion punteada, endocrinopatias).

» Pequeno % es maligno con apariencia benigna (no psamom.)

» Microscopia:
« Bien circunscrito, solo parcialmente encapsulado

« Mezcla de células poligonales y fusiformes, muchas de las
cuales son melanocitos muy pigmentados

« Cuerpos de psamoma, a veces coalesciendo (masas)
« Adipocitos frecuentes
« Positividad para S-100, HMB-45, MART-1, Sinaptofisina









SCHWANOMA ANTIGUO

« Schwanoma con cambios degenerativos

* No criterios estrictos de diagndstico: o Ak o Yl

* Microscopia:
. Atipia nuclear degenerativa
. Pleomorfismo celular
. Escasas zonas de Antoni A
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ﬂ; Hospitsl Universitario
12 de Qctubre

TUMORES BENIGNOS NEURALES

« 1.- Neuroma circunscrito solitario

« 2.- Schwanoma (Neurilemoma)

 3.- Neurofibroma

*4.- Perineuroma

*5.- Neurotequeoma y Mixoma de las Vainas nerviosas
* 6.- Neurotequeoma celular

«7.- Tumor de células granulares



4:; Hospital Universitario [ NEUROFIBROMA SOLITARIO
"~ 12 de Octubre i

CARACTERISTICAS

» Adultos, no asociado a NF-1, si los profundos en zonas axiales
 Sin potencial de transformacion maligno

* Origen en endoneuro. Mezcla cel. clonal (Hamartoma o tumor)
» Microscopia:

« Circunscrito, no encapsulado, margenes imprecisos

« Mezclade celulas: Schwan, fibroblastos y perineurales, S-
100 + en 30-50% de las células

 Proliferacion fusocelular ondulante con numerosas fibras
nerviosas pequefias y Mastocitos en matriz + 6 - mixoide

« Formas raras: Neurofibroma colageno y Neurofibroma
atipico o pleomaorfico

e Ausenciade mitosis






ﬁ- Hospital Universitario [ NEUROFIBROMA PLEXIFORME

2 de Octubre

CARACTERISTICAS

* Ninos y adultos jovenes, marcador de NF-1. Cabezay cuello
« Deformaciones: piel redundante, hiperpigmentada, hipert. 6sea

* Riesgo de transformacion maligna en los profundos
« Microscopia:

 Nervios o fibras expandidas y reemplazadas por tejido
neurofibromatoso

« Fasciculos nerviosos gruesos y convolucionados

« Cambios mixoides
 Neurofibroma difuso adyacente comun
 Mitosis: Transformacion maligna
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ﬁ; Hospital Universitario [ NEUROFIBROMAS MULTIPLES

12 de Qctubre

CARACTERISTICAS

« En ausencia de manchas café con leche o nédulos de
Lisch en iris, no se debe considerar marcador de NF-1

* No hay criterios patognomonicos de NF-1:
 Mas de 5 manchas café con leche o

« Grandes manchas café con leche o

* Nodulos de Lisch o

* Neurofibroma plexiforme



ﬂ; Hospitsl Universitario
12 de Qctubre

TUMORES BENIGNOS NEURALES

« 1.- Neuroma circunscrito solitario

« 2.- Schwanoma (Neurilemoma)

 3.- Neurofibroma

*4.- Perineuroma

*5.- Neurotequeoma y Mixoma de las Vainas nerviosas
* 6.- Neurotequeoma celular

«7.- Tumor de células granulares



£ Hos ital Universitario [ PERINEUROMA

12 de Octubre R i
CARACTERISTICAS

* Piel o p.b. Adultos, MM, Tronco

« Perineuroma intraneural (Neuropatia hipertréfica). Déficit motor o
sensorial

* Perineuroma esclerosante. Dedos o palmas. Jovenes

» Alteraciones en cromosoma 22
« Microscopia:
« Circunscrito, no encapsulado.

« Proliferacion fusocelular con crecimiento arremolinado,
similar a meningioma intracraneal. Hialinizacion estromal

 Mitosis raras. No pleomorfismo

« EMA+, CD34 + focal, S-100 - 6 + focal
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Rl el i PERINEUROMA ESCLEROSANTE
12 de Octubre e

CARACTERISTICAS

* Microscopia:
« Nodulos circunscritos colagenizados.
 Celularidad variable

« Remolinos, cordones y bandas de células
epiteliales

« EMA +, Queratina o Actina + focal
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ﬂ; Hospitsl Universitario
12 de Qctubre

TUMORES BENIGNOS NEURALES

« 1.- Neuroma circunscrito solitario

« 2.- Schwanoma (Neurilemoma)

 3.- Neurofibroma

*4.- Perineuroma

*5.- Neurotequeoma y Mixoma de las Vainas nerviosas
* 6.- Neurotequeoma celular

«7.- Tumor de células granulares









£s Hospital Universitario [ NEUROTEQUEOMA O MIXOMA
12 de Octubre - DE LAS VAINAS NERVIOSAS

CARACTERISTICAS

« Adolescentes y adultos jovenes, Mujeres, MMSS, Cabezay
cuello. No asociacion a NF-1

 Recidivas infrecuentes

« Microscopia:

« Dérmicos con extension al subcutis. Multilobulados,
expansivos, con abundante matriz mixoide

« Células fusiformes, epitelioides y multinucleadas
« Pleomorfismo focal. Mitosis variables

« Rarametaplasia cartilaginosa

« S-100 positivos

« Infrecuente transicion a formas mas celulares



ﬂ: Hospital Universitario [ NEUROTEQUEOMA CELULAR

12 de Qctubre

CARACTERISTICAS

« Descrito en 1990 por Barnhill. Tronco alto, cabezay cuello

 Recidivas infrecuentes

« Microscopia:

 Nidos celulares epitelioides o fusiformes, dérmicos con
extension al subcutis.

« Células gigantes y pleomorficas, mitosis ocasionales
« Cambios mixoides minimos focales
« S-100 -, SMA +/-, NKI/C3 +, PGP9.5 +
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ﬂ; Hospitsl Universitario
12 de Qctubre

TUMORES BENIGNOS NEURALES

« 1.- Neuroma circunscrito solitario

« 2.- Schwanoma (Neurilemoma)

 3.- Neurofibroma

*4.- Perineuroma

*5.- Neurotequeoma y Mixoma de las Vainas nerviosas
* 6.- Neurotequeoma celular

«7.- Tumor de células granulares



& Hospitz] Universitario [ TUMOR DE CELULAS
12 de Octubre e GRANULARES

CARACTERISTICAS

« El aspecto granular es un fenotipo degenerativo lisosomal que
lo pueden expresar muchos tumores

 Lenguay piel de tronco, raro en visceras
« Lesiones multiples (10%). Recidiva <5% por excision incompleta

« Microscopia:

 Nidos y fasciculos mal delimitados, infiltrativos, afectacion
perineural, hiperplasia pseudoepiteliomatosa

« Pleomorfismo celular (degeneracion), mitosis
« PAS + diastasa resistente (1/3)

« NSE + S 100 +, NKI/C3 +, PGP9.5 +
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MUCHAS GRACIAS!




