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RESUMEN

El perineuroma es un tumor benigno raro que deriva de las células
perineurales de la vaina del nervio. Fue descrito por primera vez
en 1978 por Lazarus y Trombetta, quienes basaron su diagnéstico
en las caracteristicas ultraestructurales de las células de esta
neoplasia. Posteriormente el perfil inmunohistoquimico de las
células perineurales permitio la identificacion de esta entidad con
mayor facilidad. Se describe una mujer de 47 aiios de edad con
tumor en pared abdominal, referida al Hospital de Oncologia por
diagndstico de histiocitoma fibroso maligno plexiforme. Se reviso
el caso y solicito inmunohistoquimica. La conclusion fie diagnos-
tico de perineuroma de tejidos blandos.
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Presentacion del caso

M ujer de 47 afios de edad con tumor en pared abdomi-
nal diagnosticada con histiocitoma fibroso maligno
plexiforme en el Hospital General de Zona de adscripcién. En
el Hospital de Oncologia del Centro Médico Nacional Siglo
XXI, donde fue referida, se recibié una laminilla y un bloque,
identificados como RL-09-4184.

La tincion con hematoxilina-eosina evidencioé neoplasia
mesenquimatosa benigna, bien delimitada, encapsulada,
constituida por células fusiformes dispuestas en patron arre-
molinado formando nédulos, asi como por vasos sanguineos
de paredes hialinizadas (Figura 1). Las células de citoplasma
fusiforme y ondulado; nucleos alargados, de cromatina granu-
lar fina, nucléolo incospicuo y sin mitosis (Figura 2); tifien de
azul con el tricromico de Masson (Figura 3); intensamente
positivas con el antigeno de membrana epitelial (Figura 4) y
negativas para proteina S100 (Figura 5). Con estos hallazgos
se diagnosticd perineuroma de tejidos blandos.
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SUMMARY

The perineuroma is a rare benign tumor, derived from nerve sheath
perineurial cells. It was first described in 1978 by Lazarus and
Trombetta, who based their diagnosis on the ultrastructural features
of perineurioma cells. Subsequently, the immunohistochemical
profile of perineurial cells allowed an easier diagnosis of this
condition. A case of perineurioma in a 47 year old woman is
reported. The patient presented with an abdominal wall mass, with
a previous diagnosis of malignant fibrous histiocytoma (MFH). The
case was reviewed at an oncology hospital, inmunohistochemistry
was performed and the concluding diagnosis was soft tissue
perineurioma.
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Figura 1. Corte histolégico tefiido con hematoxilina-eosina a
4x: perineuroma de tejidos blandos con arquitectura arremo-
linada o pacciniana que forma noédulos, y entre ellos vasos
sanguineos de paredes hialinizadas.
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Perineuroma de tejidos blandos

Figura 2. Corte histologico tefiido con hematoxilina-eosina a
10x: las células son de citoplasma fusiforme y ondulado; sus
nucleos son alargados, de cromatina granular fina, nucléolo
incospicuo y sin mitosis.

Discusién

El perineuroma es un tumor raro, benigno, que surge de las
células perineurales de la vaina del nervio periférico.?
Existen cuatro variantes: intraneural,>® de tejidos blandos,
reticular*y esclerosante;>® asi como su contraparte maligna.

El perineuroma de tejidos blandos muestra caracteristi-
cas morfologicas, ultraestructurales e inmunofenotipicas
particulares, que lo distinguen de otros tumores de la vaina
del nervio periférico como schwannomas y neurofibromas.®

El primer caso de perineuroma de tejidos blandos fue
informado en 1978 por Lazarus y Trombetta. El tumor tiene
la misma frecuencia en hombres y mujeres y se presenta en
adultos (media de 46 afios). La localizacion mas frecuente
es en tejido subcutaneo de las extremidades inferiores,
miembros superiores, tronco y solo 30 % ocurre en tejidos
blandos profundos; es muy raro en visceras, peritoneo,
cabeza y cuello. Hasta el momento no se han informado
casos asociados a NF1.?

Figura 4. Tinciéon de inmunohistoquimica con antigeno de
membrana epitelial a 40x: las células neoplasicas son inten-
samente positivas.

148

j ; )
Figura 3. Tincion de histoquimica de tricrémico de Masson a

10x: el citoplasma de las células que forman el perineuroma
tifien de azul.

Macroscopicamente, el tamafio varia de 0.3 a 20 cm, no
esta asociado con nervio identificable y generalmente esta
bien circunscrito; la superficie de corte muestra neoplasia
sélida con areas blanco amarillentas, de aspecto gelatinoso,
de consistencia blanda a firme, muy raramente puede mos-
trar areas focales de hemorragia.

Histolégicamente estd formado por células fusiformes,
delgadas tipo fibroblastos, con largas prolongaciones cito-
plasmaticas acintadas. Puede tener una arquitectura arremo-
linada o en fasciculos cortos. Algunos perineuromas morfol6-
gicamente tienen apariencia de dermatofibrosarcoma protu-
berans o de fibrohistiocitoma benigno. Los que tienen un
estroma mixoide abundante semejan neurofibromas mixoi-
des, por lo que se debe hacer diagnéstico diferencial con
dichas entidades.!” En raras ocasiones se ha observado
osificaciéon, y en 20 % muestran caracteristicas atipicas.?
Inmunohistoquimicamente son positivos para antigeno de
membrana epitelial (100%), laminina y colageno IV, CD34
(64%), claudina-1 (29%) y GLUTL,.
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Figura 5. Tincién de inmunohistoquimica de proteina S100 a
10x: las células neoplasicas son negativas para PS100.
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Cuadro |. Diagnésticos diferenciales de perineuromadetejidos blandos

Inmunohistoquimica

Entidad Morfologia EMA  P-S100 CK CD34 Vimentina Bcl-2 P63

Dermatofibrosarcoma Patronarremolinado e infiltrante. +/- - - +++ ++ - -
Carece del patrén pacciano

Tumor fibroso solitario Areas hipercelulares que alter- +/- - - +++ +/- +++ -
nan hipocelularesy colageniza-
das

Neurofibroma plexiforme Indistinguible de perineuroma - ++++ - - - - -

Schwannoma Indistinguible de morfologia - ++++ - - - - -

Meningioma extracraneal Se requiere correlacion clinica 'y + + + - + - -
estudios de imagen.

Mioepitelioma Patrénde crecimientoreticular, + + ++ - +/- - +++

cordones de células epitelioides
inmersas en un estroma con
dromixoide

EMA = antigeno de membrana epitelial, P-S100 = proteina S100.

Las caracteristicas ultraestructurales del perineuroma
consisten en prolongaciones delgadas, no afiladas en sus
extremos, con numerosas vesiculas pinociticas y parcial-
mente revestidas por una membrana basal.”

Segun la literatura, nuestra paciente tuvo una presenta-
cion clasica, sin embargo, el diagnoéstico se dificulta por la
gama tan amplia de entidades con las que se asemeja, por
eso es esencial complementar las pruebas de inmunohisto-
quimica o microscopia electrénica (Cuadro ).

Aunque en la literatura no se menciona el tumor fibrohis-
tiocitico plexiforme como diagnéstico diferencial, nosotros lo
incluimos porque la paciente fue referida de esta forma. El
tumor incluye dos componentes histolégicos: fibroblastico e
histiocitario, y nuestro caso carecia de ellos.*”

Con escision completa del tumor, el prondstico es exce-
lente, no se ha informado ningin caso de perineuroma
recurrente o con metastasis después de la reseccion quirdr-
gica completa.?
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