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Resumen

ANTECEDENTES: Los tumores malignos de la vaina del nervio periférico, como el
schwannoma, son tumores de dificil diagndstico. Su sospecha se basa en datos de
invasion neural y el aumento progresivo del tamafio. El 25 a 50% de los casos corres-
ponde a pacientes con neurofibromatosis.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 58 afios con schwannoma maligno errénea-
mente diagnosticado con progresién maligna significativa y rechazado en miltiples
ocasiones por su antecedente quirdrgico de hernia abdominal por no contar con
criterios de urgencia para su cirugia.

CONCLUSIONES: En pacientes con neurofibromatosis es importante valorar cual-
quier lesion de crecimiento rapido y evaluar constantemente su progreso y sintomas
sin subestimarlo por la frecuente aparicién de otro tipo de tumores fibrosos en estos
pacientes.

PALABRAS CLAVE: Schwannoma maligno; neurofibromatosis; tumores de la vaina de
nervio periférico.

Abstract

BACKGROUND: Malignant tumors of the peripheral nerve sheath such as schwannoma
are tumors difficult to diagnose. Their suspicion is based on data of neural invasion and
progressive increase in size; 25 to 50% of patients have neurofibromatosis

CLINICAL CASE: A 58-year-old male patient with malignant schwannoma mistakenly
diagnosed with significant malignant progression and rejected multiple times by his
surgical history of abdominal hernia for not having emergency criteria for surgery.

CONCLUSIONS: In patients with neurofibromatosis it is important to assess any fast
growing-lesion and to evaluate constantly its progress and symptoms without underesti-
mating it due to the frequent appearance of other type of fibrous tumors in these patients.

KEYWORDS: Malignant schwannoma, Neurofibromatosis; Peripheral nerve sheath
tumors.
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ANTECEDENTES

Los tumores malignos de la vaina del nervio
periférico son un grupo de sarcomas agresivos
que aparecen generalmente en la adolescencia
y edad adulta; se localizan principalmente
en el tronco y las extremidades inferiores, se
asocian altamente con la enfermedad de Von
Recklinghausen (neurofibromatosis tipo 1) en
25 a 50%.

El schwannoma maligno, también conocido
como neurinoma, neurilemoma o fibroblastoma
perineural maligno, es una neoplasia raramente
diagnosticada que representa s6lo 5 a 10% de
esta clase de sarcomas. Estdn conformados de
células de Schwann neopldsicas benignas; sin
embargo, en ocasiones suelen malignizarse. La
probabilidad de metastasis es escasa, el pulmén
es el sitio mas comdn, seguido del hueso y la
pleura; el cerebro es un sitio extraordinariamente
poco frecuente de metastasis, con menos de 15
casos reportados.’

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 58 afios, diabético en tra-
tamiento y neurofibromatosis tipo 1, que inicié
su padecimiento en 2014 refiriendo tumoracién
en el hipocondrio izquierdo, con aumento de
tamafo progresivo de 5 cm durante un ano. En
2016 se realizé intervencion quirirgica de esa tu-
moracion con resultado macroscépico de lipoma
abdominal confirmado histopatolégicamente.
Un afio después, el paciente tuvo recidiva de la
lesion con tamafio de 10 cm aproximadamente,
dolorosa a la palpacién (Figura 1), acompaiada
de pérdida de peso no cuantificada en los dlti-
mos tres meses, por lo que acudié al servicio
de cirugia general en donde consideraron que
la recidiva del lipoma abdominal no requeria
abordaje quirdrgico de urgencia, por lo que se
prolongé el tiempo a la intervencién quirdrgica.
Sin embargo, el paciente refirié aumento de los
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Figura 1. Dermatosis Ginica monomorfa localizada en
el abdomen a nivel del flanco izquierdo y mesogastrio
constituida por tumoracion de aproximadamente
10 cm de didmetro, color marrén-violdceo, bordes
poco definidos, con cicatriz eritematosa secundaria a
cirugia por exéresis de lipoma abdominal en su linea
media y pequefias tumoraciones fibromatosas en su
interior y alrededor de ésta con dolor a la palpacion.

sintomas, por lo que acudié al servicio de Der-
matologia y se inicié abordaje con ultrasonido de
tejidos blandos que report6: tumoracion hacia el
hipocondrio izquierdo probablemente relaciona-
do con su padecimiento de base. La tomografia
abdominal report6: hernia umbilical con conte-
nido de grasa pilérica y existencia de mdltiples
neurofibromas en la pared abdominal; dos de
ellos realzaban paralelo a la linea media sobre
el borde izquierdo de la regién supraumbilical y
hacia el triangulo lumbar izquierdo (Figura 2). La
biopsia por escision realizada en conjunto con
el servicio de Oncologia hall6 macroscépica-
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Figura 2. Tomografia axial computada de abdomen
que muestra una tumoracion adherida a la pared
abdominal y diversos neurofibromas a su alrededor.

mente un tumor de tejidos blandos en la pared
abdominal; schwannoma maligno, tumoracién
que media 10.5 x 6.5 cm grado Il asociado con
neurofibroma, sin evidencia de necrosis y sin
permeacion linfovascular con bordes (Figuras 3
y 4), lecho quirdrgico libre de neoplasia y ade-
cuada respuesta en la cicatrizacién (Figura 5).
Por los hallazgos se inicié radioterapia y se dio
seguimiento estrecho por ambos servicios.

DISCUSION

En los tumores malignos de la vaina del nervio
periférico, la primera manifestacion de ma-
lignidad es la aparicion de dolor, el cambio
de consistencia o el rapido crecimiento de un
nédulo dentro de un neurofibroma plexiforme
existente.'

Los sintomas y signos son causados por la inva-
sién directa de los nervios, la participacién de
los tejidos circundantes o el efecto de masa.’
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Figura 3. Cortes histologicos tefiidos con hematoxilina
y eosina. A. A bajo aumento (4x) se observa lesion con
zonas celulares Antoni A alternadas con areas hipo-
celulares Antoni B y ocasionales cuerpos de Verocay.
B. A mayor aumento (40x) se observan haces entre-
lazados de células fusiformes con ntcleos alargados
y citoplasma eosinofilico. En la parte inferior de la
imagen se distinguen células fusiformes dispuestas
de manera desordenada.

Figura 4. Estudios de inmunohistoquimica. A. Inmu-
notincién para S-100 fuertemente positiva de forma
difusa en ndcleos y citoplasma de las células neopla-
sicas. B. Se observa indice de proliferacién celular con
Ki67 positivo en 30%.

Los pacientes generalmente acuden a consul-
ta por una masa de tejido blando, dolorosa o
hallazgos neurolégicos focales, en ese orden
de frecuencia.? Los tumores malignos tienden a
aumentar rapidamente de tamafio, cantidad de
dolor y déficit neurolégico. En pacientes con
neurofibromatosis tipo 1, estas lesiones evolu-
cionan rapidamente, por lo que se requiere un
abordaje inmediato.’
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Figura 5. Paciente un mes después del proceso quirtr-
gico con reseccion completa de schwannoma maligno
en la pared abdominal.

Las pruebas de electrodiagndstico pueden
ayudar a localizar la afectacién de nervios espe-
cificos, pero no son especificas para diferenciar
entre su estirpe.®’

La resonancia magnética es la modalidad de
imagen mas util, denota la masa, determina si es
intrinseca o extrinseca al nervio, delimitando la
participacion de estructuras adyacentes.

La tomografia computada no es muy Gtil en estos
casos porque muchos tumores tienen densidades
similares a las de los musculos. Los schwanno-
mas son hipodensos al mdsculo y aumentan con
el contraste.®

La electromiografia y las pruebas de conduccion
nerviosa no son particularmente Gtiles porque no
pueden hacer distincién entre tumores benignos
o malignos.®
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La biopsia quirlrgica es importante en los
tumores que son profundos o potencialmente
malignos.>¢

El tratamiento de eleccion en la mayoria de los
casos es la escision quirtrgica. Las principales
indicaciones son el sangrado, el dolor, el déficit
neurolégico y la sospecha de malignidad.”°

Algunos pueden tratarse mejor de forma con-
servadora mediante observacion, como los
siguientes:

Schwannomas asintomaticos u otros tu-
mores sin sospecha de malignidad.

Neurofibromas subcutaneos, dérmicos
o plexiformes con baja sospecha de ma-
lignidad.

Tumores no malignos.

Tumores que causan sintomas minimos en
adultos mayores o personas con proble-
mas médicos discapacitantes.”

Schwannoma maligno

Los schwannomas son los tumores mas frecuen-
tes de los nervios periféricos; sin embargo, 2 a
5% de los casos experimentan degeneracién
maligna, que se denomina schwannoma malig-
no. Estos estén hechos de células de Schwann
neopldsicas.”

El schwannoma maligno ha tenido diversos nom-
bres, como tumor maligno de la vaina nerviosa
periférica, sarcoma neurogénico y neurofibro-
sarcoma. Aparece con mayor frecuencia en el
sexo femenino entre la tercera y cuarta décadas
de la vida, aunque se han reportado casos de
aparicion durante la infancia. Por lo general, es
asintomatico y descubierto de manera inciden-
tal durante una laparotomia o con estudios de
imagen.*#1
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Los schwannomas crecen desde los nervios
periféricos o las raices nerviosas de forma excén-
trica y el nervio mismo suele incorporarse en la
capsula. En los schwannomas grandes, las fibras
nerviosas pueden ser dificiles de encontrar.”

Histopatologia del schwanomma

En términos microscopicos pueden distinguirse
dos patrones histolégicos: Antoni tipo A que
consiste en células alargadas y fusiformes con
empalizada nuclear y cuerpos de Verocay for-
mados por dos filas compactas de nicleos bien
alineados, y Antoni tipo B que corresponde a
regiones hipocelulares con células alargadas
menos ordenadas y localizadas en un estroma
mixoide. La cantidad de estos componentes
puede variar y los cambios pueden ser abruptos
o casi imperceptibles.*°

En estudios inmunohistoquimicos, estos tumo-
res expresan positividad difusa para la proteina
S-100y generalmente para proteina glial acidica
(glial fibrillary acidic protein, GFAP).? Usualmen-
te son negativos para CD34. Los marcadores
musculares en algunos resultan ser positivos
para vimentina y nestina, pero no para actina o
desmina. Todos son negativos para la proteina
KIT (CD117), situacién que los distingue de los
tumores del estroma intestinal.’

Las variantes patoldgicas incluyen las siguientes:

Schwannoma celular: es predominantemente
de las zonas Antoni A, con escasos o ausentes
cuerpos de Verocay. Debido a su celularidad,
actividad mitética y la existencia ocasional de
destruccion ésea, se diagnostica como maligno
en mas de una cuarta parte de los casos.

Schwannoma plexiforme: es poco frecuente, por
lo general se manifiesta a lo largo de los plexos
nerviosos como conglomerados de schwan-
nomas multiples y puede ser esporadico o
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asociado con neurofibromatosis tipo 2 o schwan-
nomatosis. A diferencia de los neurofibromas
plexiformes, no se vuelve maligno.

Schwannoma epitelioide: es poco frecuente, se
distingue por células fusiformes y redondas agru-
padas en patrones epitelioides; la atipia nuclear
y cromatina densa son hallazgos comunes.

Schwannoma glandular: variante poco frecuente
que consiste tipicamente en glandulas morfologi-
camente benignas en el fondo de un componente
de schwannoma maligno.

Los schwannomas de larga evolucion pue-
den mostrar cambios degenerativos, como
pleomorfismo nuclear marcado, hialinizacién
generalizada de los vasos sanguineos, signos de
hemorragia remota, necrosis focal y calcifica-
ciones. En un momento, éstos fueron llamados
schwannomas antiguos y algunos todavia se
refieren a ellos como tales. Estos tumores no
son clinicamente distintivos y muchos patélogos
no los consideran una variante especifica de
schwannoma.?

Tratamiento quirargico

La cirugia es el tratamiento de eleccion debido
a que proporciona tasa alta de supervivencia.
Los factores para el pronéstico son el tamano,
el grado de diferenciacion tumoral y, el mas im-
portante, la reseccion en bloque con margenes
quirdrgicos sin afeccion. Debido a la posible
necesidad de reseccion de la raiz nerviosa, es
importante la informacién prequirdrgica a los
pacientes respecto al riesgo de afeccién motora-
sensitiva posterior y en estos casos el tratamiento
rehabilitador posquirdrgico.'

La radioterapia es poco eficaz porque la mayor
parte de estos tumores son radiorresistentes,
aunque en algunos casos se indica de manera
posoperatoria. La quimioterapia contribuye al
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tratamiento coadyuvante; estd indicada en los
casos en que el tumor muestra sensibilidad a
los farmacos, que parece estar en relacién con
el gen NF1.1?

La recidiva es frecuente en estos pacientes, a pesar
de resecciones amplias y completas, por lo que es
necesario el estudio anatomopatoldgico periopera-
torio. La localizacion mas habitual de las metastasis
es la pulmonar y estd indicada la reseccion.

Pronéstico

El riesgo de por vida de padecer un tumor maligno
de la vaina del nervio periférico en pacientes con
neurofibromatosis tipo 1 varia de 5 a 13%. Entre
los niflos con tumores malignos de la vaina del
nervio periférico, 20 a 50% tienen neurofibroma-
tosis tipo 1. Los pacientes con neurofibromatosis
tipo 1 suelen tener tumores mds grandes en el
momento del diagndstico. Se estima que la super-
vivencia a cinco anos es de 20 a 64%.'*"

CONCLUSIONES

El diagndstico de un tumor de la vaina del nervio
periférico en fase temprana equivale a menor
morbilidad y mortalidad del paciente y mejor
calidad de vida. En pacientes con neurofibro-
matosis es importante valorar cualquier lesion
de crecimiento rapido y evaluar constantemente
su progreso y sintomas sin subestimarlo por la
frecuente aparicion de otro tipo de tumores
fibrosos en estos pacientes.
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