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Schwannomas mediastinal y retroperitoneal metacronicos
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RESUMEN

Los schwannomas, también llamados neurilemomas, son tumores originados en la vaina de los nervios
periféricos. El 45% ocurren en cabeza y cuello, solo el 9% en mediastino y el 0,7-2,7% en retroperito-
neo. La multicentricidad es extremadamente rara.

Presentamos el caso de un paciente de 30 afios que consulté por dolor toracico derecho asociado a de-
rrame pleural, al que se le diagnosticé un schwannoma mediastinal posterior, el cual fue resecado en
forma completa por cirugia videoasistida. A los 3 afios, vuelve a consultar por dolor en flanco derecho
y, al estudiarlo, se constata un nuevo schwannoma de localizacién retroperitoneal, que se resecé por
via abierta dada su posicidn retrocava.

Describimos la metodologia de estudio de esta neoplasia y los hallazgos histopatoldgicos que demos-
traron su benignidad.

Conclusién: es una patologia muy infrecuente pero con excelente prondstico posoperatorio si la resec-
cién quirurgica es completa.

B palabras clave: schwannoma multiple, neurilemoma, neurinoma, mediastino posterior, retroperitoneo.

ABSTRACT

Schwannomas, also known as neurilemmoma, are neurogenic tumors that arise from the peripheral
nerve sheaths. Forty-five percent of schwannomas occur in the head and neck, 9% in the mediastinum
and 0.7-2.7% in the retroperitoneum. Multiple shwannomas are extremely rare.

We report the case of a 30-year old male patient with chest pain in the right hemithorax associated
with pleural effusion due to schwannoma of the posterior mediastinum that was completely resected
with video-assisted thoracoscopy. Three years later, he presented pain on the right lumbar region
due to a retroperitoneal schwannoma behind the vena cava that was completely removed with open
surgery.

We describe the tests used to evaluate this tumor and the histopathological findings confirming its
benign nature.

Conclusion: Schwannoma is a rare condition with excellent postoperative outcome after complete
surgical resection.

B Keywords: multiple schwannoma, neurilemoma, neurinoma, posterior mediastinum, retroperitoneum.
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Los schwannomas, también llamados neurile-
momas, son un raro tipo de tumores en el organismo y
aun menos frecuentes en la cavidad retroperitoneal. Se
originan en las células de Schwann del nervio periférico’.

Las células de Schwann, que forman la mielina
en el sistema nervioso periférico, son muy importantes
en la regeneracion de los nervios periféricos dafiados.
Estos tumores suelen ser benignos, de crecimiento len-
to, y menos del 1% se vuelven malignos. Generalmente
ocurren como tumores subcutaneos encapsulados soli-
tarios. Mas raramente surgen de puntos a lo largo del
nervio periférico, incluyendo los nervios craneales, las
raices espinales, el plexo braquial y lumbosacro, o los
nervios periféricos principales. Los multiples son extre-
madamente raros?.

Describimos un caso inusual de un paciente
con schwannomas benignos metacrénicos en medias-
tino posterior y retroperitoneo.

Un paciente masculino de 30 afios consultd
en abril del afio 2012 por cuadro de dolor toracico de
1 mes de evolucidn, localizado en hemitérax derecho
asociado a disnea de esfuerzo. Se realizé radiografia
(Rx) y tomografia (TC) de térax donde se evidencio de-
rrame pleural moderado derecho y un tumor de 10 x
5,5 x 4 cm de diametro, de bordes netos en regién me-
diastinal posterior (Fig. 1, Ay B).

Se efectud puncién biopsia de la masa ocu-
pante de espacio (MOE), cuyos hallazgos histopatolo-
gicos e inmunohistoquimicos resultaron vinculables
con tumor fusocelular de origen neural, por lo que se
decidio realizar reseccién de tumor de mediastino pos-
terior videoasistida (Fig. 1, C).

El estudio anatomopatoldgico informd
schwannoma confirmado por inmunohistoquimica (vi-
mentina y proteina S-100 positivas, caracteristicas de
schwannoma benigno).
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Se controlé semestralmente y en noviembre
de 2015 (luego de 3 afios) consultd por cuadro de dolor
abdominal localizado en flanco derecho de un mes de
evolucion.

Se le realizé una tomografia computarizada
de abdomen que informd, en proyeccién de glandula
suprarrenal derecha, la presencia de imagen de forma
redondeada, hipercaptante de 33 mm de didmetro (Fig.
2,AyB).

La resonancia magnética (RM) identifico la le-
sién por debajo de la glandula suprarrenal, que la des-
plazaba en sentido craneal, pudiendo corresponder a
adenomegalia aunque sin descartar otras etiologias. Se
observd, ademas, vena cava inferior ligeramente des-
plazada en sentido anterior por la lesion, con colapso
parcial de su luz.

Se completd el estudio del paciente con PET-
CT que evidencié a nivel de retroperitoneo, en situa-
cién retrocava, en intimo contacto con la glandula su-
prarrenal derecha, una imagen nodular, con densidad

FIGURA 1

de partes blandas (SUV 6.7) de 33 x 39 mm, atribuible a
adenomegalia en primer término, que no muestra claro
plano graso de clivaje con estructuras adyacentes.

Mediante estudios endocrinoldgicos se des-
carté la funcionalidad del tumor.

El paciente fue sometido a reseccion de la MOE
retroperitoneal +suprarrenalectomiaderechaenbloque
atravésde unaincision de Kocher, en diciembre de 2015.

El estudio anatomopatolégico informé tumor
de 4,5 x 4,2 x 2,5 cm de tamafio, fusocelular vinculable
con schwannoma. Recuento mitdtico: 0 a 1 mitosis por
10 campos de gran aumento. En la microscopia, el tu-
mor era compuesto por células fusiformes de nucleos
elongados dispuestas constituyendo areas mas celula-
res con nucleos en empalizada (zonas Antoni A) y otros
sectores con abundante estroma edematoso (zonas
Antoni B). El parénquima de la glandula suprarrenal, de
caracteristicas histoldgicas conservadas (Fig. 2 C).

El inmunofenotipo hallado en correlacion con
los antecedentes y la morfologia fue consistente con el

Ay B (corte sagital y axial). Imagen tomografica de masa ocupante expansiva (MOE) mediastinal posterior (flechas blancas). C, pieza quirtrgica

de MOE mediastinal.

Ay B (corte sagital y axial). Imagen tomografica de masa ocupante expansiva retroperitoneal (flechas negras). C, microscopia de tumor retro-
peritoneal. Hematoxilina-eosina 40x. Células fusiformes de nucleos elongados dispuestas constituyendo dreas mas celulares con nucleos en
empalizada (zonas Antoni A [flecha blanca corta]) y otros sectores con abundante estroma edematoso (zonas Antoni B [flecha blanca larga]).
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diagnéstico morfolégico de schwannoma benigno, con
resultado positivo para la proteina S-100 y negativos
para CD34, CD117 y actina muscular lisa.

Dada la multicentricidad del schwan-
noma en este paciente se descartd que padeciera en-
fermedad de Von Recklinghausen, en la que si se suele
ver este tipo de presentacion.

Actualmente se controla semestralmente sin
evidencia de nuevas lesiones.

El schwannoma fue descripto por Verocay en
1910, quien lo denomind neurofibroma encapsulado,
pero fue Scout en 1935 quien introdujo el término de
neurilemoma, también llamado schwannoma'.

Son tumores generalmente solitarios, bien
circunscriptos y encapsulados. La mayoria es de creci-
miento lento, no agresivo. Su incidencia mayor se pro-
duce en la edad comprendida entre 25-55 afios (como
sucedid en nuestro caso), pero pueden ocurrir a cual-
quier edad. No hay predileccion de género3.

El 45% de los schwannomas ocurren en la ca-
beza y cuello, y un 9% en el mediastino, donde repre-
senta el tumor neurogénico mas frecuente (alrededor
del 50%)*.

La localizacién retroperitoneal es muy infre-
cuente (representa del 0,7 al 2,7%) habiéndose des-
cripto en estos casos una mayor frecuencia en los que
padecen enfermedad de Von Recklinghausen, cuyo
prondstico es peor ya que el schwannoma suele ser
maligno'.

Los tumores crecen con mayor frecuencia en
la regidn posterior y posterolateral de la columna ver-
tebral, en la regidn tordcica, y lateral y anterolateral de
la columna vertebral en el retroperitoneo®.

La localizacidn en retroperitoneo o mediastino
se acompafia de escasa clinica; frecuentemente es un
hallazgo radioldgico incidental, o produce sintomatolo-
gia relacionada con la compresion de estructuras veci-
nas'. Los sintomas de nuestro paciente —dolor toracico
y en flanco derecho- pueden deberse a la compresion
del tumor de los nervios intercostales o vias respirato-
rias u érganos (glandula suprarrenal), como cita Chwen-
Yi Yang?.

Son tumores que suelen tener gran tamafio
al momento del diagndstico (algunas series describen
tamafios entre 8 y 20 cm) debido probablemente a la
flexibilidad y laxitud del espacio retroperitoneal y, de
menor medida, en el mediastino. Sin embargo, su ta-
mafio no se asocia con el grado de agresividad o riesgo
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potencial de malignidad, el cual es extremadamente
bajo’.

Las pruebas de imagen, generalmente ecogra-
fia y TC, nos ayudan a determinar el tamafio, localiza-
cién, invasion o implicacién de dérganos vecinos; pero
ninguna de ellas es patognomonica para este tumor. En
los informes mds recientes se considera que una explo-
racién de resonancia es el mejor método. A menudo,
incluso es posible encontrar el nervio parental®.

Recientemente, con los avances en las modali-
dades de imagenes, la deteccion incidental de tumores
retroperitoneales ha ido en aumento, especialmente
con el incremento de los exdmenes médicos de scree-
ning (tamizaje). Los schwannomas pequefios aparecen
como una masa homogénea y encapsulada, mientras
que los de mayor tamafio muestran degeneracién quis-
tica, hemorragia o necrosis central, siendo el hallazgo
mas caracteristico el cambio quistico. Su forma puede
ser ovoidea o redondeada®.

Estas caracteristicas, en los estudios de ima-
genes, pueden diferenciarlo de otros tumores en el
mediastino posterior y el area adrenal antes de la ope-
racién. Sin embargo, es raro que sean diagnosticados
preoperatoriamente como schwannomas®.

Dado que los schwannomas muestran una cap-
tacion variable de 18F-fluorodesoxiglucosa (FDG), con
un SUV entre 1.9 y 12.0, la PET tiene una utilidad limi-
tada para distinguir entre tumores benignos y malignos
de la vaina de los nervios periféricos. En muchos casos
es imposible distinguirlos antes de una biopsia o cirugia
precisamente porque los schwannomas pueden mos-
trar una alta captacion de FDG (como en nuestro caso)®.

El manejo del schwannoma requiere una ex-
tirpacién quirdrgica completa con un prondstico exce-
lente. La reseccidén toracoscépica ha sido informada
como el enfoque preferido para los tumores neuro-
génicos mediastinales posteriores. La adrenalectomia
laparoscépica es segura y factible para el diagnéstico
y el tratamiento del schwannoma benigno suprarrenal
o retroperitoneal®. En nuestro caso decidimos realizar
la reseccién del tumor retroperitoneal por via abierta
debido a que por imagenes se lo veia retrocavo y con
estenosis de esta y sin plano claro de clivaje con ella.
Cuando no se logra la reseccidn total, se recomienda
considerar el indice Ki-67 y el porcentaje de células
positivas para p53 como un indicador del potencial de
crecimiento maligno y de transformacion. Sin embargo,
es necesario un seguimiento regular en todos los casos®
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