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del schwannoma de
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Surgical treatment of
maxillary sinus schwannoma.
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Resumen

ANTECEDENTES: El schwannoma sinonasal es una tumoracién benigna propia de
la cavidad nasal, de crecimiento lento, que se origina en las células de Schwann en
vainas de nervios periféricos. Representa el 4% de los schwannoma craneocervicales
y su origen principal es el nervio trigémino con un sitio de manifestacion mas comin
en el seno etmoidal.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 13 afios, con obstruccién nasal y exoftalmos
derecho, asi como una tumoracién rosada en la cavidad nasal derecha, con diagnéstico
por biopsia de schwannoma nasal.

CONCLUSIONES: El tratamiento definitivo es la escisién quirdrgica completa que se
determina con la localizacién o extension de la lesion; tiene bajo riesgo de recurrencia
posterior a la extirpacion quirurgica.

PALABRAS CLAVE: Schwannoma sinonasal; tumoracién de la cavidad nasal; senos
paranasales; seno maxilar; tumoracién nasal.

Abstract

BACKGROUND: Sinonasal schwannoma is a slowly growing benign tumor of the
nasal cavity that originates in Schwann cells in peripheral nerve sheaths. It represents
4% of craneocervical schwannomas and its main origin is from the trigeminal nerve,
the most common site of presentation is in the ethmoid sinus.

CLINICAL CASE: A 13-year-old female patient with nasal obstruction, right exoph-
thalmos and a pink mass in the right nasal cavity with a biopsy diagnosis of nasal
schwannoma.
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CONCLUSIONS: Definitive treatment is complete surgical excision based on the location or extent of the lesion;
there is a low risk of recurrence after surgical removal.

KEYWORDS: Sinonasal schwannoma; Tumor of the nasal cavity; Paranasal sinuses; Maxillary sinus; Nasal
tumor.

ANTECEDENTES

El schwannoma es un tumor benigno de crecimiento lento, originado de las células de Schwann
en vainas de nervios periféricos, con una incidencia de 1.2 por cada 100,000 habitantes por
ano. Del 25 al 45% se localizan en la cabeza y el cuello y el 10% de éstos se originan en el
vago o el sistema nervioso simpatico. Los pares craneales afectados mas comiinmente son
V, VI, VII, VIII, X y XII o nervios simpaticos y periféricos. El 90% son esporadicos y el 3% se
asocian con neurofibromatosis tipo 2, 2% con schwannomatosis y 5% con meningiomatosis.
El schwannoma sinonasal es muy raro y cominmente se origina del nervio trigémino en su
divisién oftalmica o maxilar. En senos paranasales, el seno etmoidal es el sitio mas comun,
seguido del seno maxilar, la cavidad nasal y el seno esfenoidal. Su transformacién maligna
es poco frecuente y representa del 8 al 13.9%.'?

Se comunica un caso con diagnéstico de schwannoma maxilar derecho y se describe el tra-
tamiento quirargico de la lesion.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 13 afos de edad, sin antecedentes de importancia. Acudié a consulta
por cambios en la visién del ojo derecho de una semana de evolucién. Durante la exploracién
fisica se advirtié exoftalmos derecho y una masa en la fosa nasal derecha de coloracién rosada
con aumento de la vascularidad (Figura 1). La tomografia de nariz y senos paranasales y la
resonancia magnética evidenciaron una masa de 4 x 4 x 4 cm en el seno maxilar derecho con
desplazamiento del tabique y la 6rbita, con reforzamiento al medio de contraste, sin afectacion
intracraneal (Figuras 2 y 3). Al momento de la consulta la paciente refiri6 rinorrea verdosa,
que se trat6 con antibidtico via oral y lavados nasales.

Figura 1

Tumoracién en la fosa nasal derecha de coloracién rosada con aumento de la vascularidad.
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Figura 2

Resonancia magnética de nariz y senos paranasales ponderada en T2 A. Corte coronal con una
tumoracién heterogénea predominantemente hiperintensa que condiciona remodelacién del piso
de la 6rbita y ocupacién del seno maxilar. B. Corte axial con ocupacién completa del seno maxilar
derecho heterogénea, mayormente hiperintensa con desplazamiento del tabique nasal.

Figura 3

Tomografia de nariz y senos paranasales simple. A. Corte coronal en ventana ésea, ocupacién
isodensa en el seno maxilar derecho, homogénea, que condiciona remodelacién a las estructuras
periféricas. B. Corte axial: ocupacién similar a tejidos blandos en el seno maxilar derecho.

Se tomd una biopsia de la lesién tipo polipoidea, cuyo estudio por inmunohistoquimica
establecié el diagnéstico de schwannoma en cavidad nasal con areas de necrosis y erosion
4sea, sin datos de malignidad. El resto del examen fisico no mostré dano del paladar ni des-
plazamiento dental; cuello sin alteraciones. Se indicé intervencion quirurgica definitiva a
través del acceso endoscopico y sublabial, por via combinada se resecé la lesién, se complet6
antrostomia maxilar y etmoidectomia anterior y posterior derecha.
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El reporte de patologia fue de neoplasia compuesta de dos diferentes patrones de crecimiento,
uno con células fusiformes que mostraban empalizada ocasional (Antoni A), que rodeaban
partes acelulares, fibrosas (cuerpos de Verocay) y un segundo patrén laxo, poco celular (Antoni
B), con numerosos vasos dilatados con hialinizacién de pares. Figura 4

Con el estudio de inmunohistoquimica se obtuvo S-100, trimetil-histona 3, SOX10 positivas
para células neoplasicas, con lo que se establecié el diagnoéstico de tumor de vaina de nervio
periférico, histolégicamente benigno, compatible con schwannoma. Cuadro 1

Tres meses después se obtuvo evidencia clinica de resecciéon completa de la tumoracién, con
adecuada evolucién clinica. Seis meses posquirirgicos una nueva tomografia de nariz y se-
nos paranasales simple evidenci6 el antro maxilar derecho con incremento en su amplitud,
ausencia de pared medial, quiste de retencién mucoso en el antro maxilar izquierdo, cornetes
nasales atroficos y desviacion septal izquierda en areas III y IV de Cottle. La resonancia
magnética de nariz y senos paranasales mostr6 cambios posoperatorios en el seno maxilar y
etmoidal derecho, sin cambios inflamatorios significativos en la mucosa ni lesiones ocupantes
de espacio sugerentes de remanente o recidiva tumoral. Figura 5

DISCUSION

Las células de Schwann se originan de la cresta neural y pueden dar lugar a tumores neuro-
génicos. En 1910 Verocay reconocié a los schwannomas, también conocidos como neurinomas

Figura 4

A. Proliferacion de células tipo Antoni A con cuerpos de Verocay (*). B. Proliferaciéon de células
fusiformes con areas laxas tipo Antoni B.

Cuadro 1. Inmunohistoquimica positiva compatible con neoplasia benigna tipo

schwannoma

Anticuerpo Testigo Resultado

S100 (Bio&SB) Adecuado Positivo en células neoplasicas
Trimetil-histona 3 (Bio&SB) Adecuado Positivo en células neoplasicas
SOX10 (Bio&SB) Adecuado Positivo en células neoplasicas
Ki67 (Bio&SB) Adecuado Negativo

PAGF (Bio&SB) Adecuado Negativo
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Figura 5

Cirugia endoscopica nasal: se visualizan restos de schwannoma sinonasal en el seno maxilar
derecho (¥).

y neurofibromas. Posteriormente, en 1935, Stout acuiié el término de neurilemoma. Estos
tumores surgen a partir de cualquier nervio periférico, a excepcién del dptico y el olfatorio.?

Esta enfermedad puede encontrarse en cualquier regién corporal, del 25 al 40% de los casos se
localizan en la cabeza y el cuello y, de este porcentaje, el schwannoma de origen de la cavidad
nasal y senos paranasales representa el 4%. No existe predileccion de sexo, raza o edad; sin
embargo, en el estudio de 52 pacientes de Leu y su grupo hubo predominio del sexo mascu-
lino.?? La mayoria de los casos son esporadicos, la frecuencia de un schwanomma central es
del 4.5% en poblaciéon adulta mayor; de éstos, el 85% es de origen vestibular del octavo par
craneal, el resto se origina del nervio trigémino, facial y nervios espinales periféricos.

Existen sindromes asociados con los neurilemomas, como la neurofibromatosis tipo 2 debido
al papel de la merlina, que es una proteina codificadora del gen NF2 que efecttia la senali-
zacién y formacién del tumor.? La histopatologia de esta enfermedad consta de patrones de
células Antoni tipo A hipercelular, que tienen células en huso, y las células Antoni tipo B
hipocelular, que contienen células con estroma mixto y en huso.!

En el schwannoma sinonasal mas cominmente se afecta el seno etmoidal seguido del seno
maxilar, la cavidad nasal y el seno esfenoidal. Los que se originan del tabique nasal son poco
frecuentes. Son tumores de crecimiento lento, los sintomas son muy variables y, generalmen-
te, no causan sintomas hasta alcanzar un gran tamano, y pueden causar obstruccién nasal,
descarga retronasal y nasal anterior, anosmia, deformidad de piramide nasal, epistaxis,
aumento de volumen facial e, incluso, proptosis si afecta a la dérbita.® La transformacion
maligna raramente ocurre en schwannomas convencionales.

La inmunohistoquimica muestra positividad a proteinas, incluida la S-100, vimentina y CD56;
es negativa para desmina, miosina de musculo liso, SMA, CD34 y CD117. El principal patrén
es S-100 (+) y es decisivo para establecer el diagndstico, al igual que los estudios de imagen
utiles para la visualizacion del tumor, su origen de la vaina de nervio periférico y establecer
caracteristicas de benignidad o malignidad, lo que ayuda al tratamiento.®
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El 58.3% son tumores expansivos con erosion 6sea de paredes adyacentes, forma tubular a
lo largo del eje anteroposterior o superoinferior de la cavidad nasal por patrén de lento cre-
cimiento. En la resonancia magnética el 88.9% muestra isointensidad en T2, a diferencia de
los schwannomas en otras localizaciones que muestran hiperintensidad en T2. Esto se debe
a la alta composicion de células Antoni A en vez de Antoni B y areas quisticas o estromales
en el neuroma nasal.”

La reseccién quirurgica completa se ha propuesto como tratamiento de primera linea, exis-
ten diferentes accesos, ya sea endoscépico o abiertos: desguante facial o rinotomia lateral y
endoscopico combinado con acceso externo, segin la extension y localizacién del tumor. Su
prondstico es favorable por su naturaleza benigna y de lento crecimiento. Se recomienda ac-
ceso nasal combinado endoscdpico y externo para mejor visualizaciéon de la lesién. Ademas,
la tincién de inmunohistoquimica es decisiva para determinar un diagndstico certero.®

En un estudio de 52 pacientes con schwannomas de la cavidad nasal y 1a base del craneo, en
18 pacientes se hizo acceso endoscépico transmaxilar y sublabial en combinacién con endos-
copico, se obtuvo una tasa de reseccién total del 80.8% (42 pacientes), subtotal de 15.3% (8
pacientes) y parcial del 3.8% (2 pacientes), con 4 recurrencias durante el seguimiento de 6
a 134 meses. En otro estudio de 10 pacientes con diagndstico de schwannoma de la cavidad
nasal y senos paranasales mediante cirugia endoscépica, todos estuvieron libres de enfer-
medad durante un seguimiento de 2 a 120 meses, y ninguno requirié un enfoque externo.’

CONCLUSIONES

El schwannoma nasal es una afeccién rara que puede sospecharse con la clinica porque no
hay hallazgos radiolégicos clasicos de este tipo de tumor, pero se corrobora con estudio histo-
patolégico. El tratamiento definitivo es la escisiéon quirirgica completa que se determina con
localizacién o extension de la lesion; tiene bajo riesgo de recurrencia posterior a la extirpacion
quirurgica. Se han reportado cambios histologicos de malignidad en schwannomas no tratados
de larga duracion. En la paciente del caso se practicé acceso sublabial y endoscépico nasal
con buena respuesta y sin recidivas.
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