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Reporte de caso

Sindrome de Horner secundario a schwannoma
(con cambios degenerativos), de la cadena
simpatica cervical. Estudios clinico-patoldgico e
iInmunohistoquimico de un caso poco frecuente

Diego L. Jorge?!, Javier Baquera-Heredia' Rafael Padilla-Longoria?,
Carlos Ortiz-Hidalgo ?

RESUMEN

Los tumores de vaina nervios periférica benignos
originados de la cadena simpatica cervical son poco
frecuentes. Presentamos un caso de schwannoma con
cambios degenerativos afectando al ganglio cervical
inferior, en un hombre de 31 afios de edad, que
clinicamente se presentd como sindrome de Horner.
Hay s6lo cinco casos informados en la literatura con
esta asociacion.
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HORNER’S SYNDROME DUE TO ANCIENT
SCHWANNOMA AFFECTING THE CERVICAL
SYMPATHETIC CHAIN. CLINICOPATHOLOGIC
AND IMMUNOHISTOCHEMICAL STUDY OF AN
INFREQUENT CASE

ABSTRACT

Benign nerve sheath tumors originating from the
sympathetic cervical chain are rare. We present a case
of an ancient schwannoma affecting the inferior cervi-
cal ganglia, in a 31 year old male, clinically presenting
as Horner syndrome. There are only five reported ca-
ses in the literature with this association.

Key words: ancient schwannomas, Horner’s syndrome,

schwannomas, superior cervical ganglia.

0s schwannomas son tumores benignos, de
L lento crecimiento, que se originan de las cé-
lulas de Schwann en los nervios periféricos y
pueden desarrollarse practicamente en cualquier ner-
vio de la region de cabeza y cuello!. Sin embargo en
esta region anatdmica, la mayoria se desarrollan en el
espacio parafaringeo, a partir de nervio craneales
como el IX, X, XI'y XIl y raramente de la cadena sim-
patica cervical?®,

Al igual que la mayoria de los tumores
neurogénicos de la cabeza y el cuello, los schwanno-
mas suelen presentarse como masas asintomaticas 4.
El sindrome de Horner ha sido informado como secue-
la durante el periodo posquirdirgico de schwannoma
de cadena simpética cervical, y solamente hay cinco
informes como manifestacion clinica inicial > Presen-
tamos un caso de schwannoma con cambios
degenerativos (ancient schwannoma), localizado en la
cadena simpatica cervical (ganglio cervical inferior),
cuyo cuadro clinico de presentacion fue de sindrome
de Horner.
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REPORTE DE CASO

Un hombre de 31 afios de edad comenz6 su
padecimiento dos afios previos al momento del diag-
néstico, notando decoloraciéon de iris derecho,
seguido de ptosis y signos de anhidrosis homo late-
ral y se realizé diagnéstico de sindrome de Horner. La
tomografia computada de cabeza y cuello demostré
la presencia de una masa tumoral de 3 cm de eje ma-
yor, localizada en el surco pulmonar superior derecho,
adherida a la pared toréacica. El cuello y el mediastino
no presentaban alteraciones patoldgicas. La resonancia
magnética demostrd que el tumor estaba en contacto
con la pleura, adyacente al cuerpo vertebral corres-
pondiente e inmediatamente por detras de la
emergencia de la arteria subclavia derecha (figura 1A).
A la administracion de contraste, el tumor presenté in-
tenso reforzamiento. La angiorresonancia no evidencié
compromiso de las estructuras vasculares de la region.
Se le realizaron estudios de electromiografia, velocida-
des de conduccidn y potenciales somatosensoriales,
sin evidencia de alteracién patolégica. El resto del exa-
men fisico, asi como las pruebas de laboratorio,
resultaron dentro de parametros normales.

Figura 1. A. Resonancia magnética que muestra tumor en contacto
con la pleura. ElI tumor se encontraba adyacente al cuerpo verte-
bral correspondiente e inmediatamente por detrés de la emergencia de
la arteria subclavia derecha B. Aspecto macroscépico de la lesion,
solida bien delimitada con presencia de pequefios nervios en la periferia.

El paciente fue intervenido quirtrgicamente bajo
el diagnéstico preoperatorio de tumor parafaringeo,
de posible origen neurogénico, mediante una
toracotomia posterolateral. Durante el acto quirdrgico
se identificé que la lesién tumoral provenia de la ca-
dena simpatica cervical, realizandose la extirpacion
completa, sin mayores complicaciones.

La lesion extraida quirdrgicamente era nodular
ovalada con peso de 12.5 g y midio 3.2 x 2.6 cm. La
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superficie externa era lisa, brillante y café-amarillenta,
reconociéndose en un extremo un pediculo de tejido
de aspecto fibroso, que midié 2.2 x 1 x 0.1 cm. Al cor-
te la consistencia era blanda-elastica, de superficie
heterogénea, alternando areas gelatinosas, café-ama-
rillas con zonas blanco-gris de aspecto fibroso, (figura
1B). El tejido fue fijado en formol buffer durante 24 ho-
ras y después se realizaron cortes representativos de
la lesién, para estudio histolégico. Se realizé inmuno-
histoquimica con proteina S-100 (1:800 / cell Marque/
Declere), neurofilamentos ( 1:100 / cell Marque /Decle-
re), CD68 (KP-1) (1:800 / cell Marque/ Declere), GLUT-1
(1: 200 /Neo Markers /Declere), sinaptofisina (1:500 /
cell Marque / Declere), CD34 (1:100 / cell Marque /
Declere) y EMA (1:150 /Dako /Trilogy).

El tumor estaba delimitado por una capsula
gruesa de colageno. Histolégicamente estaba com-
puesto por una proliferacién de células fusiformes
irregulares, sin un patrén arquitectural definido. Aunque
predominantemente la proliferacién celular era de cé-
lulas fusadas, algunas eran ovoides, con citoplasma
abundante eosindfilo y sin limites celulares precisos (fi-
gura 2A). Los nucleos eran redondos con cromatina
granular y nucléolos pequerios. Algunas células presen-
taban atipia nuclear leve. Habia intensa fibrosis del
estroma (figura 2B), con presencia focal de micro cal-
cificaciones distréficas (figura 2C) y escasa inflamacion
cronica inespecifica. Los vasos sanguineos del estro-
ma evidenciaban engrosamiento de la pared por
esclerosis y material fibrino hematico (trombos)
intraluminales. Algunos vasos exhibian ectasia vascular

Figura 2. Schwannoma con cambios degenerativos. A y B prolifera-
cion de células fusiformes con fibrosis acentuada (A, hematoxilina y
eosina B, tricromico de Masson). C. Microcalcificacion estroma
distréfica. D. Dilatacion vascular con numerosos macréfagos espu-
mOsos, perivasculares.
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(dilatacion y congestién) y focos de extravasacion
eritrocitaria, con abundantes macréfagos con
hemosiderina localizados predominantemente en la
zona perivascular (figura 2D). En la periferia de la lesién
se identificé un grupo neuronal que correspondio a
remanentes del ganglio cervical inferior (figura 3
Ay B).
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Figura 3. A. En la parte superior de la imagen se identifica un ganglio
simpatico (tricrémico de Masson). B. Inmunmarcaciéon con
neurofilamentos que muestra positividad en las células ganglionares.
C. Proteina S-100 presenta positividad difusa en células del

schwannoma. D. Proteina fibrilar éacida glial (GFAP) con
inmunmarccion focal en células de schwannoma.

Tabla 1.
Afio Edad/ sexo Clinica Evolucién
pos -
quirargica
Ganesan S, | 1997 S. de Horner / Sin
etal. = masa cervical complicaciones.
77 afios/
(ler caso femenino palpable/
informado) Schwannoma
simpatico cervical
Nguyen CT, | 2000 ? 1.- D.S.N.S.*/masa | 1.- 12 afios
etal. cervical/ libre de
Informe de diagn 6stico de enfermedad.
dos casos schwannoma 2.- Recurrencia
melanocitico. localy MTS a
2.- D.S.N.S.*/masa | distancia.
cervical/schwanno
ma melanocitico
simpatico cervical
Wax MKy 2004 S. de Sin
etal. ~ Horner./masa complicaciones.
70 afos / .
masculino cervical/schwanno-
ma de cadena
simpatica
Politi M, 2005 S. de Horner/ Gran | Sin
etal. masa cervical/ complicaciones.
45 afios / trastornos de la
femenino deglucién/
schwannoma
simpatico.
Jorge D, 2006 S. Hornery Sin
et al. (caso 31 afios / schwannoma con complicaciones.
actual) masculino cambios )
degenerativos en
cadena simpatica.

#S. de H.: Sindrome de Horner.
*D.S.N.S: Disfunciéon del sistema nervioso simpatico.

La proliferacién de células tumorales fue inten-
samente positiva a la proteina S-100 (figura 3C), la que
demostré marcacion citoplasmatica y nuclear difusa.
Ademas las células neoplasicas fueron focalmente po-
sitivas al CD68 (KP-1), ademas destacé la presencia de
los histiocitos perivasculares cargados de hemosi-
derina. El GLUT-1 fue positivo en la zona periférica de
perineurio residual. No hubo inmunorreaccién para
neurofilamentos en las células neoplasicas fusiformes;
estos Unicamente fueron positivos en las células
ganglionares localizadas en la periferia de la lesion (fi-
gura 3B). Otros anticuerpos que resultaron negativos
en las células tumorales fueron la sinaptofisina, EMA 'y
el CD34. La proteina fibrilar acida glial (GFAP) fue po-
sitiva en forma aislada en las células celular proliferante
fusiformes (figura 3D).

DISCUSION

Los schwannomas o neurinomas de Verocay,
conjuntamente con los neurofibromas, son los tumo-
res mas frecuentes de la vaina nerviosa periférica, y son
procesos tumorales benignos de crecimiento lento ori-
ginados de células de Schwann, con transformacion
maligna poco frecuente °. Los schwannomas pueden
localizarse en cualquier parte del organismo, siendo
estos mas comunes en nervios periféricos de region de
la cabeza, cuello y las superficies flexoras de las
extremidades y troncos nerviosos del mediastino pos-
terior y retroperitoneo?. Por lo general afectan raices
nerviosas espinales sensitivas craneales?’. Los
schwannoma localizados en los nervios de la region de
cabeza y cuello se ubican predominantemente en la
region para faringea y retro estiloide. En estos sitios,
las estructuras neurales que le dan origen correspon-
den a los pares craneales IX, X, Xl y XII®. Los
originados en cadena simpatica son poco frecuentes,
en promedio 50 casos publicados hasta la fecha®. Se
presentan en adultos entre los 30 a los 70 afios, con
predominio del sexo masculino, con una relacion 3:18.
No hay identificados factores predisponentes especi-
ficos.

Es rara la presentacion clinica con sindrome de
Horner, en schwannomas que afectan la cadena sim-
patica cervical, habiendo Ginicamente cinco casos
informados en la literatura mundial que se resumen en
la tabla 1. El sindrome de Horner (Bernard-Horner) se
manifiesta clinicamente con miosis, blefaroptosis y
anhidrosis hemifacial y es el resultado de la interrupcion
de fibras simpéaticas centrales (via hipotalamo-espinal)
o periféricas (afeccion a las fibras preganglionar, afec-
cion a ganglios simpaticos cervicales, o a las fibras
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posganglionares a lo largo de la arteria carétida). Las
causas centrales son predominantemente por acciden-
tes vasculares cerebrales, mientras que la afeccién
periférica esta dada por lesiones traumaticas (trauma-
tismos directos o traumatismo posquirlrgico) o por
procesos tumorales®.

La mayoria de los tumores neurogénicos de
cabeza y cuello, se manifiestan clinicamente como
masas cervicales, con frecuencia asintoméaticas, diag-
nosticadas, por lo general, en el curso de un examen
fisico o imagenoldgico de rutina. Algunos pacientes
suelen presentar sintomas inespecificos o manifestacio-
nes por compresion de 6rganos adyacentes como
disfagia, disfonia o dolor regional . La presentacién
con cuadro clinico de sindrome de Horner secundario
a schwannomas es poco frecuente siendo este, primor-
dialmente informado como complicacién posquirur-
gica, secundaria al evento operatorio irritativo
(traumatico) de la cadena simpética. En general, en
estos casos, se trata de pacientes con cuadros clini-
cos leves y transitorios, que raramente necesiten de
medidas terapéuticas **.

El caso que aqui informamos correspondio a
un schwannoma convencional con cambios degene-
rativos (ancient schwannoma), originado en la cadena
simpatica cervica que produjo sindrome de Horner.
Los schwannomas con cambios degenerativos de lo-
calizacién simpatica cervical, son poco comunes. En
el andlisis histolégico nuestra neoplasia estaba com-
puesta por células de Schwann, sin un patrén
arquitectural definido, con la presencia de cambios
degenerativos conformados por atipia celular focal con
pleomorfismo e hipercromasia nuclear leve, asi como
intensa esclerosis estromal y perivascular, hemorragia
antigua con hemosiderina, microcalcificaciones
distroficas y numerosos macroéfagos (figura 2). Los
cambios degenerativos en un schwannoma convencio-
nal no le confieren valor pronéstico alguno. En la
periferia de la lesion se identificé remanentes del gan-
glio cervical inferior (figura 3A'y B).

Por inmunomarcacion las células tumorales
mostraron positividad intensa y difusa para la protei-
na S-100 y fueron negativas a neurofilamentos,
sinaptofisina, EMA y CD34, confirmando el origen de
células de Schwann. Las células neoplasicas presenta-
ron inmunomarcacion focal a la proteina fibrilar acida
glial (GFAP). Son interesantes las observaciones reali-
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zadas sobre los schwannomas con expresion de GFAP,
pues estos estan generalmente asociados a lesiones
en raices espinales o a tejidos corporales profundos,
mientras que los schwannomas superficiales (subcuta-
neos) son por lo general negativos a este marcador.
Las células de Schwann de los nervios amielinicos (cé-
lulas de Remak) con frecuencia expresan GFAR, y se ha
propuesto que los schwannomas positivos a la GFAP,
pueden tomar origen en nervios amielinicos'. Las cé-
lulas ganglionares remanentes del ganglio cervical
inferior fueron ademas identificadas por medio de
inmunomarcacién con neurofilamentos (figura 3B).

CONCLUSION

Se present6 un caso de schwannoma con cam-
bios histoldgicos degenerativos (ancient schwannoma),
que afectaba la cadena simpatica cervical y causé ma-
nifestaciones de sindrome de Horner. Es importante
considerar al schwannoma cervical como causa
periférica de este sindrome.
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