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Schwannoma maligno gigante originado en nervio
intercostal en un paciente con neurofibromatosis tipo |

RESUMEN

Los sarcomas neurogénicos son tumores raros, con
una incidencia en la poblacion general de 0.001%.
Por su rareza estos tumores son muchas veces tratados
como subcategoria de tumores de tejidos blandos.
Aproximadamente la mitad de los pacien-
tes con sarcoma neurogénico presentan

red tordcica, térax, ademds neurofibromatosis tipo 1 o enfer-
schwannoma, medad de von Recklinghausen, padeci-
neurofibromatosis. mjento en el que se ha reportado un
Key words: Chest riesgo de enfermedades malignas del 3
wall, thorax, schw- al 15%. Existen otros nombres para este
annoma, neurofi-  tumor, incluyendo: schwannoma malig-

bromatosis.

no, tumor maligno de la vaina de nervios
periféricos, neurilemoma maligno y neu-
rofibrosarcoma. Su localizacién mds frecuente es en
el tronco y las extremidades. Se presenta el caso de
paciente masculino de 27 anos de edad el cual acu-
de al Servicio de Urgencias por presencia de dolor in-
coercible en hemitérax izquierdo. En la exploracién
fisica se aprecia paciente con datos clinicos de neu-
rofibromatosis tipo 1 y presencia de tumoracion en
hemitdrax izquierdo de aproximadamente 20 cm de
didmetro, sin datos de sindrome de desgaste. Se ad-
ministré analgesia y se inicié protocolo de estudio
para exéresis de masa tumoral, debido al efecto de
masa y peso excesivo de la tumoracién. Se realizé
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ABSTRACT

Neurogenic sarcomas are uncommon tumors, with
an estimated incidence of 0.001% in the general
population. Because its rarity, these tumors are of-
ten treated as a subcategory of soft tissue tumors.
About half of neurogenic sarcoma patients also have
neurofibromatosis type 1 or von Recklinghausen
disease, a disorder for which an increased risk of
malignancies of 3 to 15% has been reported. Oth-
er terms used for this tumor include: malignant
schwannoma, malignant peripheral nerve sheath
tumor, malignant neurilemmoma, and neurofibro-
sarcoma. The most common locations are the trunk
and limbs. The case of a 27 years old male patient
who went to the emergency department because of
incoercible pain of the left hemithorax is presented.
Physical examination showed clinical data of neu-
rofibromatosis type 1 and a tumor of approximately
20 cm diameter in the left hemithorax, with no data
of wasting syndrome. Analgesia was administered,
and owing to the mass effect and excessive weight
of the tumor a study protocol for its excision was
begun. A surgical procedure was performed in which
the tumoral mass and segments of the chest wall
were resected, with placement of a Marlex mesh.
During the surgical intervention, metastasis to me-
diastinum and involvement of the parietal pleura
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procedimiento quirdrgico resecando masa tumoral y
segmentos de pared tordcica, con colocacién de ma-
lla de Marlex. Durante el transoperatorio se eviden-
cié metdstasis a mediastino con compromiso de la
pleura parietal involucrada. Su evolucién posquirtir-
gica fue aceptable. Se envié a un hospital oncolégi-
co para seguimiento y manejo, sin embargo, fallecié
un afio después de la cirugia con presencia de me-
tdstasis hepadticas.

INTRODUCCION

Los tumores malignos de nervios periféricos son un
grupo de neoplasias originadas en las células de
Schwann; son reconocidos también como neuro-
fibrosarcoma, sarcoma neurogénico, neurilemoma
maligno y schwannoma maligno. Esta neoplasia
tiene una incidencia de 0.001% en la poblacion
general." Aproximadamente el 50% de los casos
de sarcomas neurogénicos coexisten con la neu-
rofibromatosis tipo | (NF-1) o enfermedad de von
Recklinghausen, enfermedad autosémica domi-
nante cuya alteracion genética consiste en una
mutacion en el gen NF1, el cual se localiza en el
brazo largo del cromosoma 17 (17q11.2); este gen
codifica la neurofibromina, proteina que se consi-
dera que acttia como un supresor tumoral en con-
diciones normales. La NF-1 se caracteriza por la
presencia de manchas color "café con leche" en la
piel, diseminadas en todo el cuerpo, nédulos de
Lisch y neurofibromas multiples.? Esta patologia se
ha ligado a la presencia de tumores benignos y
malignos, asociado a un riesgo de malignizacion de
los neurofibromas en 3 a 15% de los pacientes
afectados.® La localizacién méas comun del schwan-
noma maligno son extremidades superiores e
inferiores, y representa cerca de un 5% de las
neoplasias malignas de tejidos blandos.*

A continuacion presentamos el caso de un pa-
ciente masculino de 27 afos de edad, con diag-
nostico clinico de NF-1y con presencia de tumor
en hemitérax izquierdo de mds de 20 cm de dia-
metro, correspondiente a un schwannoma malig-
no gigante.

REPORTE DE CASO

Se trata de un paciente masculino de 27 afios de
edad, quien se present6 en el drea de Urgencias

Schwannoma de pared toracica

were observed. The postoperative evolution was
acceptable, and the patient was referred to an on-
cologic hospital for monitoring and subsequent
management; however, he died with liver metastas-
es one year after surgery.

de nuestro Hospital por dolor incoercible en hemi-
torax izquierdo. En el interrogatorio refirié ser de
estrato socioeconémico bajo; su padecimiento ini-
Cio siete meses previos, al recibir contusion en
hemitérax izquierdo abarcando varios arcos costa-
les; posterior a ello se presentdé una masa nodu-
lar, indolora en sus etapas iniciales y de crecimiento
progresivo. En la exploracion fisica se observaron
multiples lesiones nodulares en la piel, de aproxi-
madamente 3-7 mm de didmetro, diseminadas en
extremidades, abdomen y térax, asi como manchas
caracteristicas de coloracion "café con leche"; ade-
mas, fue evidente la presencia de masa tumoral en
hemitérax izquierdo de aproximadamente 20 x 10
x 8 cm observandose aumento de volumen en
parrilla costal izquierda, a nivel de la 5° costilla, con
adelgazamiento de la piel y presencia de telan-
giectasias (Figura 1), con dolor a la palpacién y

Figura 1. Imagen clinica del paciente donde se ob-
servan multiples lesiones nodulares en piel de 3-7
mm de didmetro en cara anterior del térax. Se ob-
serva masa tumoral gigante en hemitérax izquierdo,
con adelgazamiento importante de la piel y presen-
cia de telangiectasias en su superficie.
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datos de dificultad respiratoria. En la auscultacion
se notd disminucion del murmullo vesicular en
hemitérax izquierdo. Se indicd tratamiento para el
dolor a base de nalbufina y se inicié protocolo de
estudio para exéresis de masa tumoral. La tomo-
grafia axial computada (TAC) demostr6 tumora-
cion de tejidos blandos, con extension a plano
muscular, involucrando cavidad toracica y abdominal,
con destruccion de costillas en hemitérax izquierdo
(Figura 2). La broncoscopia revelé disminucion de
la luz bronquial por infiltracién tumoral. Se realizd
cirugia paliativa, resecando la masa tumoral, la cual
presentaba invasion de la pleura. Se realiz6 exé-
resis tumoral, resecciéon pulmonar y colocacién de
malla de Marlex (Figura 3). Se colocé sonda endo-
pleural conectada a sello de agua e ingresé a la
Unidad de Cuidados Intensivos; su evolucién pos-
quirtrgica fue aceptable, continuando tratamien-
to en el Servicio de Oncologia. El reporte histopa-
tolégico final fue schwannoma maligno gigante
(Figura 4). El paciente fallecié un afio después de la
cirugia con presencia de metéstasis hepaticas.

Figura 2. TAC de térax con ventana para mediasti-
no, obsérvese la tumoracién intra y extratoracica de
bordes bien definidos y adyacente, tanto a corazén,
aorta, como higado.

DISCUSION

La neurofibromatosis tipo | fue descrita inicialmen-
te en 1793 por von Tilesius; posteriormente, en
1882 von Recklinghausen describi6 a una familia
con esta enfermedad, determinando su caracter
hereditario. A nivel mundial se estima que su in-
cidencia es de 0.0004,> con una prevalencia
aproximada de 1:1,000-3,500,%” siendo la mitad
de los casos resultado de mutaciones de novo.

Se ha documentado que hasta el 20% de los
pacientes con NF-1 llegan a desarrollar tumora-
ciones de tejidos blandos,® siendo asociados
principalmente los tumores del sistema nervio-
so central, fibrosarcomas, neurofibromas, carci-
nomas de células escamosas, ciertos tipos de
leucemia, rabdomiosarcoma y schwannoma ma-
ligno,*'° con un mayor riesgo para el desarrollo
de metastasis."

Los tumores neurogénicos, entre ellos el
schwannoma maligno, se originan en las estruc-
turas nerviosas como son la vaina nerviosa de los
nervios periféricos, ganglios simpaticos o sistema
nervioso parasimpatico, siendo en el 75-80% de
los casos tumoraciones benignas; por otra parte,
menos del 10% de los tumores neurogénicos del
térax se originan en los nervios intercostales.'

La NF-1 es una enfermedad que ha sido
fuertemente relacionada al desarrollo de tumores
neurogénicos. Una revision clinico-patolégica de
120 pacientes con tumor neurogénico maligno,
reporté que en el 52% de los pacientes coexis-
tia la NF-1. Un dato adicional fue que los pa-
cientes con NF-1 tenian un peor pronéstico en
cuanto a sobrevida a cinco afos, con mayor
riesgo de desarrollar metéstasis. Ademaés, la
presencia de NF-1 favorecié una edad media
de presentacion menor que aquellos pacientes
con tumor neurogénico, pero sin NF-1 (28.7
vs. 34 - 46.7 afos)."

El paciente que nosotros presentamos era cli-
nicamente portador de una mutacién del gen
NF1, con la presencia de tumoracién originada
de nervio intercostal de hemitérax izquierdo. Es de
gran importancia resaltar el efecto de masa y
peso excesivo de la tumoracion, lo cual propicié
datos de insuficiencia respiratoria en el paciente,
ademés del dolor incoercible en la zona; sin em-
bargo, un dato interesante fue la ausencia de
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Schwannoma de pared toracica

Figura 3. Imagenes de la reseccién de la tumoracion, en la cual se observa la reseccion amplia de la pared
torécica incluyendo piel y arcos costales, con colocacién de malla de Marlex.

Figura 4. A) Imagen a 10 X donde se observan células en empalizada con areas de necrosis. Se identifica
un patrén fascicular focalmente estoriforme. En el acercamiento, imagen a 40 X donde se observan células
fusiformes con presencia de algunas mitosis; B) Imagen a 10 X, 4rea en la que se identifica una apariencia
semejante a neurofibroma mostrando nucleos caracteristicos en serpentina, ligeramente angulados; se ob-
servan mitosis. En el acercamiento, imagen a 40 X, area pleomérfica con células de apariencia histiocitoide
y C) Imagen panoramica a 10 X'y ampliacién en donde se observan vasos sanguineos con pared fuertemente

hialinizada.

sintomas sistémicos o ataque al estado general.
Resulta casi inexplicable la razén por la cual el pa-
ciente y su familia permitieron el crecimiento de
dicha masa tumoral hasta alcanzar las dimensio-
nes descritas, ya que en el interrogatorio el pa-
ciente neg6 estar recibiendo tratamiento por al-
gln médico. Desafortunadamente, durante el
transoperatorio se observé metéstasis a medias-
tino y toda la pleura parietal se encontraba invo-
lucrada, lo que, junto con el resto de caracteris-
ticas de presentacién (tamafo y localizacién del
tumor, edad, coexistencia de NF-1, medio so-
cioeconémico) determinan un peor pronéstico
para estos pacientes. No obstante, algunos repor-
tes sugieren que la coexistencia de NF-1 no pa-
rece tener un efecto deletéreo en el pronéstico.™

Una limitaciéon importante de este reporte es
el andlisis histopatolégico. Aunque la imagen
es incontrovertible, en la actualidad se utilizan
técnicas de inmunoquimica para precisar las es-
tirpes celulares. En éste no se usaron.

CONCLUSION

Los pacientes con NF-1 tienen un mayor riesgo
de desarrollar tumoraciones en los tejidos blan-
dos, tales como los schwannomas malignos. Sin
embargo, es oportuno sefialar el estrato socioeco-
némico bajo en el que se desenvolvia nuestro
paciente, razén por la cual, ya sea por ignoran-
cia, apatia o pobreza, le llevé a permitir tal pro-
gresion de la enfermedad.
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