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Caso clinico

Schwannoma maligno de la regién escapular y del hombro derecho.
Comunicacién de un caso

José Guadalupe Mufioz Camacho,* Daniel Orea Estudillo,* Claudia Gabriela Sierra Diaz,** Hugo Roberto
Molina Cardenas,** Ziad Aboharp Hasan,* Juana Yadira Mauro Ibarra***

RESUMEN

Los tumores de la vaina nerviosa periférica malignos o schwannoma maligno son sarcomas de alto grado de malignidad, cuyo origen
esta en las células de Schwann y suele asociarse con neurofibromatosis tipo 1 y 2. La localizacion mas frecuente es en las extremida-
des y predomina en el sexo masculino en la edad media de la vida. EI schwannoma maligno es un tumor poco frecuente y menos del 1%
se manifiesta en las extremidades superiores; la proporcion aumenta a 7% en edades pediatricas. Ocasiona sintomas por compresion
y dependen del nervio afectado. El tratamiento de eleccion es quirirgico. Se comunica el caso de una mujer de 24 afios de edad, quien
inici6 su padecimiento 10 meses previos a la consulta, con aumento de volumen de la region escapular y del hombro derecho, de
crecimiento lento y progresivo, con dolor que se irradiaba a la mano derecha y que condicionaba parestesias. Se le realiz6 ultrasonido
y tomografia computada, con diagnéstico de tumor de partes blandas. Luego se le realiz6 biopsia incisional de la piel y los tejidos blandos,
con diagnéstico histolégico de schwannoma maligno.
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ABSTRACT

Malignant peripheral nerve tumor, also known as malignant neurogenic sarcoma, arise on Schwann cells and is usually associated to
neurofibromatosis type 1 and 2. The most common location is on the extremities and is more frequent in males in middle age. The malignant
schwannoma is an uncommon tumor and represents less than 1% in thoracic members, proportion that increases to 7% in children.
Symptoms depend on the involved nerve. We present a case of a 24 years old woman, whose initial symptoms started ten months before
her admission, with increase of volume in the upper back region and in the right shoulder, with slow and progressive growth, as well as
with pain. The ultrasound and computerized tomography scan was performed; soft tissue tumor was the diagnosis of the biopsy, the
histological result was malignant schwannoma.

Key words: malignant schwannoma, neurofibromatosis, scapulectomy.

os tumores de la vaina nerviosa periférica o
schwannomas son neoplasias que se origi-
nan en las células de Schwann, que proce-
den de la cresta neural y que suelen asociarse
con neurofibromatosis tipo 1 y 21° La neurofibro-
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matosis tipo 1 es una enfermedad autosémica domi-
nante (de las més frecuentes) y el gen que se encuentra
afectadoes el 17g11.2. Se distingue por la existencia de
neurofibromas (plexiformesy solitarios), gliomas del
nervio optico, lesiones pigmentadas del iris (n6dulos
de Lisch) y manchas hiperpigmentadas cutaneas (man-
chas café con leche); también se le conoce como
enfermedad de VVon Recklinghausen. El neurofibroma
plexiforme se asocia con mayor incidencia para que
los neurofibromas tengan degeneracion maligna.*?¢La
neurofibromatosis tipo 2 es un trastorno autosémico
dominante y el gen afectado es el 22912, es menos
frecuente que el tipo 1y se manifiesta como tumores
multiples, en especial como schwannomas del nervio
acustico. La mayor parte de los casos son bilaterales y
se asocian con meningiomas multiples.**1°
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Los schwannomas pueden ser benignos y malig-
nos, cada uno con sus patrones histoldgicos. Los
schwannomas benignos (neurilemomas) tienen dife-
rentes patrones, como el de células granulares, celular,
plexiforme, epitelioide y melanocitico.'®

Los schwannomas malignos, también conocidos
como neurofibrosarcomay sarcoma neurogénico, son
tumores infrecuentes, de alto grado de malignidad y
localmente infiltrantes.»?5 La localizacion mas fre-
cuente de esta neoplasiaes periférica, sobre todo en las
extremidades, y de éstas la extremidad superior repre-
senta menos del 1%; también se encuentraen regiones,
como la cabeza, el cuello, el retroperitoneo, el
mediastino y la piel. El predominio hombre:mujer es
3:2 y suele manifestarse en la edad media de la vida,
entre los 30 y 40 afios.t2411

Los sintomas que aparecen son por compresion del
nervio afectado, como: dolor, parestesiasy limitacién de
movimientos. El tumor puede surgir en ausencia de
neurofibromatosis, por la transformaciéon de un
neurofibroma plexiforme (neurofibromatosis tipo 1), por
neurofibromatosis tipo 2 o posterior a la radioterapia,
en 5% de los casos.3*° Con frecuenciada lugar arecidivas
multiples y cuando hay metastasis son generalmente al
pulmén y al higado. Los schwannomas malignos tie-
nen diversos patrones histoldgicos de diferenciacion,
como amusculo esquelético (tumor de Triton), glandu-
lar y epitelioide.}?81415 Desde el punto de vista
macroscopico, estos tumores se manifiestan como tu-
mor de consistencia firme, de bien a mal delimitados,
encapsulados, esto Gltimo s6lo en ocasiones, con infil-
tracion frecuente alo largo del nervio afectado, invasion
a tejidos blandos y necrosis en la mayor parte de los
casos. Pueden medir més de 5 cm de diametro, son de
consistencia firme, sélidos, opacos, con zonas de
necrosis, lo cual repercute en su pronostico. 3611

Por inmunohistoquimica muestran reactividad para
la proteina S-100 en 50 a 75% de los casos y para
vimentina en 70% de ellos.t2%

COMUNICACION DEL CASO

Muijer de 24 afios de edad, con antecedente quirdrgico
de oclusién tubaria bilateral y el resto de sus antece-
dentes negados. Inicié el padecimiento 10 meses antes
de su primer consulta, refiriendo aumento de volumen

de laregion escapular y del hombro derecho, de creci-
miento lento y progresivo, con dolor de leve amoderado,
el cual se irradiaba a la mano derecha, sin limitacion
de movimientos. Se realiz6 ultrasonido con diagndsti-
co de tumor de partes blandas, de 59 x 45 mm, sin afectar
el hueso, con abundantes calcificaciones y probables
formaciones vasculares. Luego se le realizé tomografia
computada, donde se identifico lesidn en laescapulay
el hombro derecho, sugerente de sarcoma, que se en-
contraba en intimo contacto con la escapula (figura 1).
En el gammagrama 0seo, utilizando el radiofarmaco
MDP-Tc99m, a dosis de 1100 MBqg en proyeccion ante-
rior y posterior, se observd adecuada captacion del
radiofarmaco por el tejido 6seo, sin hallazgo de con-
centracién anormal del mismo que sugiriera actividad
blastica metastasica.

Figura 1. Corte tomogréfico axial con contraste que muestra en la
escapula derecha una imagen tumoral sélida, la cual manifiesta
reforzamiento en esta localizacién y aparenta erosionar estructu-
ras Oseas.

El diagnostico histolégico de la biopsia incisional
reporté schwannoma maligno de la region escapular.
Se realiz6 escapulectomia mas rotacion de colgajo dor-
sal ancho. Después de la operacion la paciente recibio
radioterapia coadyuvante de 5,000 rads mas una
sobredosis de 1,000 rads.

Hasta la fecha, la paciente ha tenido 24 meses de
seguimiento, sin datos de actividad tumoral, con exce-
lentes resultados funcionales de la extremidad.
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En el servicio de anatomia patolégica del Hospital
Juérez de México de la Secretaria de Salud se recibid
un espécimen quirurgico de piel, de 18 x 14 cm, con
epidermis rugosa, opaca, marron claro, que teniauna
Ulcera central, de bordes irregulares y de aproximada-
mente 3x2.2cm (figura 2). Al corte, los tejidos blandos
mostraron un tumor ovoide, de 9.5 x 7.5 cm,
encapsulado, bien delimitado, firme, de color marrén
claroy aspecto lobulado (figura 3). Laescapula midio
12 x 8 cmy se aprecid rugosa, opaca, de color marrén
claroy consistencia dura (figura 3). Se realizaron cor-
tes seriados, que se fijaron en formol durante 24 horas,

Figura 2 El tumor esta constituido por piel, tejidos blandos y
escapula. La epidermis muestra una Ulcera central de 3 x 2.2 cm.

se procesaron de forma habitual y se introdujeron en
parafina. Se realizaron cortes de cuatro micras y se
tifieron con hematoxilina y eosina. En los cortes
histolégicos se observd neoplasiamaligna hipercelular,
con patrén de crecimiento fascicular. Las células
tumorales eran fusiformes, con ndcleos alargados, es-
caso citoplasma, cromatina granular e hipercromatica,
con cinco mitosis atipicas por 10 campos de gran au-
mento y extensas areas de necrosis (figuras 4y 5).

DISCUSION

Los tumores de la vaina nerviosa periférica malignos o
schwannomas malignos son tumores raros, que por lo

Figura 3. Al corte se identifica un tumor bien delimitado,
encapsulado, lobulado, de color blanquecino, infiltrando a los teji-
dos blandos.

Figuras 4 y 5 Las caracteristicas microscopicas muestran neoplasia hipercelular, con células fusiformes, dispuestas en fasciculos,
con nucleos alargados, con cromatina granular y escaso citoplasma. Existen mitosis atipicas, necrosis, fibrosis y vascularizacion
(hematoxilina y eosina, 40 x).
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general se manifiestan en las extremidades, y de éstas
laextremidad superior representa menos del 1%.:En
muchos casos logra identificarse el nervio afectado, a
partir del cual se origina el tumor. La evolucidn clinica
es de comportamiento agresivo; la recurrencia local
(40%) y las metéstasis pueden aparecer después del
tratamiento con radioterapia en 5% de los casos.® Se
asocia con mayor frecuencia a la neurofibromatosis tipo
1, en este caso no hubo hallazgos de la misma. Los
criterios histolégicos que se utilizan para graduar los
sarcomas son: celularidad, vascularidad, grado de
necrosis, estromay namero de mitosis en 10 campos
de gran aumento.>*14

Desde el punto de vista histolégico se manifiesta
como tumor de células fusiformes, con abundantes
mitosis y extensas zonas de necrosis. En ocasiones el
schwannoma maligno muestra diferenciacion haciael
tejido rabdomioblastico (tumor de Triton), epitelioide,
glandular, huesoy cartilago. El tumor de Tritonesuna
neoplasia neural y rabdomioblastica, descrita por
Masson y Martin en 1938. Se manifiesta con mayor
frecuencia en la cabeza, el cuello y el tronco.*®® El
schwannoma maligno con diferenciacién glandular
muestra glandulas bien definidas y escasas, con epite-
lio cuboidal o columnar, con citoplasma claro vy,
ocasionalmente, vacuolado; por histoquimica la
mucina es positiva.! EI schwannoma maligno
epitelioide contiene células tumorales que forman ni-
dos de tipo epitelial. Estos tumores tienen reactividad
para la proteina S-100 pero no para las queratinas, lo
gue hace la diferencia con los tumores epiteliales ver-
daderos.®

Los schwannomas malignos con diferenciacién
hacia otras estructuras ocurren con frecuencia en la
neurofibromatosis tipo 1y se manifiestan en pacientes
jovenes, entre los 35 y 40 afios de edad. Son importan-
tes las mitosis atipicas, ya que éstas no aparecen en
lesiones benignas, ademas de la necrosis y anaplasia
celular extrema.'* Los diferentes subtipos histoldgicos
del mismo grado se comportan de manera similar; asi-
mismo, los tumores de bajo grado tienen capacidad de
metastasis baja, sin considerar su variedad especifica.
El estudio de los tumores de tejidos blandos constituye
uno de los capitulos mas complejos y dificiles desde el
punto de vista histoldgico, esto por la multipoten-
cialidad de la célula mesenquimatica indiferenciada.

La microscopia de luz no reconoce todos los posibles
tipos de tumores.

En la biopsia por aspiracion estos tumores mues-
tran abundante celularidad, con células malignas
bipolares, aisladas o en grupos, con citoplasma
eosindfilo mal delimitado, los nGicleos muestran poca
atipia, son ovalados, fusiformes u ondulados y su dia-
metro longitudinal es dos o tres veces mayor que el
transversal. Los diagndsticos diferenciales mediante
biopsia por aspiracién sin técnicas especiales, como la
inmunocitoquimica, son imposibles, por lo que muchas
veces se diagnostican como sarcomas de células
fusiformes.

El objetivo de la citologia es orientar al clinico acer-
cade lanecesidad de la biopsia, en algunas ocasiones
puede hablarse de benignidad o malignidad, y s6lo en
un pequefio nimero de casos podra emitirse un diag-
noéstico certero.

Desde el punto de vista histoldgico, los diagndsti-
cos diferenciales incluyen todos los sarcomas de
células fusiformes, como: fibrosarcomas, histiocitoma
fibroso maligno, sarcoma sinovial, etc.

Lainmunohistoquimica muestra reactividad para
la proteina S-100 y la vimentina, aunque no en todos
los casos; y la mayor parte de las veces se diagnosti-
can como sarcoma de células fusiformes.t*13 | a
frecuencia relativa de las variedades histoldgicas cam-
bia entre distintos reportes, en funcion de la
experiencia de cada patélogo. La concordancia
diagnostica alcanza 65%, debido a la heterogeneidad
de los sarcomas. La microscopia electrénica muestra
prolongaciones citoplasmicas y membrana basal
discontinuat*

En conclusion, se comunica el caso de una enferme-
dad poco frecuente, de localizacién inusual, en una
paciente joven sin antecedentes genéticos, mismos que
por lo general son concomitantes con esta variedad
neoplasica.

Lalocalizacidon de este tumor represento un reto, no
solo para la reseccion con margenes negativos, lo cual
constituye una primicia en el tratamiento quirdrgico
de los sarcomas, sino también en la conservacion de la
funcién de laextremidad, ademaés del aceptable resul-
tado cosmético, ya que la recidiva generalmente
constituye la regla en estas neoplasias. La aplicacion
deradioterapiaes fundamental.
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El seguimiento de estos pacientes debe incluir
una minuciosa valoracién clinica bimestral en el
primer afio, asi como la toma de pruebas de fun-
cionamiento hepatico. En caso de existir
alteraciones debe realizarse: ultrasonido hepati-
co, radiografia de térax y resonancia magnética de
control.

El abordaje de estos tumores implica la partici-
pacion de un equipo multidisciplinario que incluye:
cirujanos oncélogos y plasticos, radioterapeutas,
oncologos médicos, oncopatdlogos y fisiotera-
peutas, con los que se consigue el tratamiento
adecuado y una calidad de vida aceptable para los
pacientes.
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