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Schwannoma quistico cervical parafaringeo
retroestiloideo del nervio vago

Retrostyloid parapharyngeal cervical cystic schwannoma of the
vagus nerve

Resumen

Introduccion: El schwannoma o neurilemoma quistico cervical del
nervio vago es una tumoracién mesenquimatosa benigna, indolora y
de crecimiento lento, que se desarrolla a partir de células de la vaina
de Schwann.

Caso clinico: Varén de 59 afios con tumoracion pterigo-palatina
derecha de 7 x 4 x 6 cm, localizada en el espacio parafaringeo
retroestiloideo derecho. Diagndstico compatible con schwannoma
quistico cervical de nervio vago. Se intervino quirdrgicamente
realizando una exéresis completa del tumor, con un buen control
postoperatorio, sin signos de recidiva local ni regional.

Conclusion: De diagnéstico preoperatorio dificil y tardio al no
cursar con sintomatologia neuroldgica, este tumor requiere de
la sospecha clinica y de pruebas complementarias que orienten
hacia su etiologia, siendo la resonancia magnética nuclear y la
tomografia computarizada con contraste intravenoso las de eleccion.
El diagnéstico definitivo serd anatomopatolégico tras la exéresis
completa de la tumoracion con la preservacion del tronco nervioso
siempre que sea posible, no pudiendo conseguirlo en mas de la mitad
de los casos. Por ello, las secuelas funcionales derivadas de la cirugia
son frecuentes y deben de ser conocidas por el paciente.

Palabras clave.
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Abstract

Introduction: Cervical cystic schwannoma or
neurilemmoma of the vagus nerve is a benign,
painless, slow-growing mesenquimatous tumor that
develops from Schwann cells sheath.

Case report: A 59-year-old man came to us with
a right pterygopalatine tumor with an estimated
size on neuroimaging of 7 x 4 x 6 cm. The diagnosis
was compatible with cystic schwannoma of the
vagus nerve located on the right retrostyloid
parapharyngeal space. It was completely removed
with a satisfactory postoperative control and no
local-regional relapse signs.

Conclusion: With achallenging and late diagnosis,
due to lack of neurological symptomatology,
the diagnosis of this tumours in such a location
requires clinician suspicion and correct diagnostic
approaches. Magnetic resonance imaging and
computed tomography with intravenous contrast
are recommended to accomplish this task. Definitive
diagnosis will be anathomopatologic after the
complete surgical excision of the tumour. If possible,
preservation of neural pathway is preferred. This
is however not an option in over 50% of the cases
due to the irremediable nervous lesion for definitive
treatment. Functional consequences from the
surgery are usual and should be known by the
patient.

Keywords

Schwann cells, Peripheral Nervous System Neoplasms,
Vagus nerve, Neurilemmoma, Schwannoma

Correspondencia:
Dra. Maria Gutiérrez-Sumillera.

Servicio de Cirugia Oral y Maxilofacial. Hospital Clinico Universitario Virgen de

la Arrixaca, Murcia, Espana.

Direccién postal: C/ Pintor Munoz Barberan, n°22, 3° E. CP-30120. El Palmar.

Murcia. Espana.
E-mail: maria.gutierrez5@carm.es

Revista Mexicana de Neurociencia

Julio-Agosto, 2015; 16(4): 31-37



Introduccion

El schwannoma es una neoplasia que se desarrolla
a partir de las células de la vaina de Schwann del
sistema nervioso periférico. Suele tener una
localizacién intracraneal, encontrando solamente
un 25% de los casos a nivel cervical. Se han descrito
en la literatura menos de 250 schwannomas
cervicales!, la mayoria de origen en el X par
craneal®>. No asocia sintomatologia neuroldgica,
permaneciendo latente desde el punto de vista
clinico durante afios?3. Su degeneracion maligna es
posible aunque poco probable (2-5% de los casos).
El tratamiento de eleccién es quirurgico.

Caso Clinico

Varén de 59 afnos de edad hipertenso, fumador,
con Sindrome de Apnea Obstructiva del Sueno
(SAOS) severo en tratamiento con presién
positiva continua en la via aérea (CPAP) que
presentaba una tumoracién pterigo-palatina
derecha. A la exploracion fisica con fibroscopio se
apreciéo un abombamiento a nivel de hemicavum
derecho, rodete tubéarico y orofaringe, asi como
medializacién de la amigdala derecha, con mucosa
conservada. La tomografia computarizada
(TC) informé de lesion hipodensa de bordes
parcialmente definidos y realce parietal de 5 x 3
cm a nivel periamigdalino derecho. La resonancia
magnética nuclear (RMN) detecté una masa
con degeneracion quistica central en espacio
parafaringeo retroestiloideo derechode 7 x 4 x 6
cm compatible con schwannoma vagal quistico.
Se realizdé una puncién-aspiracién con aguja fina
(PAAF) ecoguiada que fue informada como patrén
linfoide discretamente polimorfo con marcada
fagocitosis y linfocitos atipicos. Ante los hallazgos
se decidié realizar un abordaje combinadointraoral
(mediante mandibulotomia paramedial entre 43
y 44) y extraoral (mediante abordaje cervical).
Se descubrié que el nervio vago penetraba
directamente en la tumoracion, no siendo posible
extirpar la masa sin lesionarlo, teniendo asimismo
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que sacrificar parte del XII par craneal. Se realizd
unatraqueotomia profilactica reglada. La anatomia
patolégica confirmd el diagndstico. El paciente
presentd como secuelas posquirdrgicas disfonia
por paralisis del nervio laringeo recurrente

derecho y paralisis del nervio hipogloso derecho.
En la actualidad, tres afnos después de la cirugia,
continua sin signos de recidiva local ni regional,
habiendo mejorado significativamente su disfonia.

Figura 1. RMN cervical T2, corte axial. Masa en espacio
parafaringeo retroestiloideo derecho de 7 cm x 4 cm x
6 cm que desplaza anteriormente los vasos carotideos,
generando efecto masa.

Discusion

Los tumores del espacio parafaringeo suponen el
0,5% de todas las neoplasias de cabezay cuello® La
mayoria de las lesiones localizadas en este espacio
son tumores primarios benignos que se originan
del nervio vago, siendo el schwannoma el mas
comun. El schwannoma es el subtipo histolégico
mas frecuente de tumoracién en el nervio vago
después del paraganglioma. Suele aparecer entre
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la terceray la sexta décadas de la vida, siendo mas
frecuente en el adulto joven®, presentando una
frecuencia similar en ambos sexos3. Clinicamente
asintomatico, se diagnostica como una masa
unilateral laterocervical modvil Unicamente en
direccién lateral solitaria, salvo en la enfermedad
de Von Recklinghausen®® y en un raro sindrome
conocido como schwannomatosis*, donde laforma
de presentacién es multiple. Pueden palparse
como masas en el borde medial del musculo
esternocleidomastoideo. Su crecimiento expansivo
por el espacio parafaringeo puede hacer que pase
desapercibido hasta alcanzar un gran tamano. Si
su tamano es considerable puede provocar signos
muy inespecificos como parestesias faringeas, tos,
odinofagia®® por compresion faringea o, con mayor
frecuencia que los demas, disfonia>¢ . Un signo
clinico caracteristico, aunque no siempre presente,
del schwannoma vagal cervical es la tos paroxistica
al palpar la tumoraciéné.

En la ecografia, los schwannomas aparecen
como masas hipoecoicas con sombra ecogénica
moderada o intensa. En estas neoplasias la PAAF
ecoguiada tiene una baja capacidad diagnéstica
(baja sensibilidad y especificidad®) y la biopsia
abierta dificulta la exéresis completa de Ia
tumoracién, por lo que la mayoria de los autores
no las recomiendan®. En nuestro caso, la PAAF fue
realizada resultando inespecifica e inconcluyente.
La RMN se ha convertido en la prueba de imagen
rutinaria para el diagndstico de este tipo de
neoplasia® al ser capaz de mostrar no sélo el tumor,
sinotambiénelnervioapartirdelcualsedesarrolla®
y llevar a cabo una planificacién cuidadosa de la
cirugia. EI TC cervical se realizara preferiblemente
con contraste. En el TC los schwannomas se
muestran como lesiones hipodensas con respecto
a la densidad de la musculatura cervical, y
presentan realce periférico al emplear contraste
intravenoso?. La RMN muestra una imagen tipica
de masa bien circunscrita, de hipointensidad en
T1 e hiperintensidad en T2 2 situada entre la vena
yugularinternay la arteria carétida, desplazando la
vena yugular interna lateralmente y medialmente
la arteria carotida®®,

Figura 2. RMN cervical T2, corte coronal. Masa
hiperintensa que desplaza a la vena yugular interna
lateralmente y a la arteria carétida medialmente,
situada entre ambas

Se debe realizar diagndstico diferencial con el
aneurisma de la arteria cardétida, con los tumores
neurogénicos de los pares craneales IX, X, Xl
y Xll o del plexo simpatico cervical**, con el
paraganglioma, el meningioma, el linfoma y el
teratoma?s. Sin embargo, la mayoriade lesiones que
involucran al espacio parafaringeo retroestiloideo
son tumores de la vaina de los nervios periféricos,
paragangliomasdecabezaycuelloolinfadenopatias
metastasicas*.

El tratamiento quirdrgico se suele indicar para
prevenir futuras complicaciones derivadas
de su crecimiento y por razones estéticas®. El
tratamiento de eleccion es la exéresis completa
de la lesién con preservaciéon del tronco vagal,
disecando el tumor del nervio vago y respetando
los filetes nerviosos siempre que sea posible. En
el 56% de los casos! no se consigue preservar
la integridad del tronco nervioso, siendo
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necesario recurrir a la reconstruccién nerviosa
mediante anastomosis termino-terminal o injerto
interposicional por técnicas microquirdrgicas?’. No
existe unarecomendacién generalizada de realizar
una exéresis parcial del tumor con la finalidad
de preservar la integridad del tronco vagal,
pues aun asi se asocia a la alteracion funcional
nerviosa permanente hasta en el 30% de los casos
y transitoria en el 45% de los casos, ademas de la
posibilidad de recidiva tumoral y transformacion
maligna del schwannoma (4%) €.

El riesgo postoperatorio de déficit de par craneal
se incrementa a medida que el tumor crece haciala
basedelcraneo® Elespacioretroestiloideocontiene
lacadenasimpatica, los pares craneales del IX al XIl,
nodulos linfaticos, arteria cardtida interna, vena
yugular interna, nervio vago y glomus vagal, por lo
que los riesgos quirurgicos comprenden la lesidon
nerviosay vascular de alguna de estas estructuras.
La secuela transitoria o permanente mas frecuente
es la disfonia postquirdrgica por pardlisis de
cuerda vocalé, con una incidencia del 85%7:8, En
nuestro caso fue imposible extirpar la masa sin
sacrificar el nervio vago derecho, por lo que en el
postoperatorio el paciente mostré una paralisis de
la cuerda vocal derecha, que esta actualmente en
proceso de resolucion.

El estudio anatomopatolégico del tumor revela
una masa bien encapsulada constituida por células
fusiformes con nucleos elongados agrupadas en
areas de alta celularidad (tejido tipo A de Antoni)
y otras de baja celularidad (tejido tipo B de Antoni),
siendo tipica la presencia de necrosis, hemorragia
y degeneracion quistica intratumoral®. En el caso
clinico presentado, se evidencia una amplia area
tumoral quistificada. Hay autores que defienden
que los quistes se forman por degeneracion
vacuolar en las dreas de Antoni B, mientras que
otros defienden que la hemorragia es responsable
de la degeneraciéon vacuolar por depésito de
hemosiderina?. Las técnicas inmunohistoquimicas
muestran una intensa expresion de la proteina
S-100 en estos tumores, un antigeno de los tejidos
derivados de la cresta neural?%.
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El prondstico del schwannoma es excelente cuando
latumoracion hasido completamente extirpada. Es
infrecuente la recidiva local, relacionandose con la
exéresis incompleta de la neoplasia??®.

L 2

Figura 3. Imagen intraoperatoria: schwannoma de
nervio vago derecho.
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Conclusiones

El schwannoma es un tumor mesengquimatoso
benigno asintomatico de diagnostico
preoperatorio tardio. La resonancia magnética
nuclear y la tomografia computerizada con
contraste intravenoso siguen siendo las pruebas
diagnosticas de eleccion. El diagnéstico definitivo
serd siempre anatomopatoldgico tras la exéresis
de la tumoracion. El tratamiento de eleccién es la
reseccion completa de la lesidn con preservacion
del tronco vagal, aun a riesgo de sacrificio de
la integridad del tronco nervioso, no existendo
a dia de hoy una recomendacién generalizada
de realizar una exéresis parcial del tumor con
el fin de preservar el tronco vagal. La secuela
mas frecuente es la disfonia postquirurgica por
paralisis de cuerda vocal.
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