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Tumor gigante de vaina neural
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RESUMEN. El schwannoma es un tumor be-
nigno derivado de la vaina neural de las células de
Schwann. Habitualmente suele ser pequeifio y soli-
tario, siendo mas frecuente en los pares craneales
y en la médula espinal, aunque menos frecuente en
las extremidades. Se han descrito casos de apari-
cion en las extremidades (principalmente superio-
res). Son muy raros los casos de schwannomas de
gran tamaiio sin relacién con la neurofibromatosis.
Presentamos a una paciente de 25 afos de edad,
con un schwannoma gigante que invadia desde la
region isquiatica al triceps sural.

Palabras clave: Tumor, vaina neural, extremi-
dad inferior.

Introduccion

Los schwannomas de nervios periféricos son tumores
poco frecuentes, especialmente si son de gran tamafio' o no
tienen relacion con la neurofibromatosis tipo 1.2 Habitual-
mente son faciles de localizar ya que suelen ser superficia-
les, aunque a veces dificulta su diagnostico la profundidad,
siendo detectados cuando han adquirido gran tamafio y su-
ponen un compromiso de espacio.

Caso clinico

Paciente de 25 afios de edad, que se remite para valora-
cion de tumoracion de partes blandas en cara posterior del
muslo derecho, hueco popliteo y pantorrilla de pierna dere-
cha, con varios meses de evolucion.
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ABSTRACT. A schwannoma is a benign nerve
sheath tumor derived from Schwann cells. They are
usually small and solitary tumors more frequently
localized in cranial nerves and the spinal cord and
rarely in the limbs. Some cases have been reported
involving extremities (mainly the upper ones) but
with a small size. Cases of big size schwannomas
unrelated to a neurofibromatosis are very rare.
We report the case of a 25 year old patient, with
a giant schwannoma which invaded the ischiatic
region reaching the triceps surae.

Key words: Tumor, neural sheath, lower
extremity.

Antecedentes personales de déficit mental. Resto sin in-
terés (no hay antecedentes familiares de neurofibromatosis).
Exploracion fisica: se palpa masa de partes blandas en la zona
profunda de muslo, hueco popliteo y triceps sural de pierna
derecha, de gran tamafio, que dificulta la flexion de la rodilla,
de consistencia elastica y poco dolorosa a la palpacion. Hay
dificultad para valorar alteraciones sensitivas por la poca co-
laboracion de la paciente. No se aprecian manchas «café con
leche», efélides axilares o inguinales, nédulos de Lisch, sin
lesiones oseas ni neurofibromas en otra localizacion.

La resonancia magnética muestra una lesion solida que
ocupa los compartimentos del muslo, rodilla y pantorrilla
derecha, de tamafio aproximado 40 x 5 x 7 cm (didmetros
craneo caudal, anteroposterior y transversal), de estructura
polilobulada con bordes lisos, encapsulada y que sigue el
trayecto del paquete vasculonervioso popliteo, contactando
con el mismo, desplazando la porcion larga del biceps fe-
moral, soleo, popliteo y la hoja profunda de la aponeurosis
de la pierna (Figura 1).

Se realiza biopsia abierta, mediante incision recta poste-
rior sobre gemelo interno, localizando una tumoracion dura y
no adherida a tejidos adyacentes, bien encapsulada. El repor-
te de anatomia patologica nos mostrd un tumor fasciculado
neuroide, con aspecto mixoide alternado con otras areas mas
fibrosas, en el seno de las cuales se identifica agrupamiento
nuclear en «bandadas de peces» y en empalizada similar a
los cuerpos de Verocay. El estudio inmunohistoquimico re-
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vela fuerte expresion de CD34, Focal para S100 (dato muy
caracteristico de los schwannomas,’ pero también descrito en
algunos neurofibromas?), siendo negativa la calretinina, com-
patible con neurilemoma (schwannoma).

Se procede a su exéresis completa mediante reseccion
marginal sin complicaciones y con alta hospitalaria a las 72
horas (Figuras 2y 3).

Discusion

El schwannoma, también conocido como neurilemoma,
es un tumor benigno derivado de la vaina neural, de las
células de Schwann,! generalmente solitario y de pequefio
tamafio. Aparece habitualmente en torno a la cuarta déca-
da de la vida y con igual predilecciéon por hombres que por
mujeres (aunque algunas series hablan de una ligera predo-
minancia femenina).’

La presencia de schwannomatosis nos debe hacer pen-
sar en alguno de los grandes sindromes relacionados con
la enfermedad, principalmente la neurofibromatosis (mas
frecuente tipo I).3

Pueden aparecer en cualquier nervio, siendo mas fre-
cuentes en los pares craneales y en la médula espinal.’

La incidencia real de schwannomas no se conoce con
exactitud. Se aproxima en algunas series a 0.6 casos por
cada 100,000 habitantes. De todos los tumores benignos
ciaticos, 60% estan representados por neurofibromas y 38%
por schwannomas; el resto por otros tipos histologicos. Al
ser los schwannomas tumores de crecimiento lento, pueden
solo dar sintomas hasta alcanzar un gran tamafio.

Se presentan generalmente a lo largo del trayecto de un
tronco nervioso, creciendo de manera excéntrica al nervio,®?
sin incluir sus haces, dato que lo diferencia del neurofibroma
y que le confiere un tratamiento y un pronostico diferentes
y mucho mas favorables que en el caso del neurofibroma.

Suelen tener una presentacion clinica engafosa, principal-
mente por un curso subclinico largo.* Cuando dan sintomato-
logia, su forma de presentacion mas frecuente suele semejar
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Figura 1. Imagenes de resonancia magnética nuclear donde se muestran
las dimensiones del tumor.
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una radiculopatia, con alteraciones sensitivas, siendo menos
frecuente la pérdida motora, por lo que a menudo es confundi-
do con otras patologias radiculares, secundarias a patologias
degenerativas de la columna. La palpacion de la tumoracion
suele ser dificil en muchos casos debido a su localizacion y si
ésta es posible indica un largo periodo de evolucion.

Por ello, ante la presencia de un dolor de estas carac-
teristicas debemos hacer una historia clinica detallada, con
una exploracion minuciosa de la extremidad.® Un dolor ra-
dicular con largo periodo de evolucidn, que no responde a
tratamiento antiinflamatorio y descanso, y la ausencia de
una exploracion fisica concordante con patologia lumbar
(Laségue negativo y RMN de columna lumbar sin signos
que expliquen la patologia), nos hace pensar en patologia
nerviosa periférica. En este caso, debemos recurrir al estu-
dio nervioso periférico, ya sea con RMN?*# de toda la ex-
tremidad, ultrasonidos, asi como pruebas neurofisiologicas
como electromiografia, que nos confirmen la afectacion ner-
viosa periférica, asi como su gravedad.

Aunque habitualmente son de caracteristicas benignas,
se han descrito casos de degeneracion maligna (las series lo
cifran en menos de 0.001%), especialmente en aquellos aso-
ciados a enfermedades genéticas como la neurofibromatosis.*

El diagnostico diferencial del schwannoma es, principal-
mente, con los neurofibromas. Por lo general, los schwan-
nomas son solitarios, bien circunscritos, tumores encapsu-

Figuras 2 y 3. Imagenes intraoperatorias, diseccion tumoral.
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lados, situados excéntricamente sobre las raices nerviosas,
procedentes de los nervios proximales o raices nerviosas
espinales. Los neurofibromas, en cambio, son multiples, ca-
recen de capsula tumoral, se originan en los nervios distales,
causando agrandamiento fusiforme de los mismos, y suelen
aparecer en pacientes con neurofibromatosis tipo 1.°

El tratamiento de eleccion es la reseccion marginal de la
tumoracion, preservando anatomia y funcionalidad del ner-
vio.! Esto es posible en el caso de los schwannomas que cre-
cen de manera excéntrica al tumor, no siendo asi en el caso
de los neurofibromas. Para ellos debemos realizar una expo-
sicion del nervio en toda su longitud, proximal y distalmen-
te a la masa tumoral. El nervio y el tumor deben ser maneja-
dos y disecados con mucho cuidado, debido a las estructuras
neurovasculares y tejidos blandos de la proximidad.

En la gran mayoria de los casos, la reseccion completa
de la tumoracién, en pacientes que no tenian una pérdida
neuroldgica grave establecida, consigue restablecer la fun-
cionalidad neuroldgica.
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