Repor te de caso Doi: 10.18004/sopaci.202 1.agosto.50

Schwannoma Ancient. Reporte de caso.

Ancient Schwannoma. A case report.

*Federico A. Brahin'2
*José R. Usandivaras'?
*Pablo Zain El Din'
* Luis Coletti'?

1. Sanatorio 9 de Julio, San Miguel de Tucumdn. Argentina.
2. Universidad Nacional de Tucumdn, Facultad de Medicina. Argentina

RESUMEN
Se presenta un paciente con Schwannoma ancient retroperitoneal, in-
tervenido quirurgicamente por los autores. Se analizan aspectos de
Schwannomas y las caracteristicas particulares de los Schwannoma
ancient. Se analiza la posibilidad de relacionarse con la enfermedad de
von Recklinghausen, asi como las posibilidades quirtrgicas, haciendo
hincapié en la resecciéon completa. Se analiza la escasa frecuencia de este
tumor en el retroperitoneo.
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ABSTRACT

We present a patient with retroperitoneal ancient Schwannoma, who
underwent surgery by the authors. Aspects of Schwannomas and the
particular characteristics of the ancient Schwannomas are analyzed. The
possibility of being related to von Recklinghausen’s disease is analyzed,
as well as the surgical possibilities, with emphasis on complete resection.
The rare frequency of this tumor in the retroperitoneum is analyzed.
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INTRODUCCION
Los schwannomas, tumores originados en las células de
Schwann®, fueron descriptos por Verocay en 1908, como tu-
mores de los nervios periféricos; fue Masson quien describié su
origen en las vainas nerviosas®. Todos los Tumores retroperito-
neales son poco frecuentes, y los schwannomas o neurilemomas
representan entre el 1 al 10% de ellos®*. El término Schwanno-
ma Ancient fue acuiiado por Ackerman y Taylor en 1951, para
una forma infrecuente de Schwannoma®®.

El hallazgo de un schwannoma ancient retroperitoneal,
dada su infrecuencia, anima a publicarlo, analizando alguna bi-
bliografia de los ultimos aflos.

CASO CLINICO

Paciente varén de 37 afios que consulté por dolor leve locali-
zado en flanco derecho y que cedié en primera instancia, con
analgésicos comunes. Interpretdndose inicialmente como de

origen biliar, fue estudiado. Una ecografia abdominal describe
vesicula sin patologia, en topografia de la glindula suprarrenal
derecha, masa hipoecoica de 84x67mm, que recomienda estudio
con tomografia. Se solicitaron ademas estudios hormonales para
descartar (o confirmar) tumor funcionante suprarrenal.

La tomografia computada inform¢ gldndulas adrenales nor-
males, y la presencia de masa con densidad de partes blandas,
con moderado realce heterogéneo frente al contraste, en retro-
peritoneo, que desplaza ventralmente la vena renal derecha y la
arteria renal en sentido dorsal. Didmetro maximo 73mm (Figu-
ra 1: panel A). La resonancia magnética nuclear, que también fue
solicitada, mostr¢ la lesion de caracteristicas microquisticas de
90x74x66mm (Figura 1: paneles By C).

En ausencia de antecedentes clinicos de importancia y es-
tudios pre quirurgicos normales, se resolvio la cirugia, con el
diagndstico de “Tumor Retroperitoneal”. Se resolvié laparoto-
mia mediana amplia, que permiti6 buena movilizacion del colon
derecho, localizandose gran tumor en intimo contacto con vena
cava y con vena renal derecha (Figura 2: panel A), que cabalgaba
por su cara anterior (Figura 2: panel B). Se pudo realizar su enu-
cleacion completa (Figura 2, panel C).

Curso6 postoperatorio sin alteraciones, y la anatomia pato-
légica mostré una neoplasia fusocelular de retroperitoneo, que
requerfa inmunomarcacién. La misma mostr6 positividad para
S-100y Vimentina; el Ki 67 mostr6 indice de proliferacion de 2%.

DISCUSION

Los schwannomas fueron descriptos por Verocay en 1908
como tumores de los nervios periféricos. Fue Masson quien des-
cribid su origen en las vainas nerviosas (Schwannomas)®*9. Los
Tumores retroperitoneales, poco frecuentes, representan 1% de
todos los tumores™ y los schwannomas o neurilemomas repre-
sentan entre el 1 al 10% de ellos”'9. A su vez los schwannomas
son mds frecuentes en cabeza, cuello y miembros® 1219,
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El término “Ancient schwannoma” fue acuniado por Acker-
man y Taylor en 1951, para esta forma infrecuente de schwanno-
ma; #1219 un subtipo histoldgico con escasas células tumorales,
rodeadas por una matriz hialina, més rasgos de degeneracion,
asociada a una masa de lento crecimiento;®¢8!1-121416202D) egto
podria sugerir malignidad,->#11131¢19) y solo ]a falta de mitosis
aboga por benignidad®*¥. Se considera que, cambios degene-
rativos, formacién de quistes, hemorragias, calcificacién o hia-
linizaci6n, lleva a clasificarlos como schwannoma antiguo,®?
también ciertos cambios nucleares, pleomorfismo, lobulacién,
hipercromasia, encontrados en estos tumores. Muchos autores
mencionan al schwannoma antiguo 6121416202224

Algunos investigadores estimaron su frecuencia en 0,8% (0,5
a 3)de los tumores de tejidos blandos®*>!*%); hay quienes con-
sideran una frecuencia de 1 a 4% de todas las masas retroperito-
neales?, 0 1 a 10% de ellos®'?. También se ha dicho que 0,7%
de los schwannomas se localizan en retroperitoneo®'?, cifra que
varfa entre 0,3 y 3,2% de todos los schwannomas10-1422:25-27),

Se refieren schwannomas esporadicos y otros relacionados
con la enfermedad de von Recklinghausen, en un porcentaje 5 a
18%(1:27:10-1216) Para los vinculados a esta enfermedad, se ha men-
cionado la posibilidad de transformacion maligna(t$2024:2527-28),
de extrema rareza en ausencia de esta patologia®, la multiplici-
dad?y formas familiares®.

Se encuentra entre los 20 a 50 afios@>57-#1215.17-18.22.2628) o poco
mast192) y solo 5% se diagnostican en la nifiez®'%). Se refieren
mas frecuentemente en mujeres®*#!°122122 sjendo la relacién
mujer/hombre de 3:265%1229, Nuestro paciente era varén, de 37
afos. Solo un trabajo de autores britanicos” y otro de chinos!®
refleren predominancia de varones sobre mujeres, en la biblio-
grafia consultada.

La localizacién mas frecuente es en extremidades y en ca-
beza y cuello®®121439 Pyeden originarse en cualquier nervio,
excepto los craneales I y II, que no son envueltos por células
de Schwann>#22%) Raramente se ubican en retroperitoneo; se
mencionan frecuencias de 0,7 a 2,7%;**13 0,3 a 3,29%;®10-14.222¢-
7)1 a 3%;%% 3 a 5% para algunos autores (benignos y malignos
incluidos)©*) y para otros, la frecuencia en retroperitoneo seria
entre 0,3 y 6% de todos los schwannomas(®:6810.12:13.17.202226-27.3) E]
schwannoma maligno seria levemente mds comun en retroperi-
toneo®'®. Suelen medir entre 8 y 20 cm®*1¢2)(5 a 23 con media
de 9)®. Suelen ser unicos®*%!51; la multiplicidad suele darse
en casos asociados a la neurofibromatosis de von Recklinghau-
sen”1%17)_al jgual que los casos familiares”?.

Se han descripto también como localizaciones de muy esca-
sa frecuencia, la pelviana®®?, la hepética o de la via biliar®?, la
pared abdominal®, o la pared intestinal®V; incluso en retrope-
ritoneo en el espesor del musculo psoas®), y en pdncreas229,

Dado su lento crecimiento, estos tumores suelen diagnos-
ticarse cuando alcanzan gran tamaiio, por su efecto de masa®,
o en forma incidental®”!*>171%30) Tas molestias, cuando es-
tan presentes, serfan dolor vago abdominal, dolor en flan-
CogIH71417.19.21:2224262930) o bien remedar cdlicos renales, sinto-
mas compresivos de las vias urinarias!>'¥ o desérdenes digesti-
vos®129), Suele encontrarse el antecedente de 1 a 6 afios de dura-
ci6n;'S algin paciente habia notado la tumoracién 10 afios antes
dela cirugia®. En una serie de 13 casos, Hughes et alencuentran
sintomas o signos variables (Tabla 1)?. La falta de gravedad en
la evolucién abonaria a favor del diagndstico de schwannoma®.
El laboratorio no aporta datos®. Nuestro paciente presento mo-
lestias en cuadrante superior derecho, interpretadas inicialmen-
te como de origen biliar.

Tanto ecografia, como tomografia y resonancia suelen ser

inespecificas para el diagnéstico, aunque se refieren algunas ca-
racteristicas®?. En el presente caso, una ecografia demostr6 una
lesién en la topografia de la glandula suprarrenal derecha, que
obligé a la investigacion hormonal por la posibilidad de lesio-
nes funcionales, es decir productoras de diferentes hormonas.
Se han diagnosticado schwannomas en las glandulas adrenales,
que se originarfan en las cubiertas de las fibras que inervan las
glandulas®); los neurilemomas para-adrenales, dificilmente in-
vadan las glandulas®.

En las imégenes suelen mostrar superficie lisa'*?, estruc-
tura irregular, con componentes sélidos y quisticos y con cal-
cificaciones periféricas(-*>11132129  Muestran realce con medio
de contraste®®, como pudo observarse en nuestro paciente (Fi-
gura 1: panel A). Algunos schwannomas pueden invadir verte-
bras vecinas®!”). Suelen desplazar otros drganos, y en ocasiones
estar fuertemente adheridos a ellos®*®), pero raramente los
invaden®). En la resonancia magnética suelen mostrarse hi-
pointensos en T1 e hiperintensos en T20-6751L163030) (Figyrg
1: paneles B y C). Sin embargo estas imagenes no son constan-
tes®. Las calcificaciones aparecen en 23% aproximadamente®
y la degeneracion quistica en 66%2>1°?”, La cépsula suele ser
evidente(!4171230),

Los estudios no logran un diagnéstico de precision, el que
generalmente resulta dificil"; por lo tanto éste serd confirmado
en el analisis anadtomo-patoldgico®!***?, incluso con inmuno-
histoquimica®*?”. No se conocen marcadores tumorales es-
pecificos para este tumor??!. La puncién aspiracién con agu-
ja fina (PAAF) ha sido totalmente dejada de lado por algunos
autores®”?), otros la consideran innecesaria!*2*3?) y para otros
resulta controversia®?. Tendr4 utilidad solo si muestra una can-
tidad de células de Schwann como para su diagndstico micros-
copico®. Se ha recomendado la biopsia por puncién, en general
dirigida por tomografia, que para algunos resulta de mucha uti-
lidad®®'#22_ Algunos autores igualmente reconocen haber rese-
cado estos tumores sin biopsia previa®.

Las resecciones completas constituyen el mejor tratamien-
to, preferentemente por via laparotémica®, aunque se han se-
falado recurrencias de hasta 10% con este tratamiento”; las
resecciones incompletas favorecen las recurrencias hasta 10 o
20%). Resecciones amplias son fundamentalespor la posibili-
dad, aunque muy remota, de malignizacién->>811-13161828 " qye
en estos casos incrementan, ademds, el nimero de recidivas lo-
cales’>16192D)_ Debe tenerse en cuenta que los schwannomas no
responden a quimioterapia ni radioterapia®!>18-192128) " que ten-
drian alguna funci6n en los schwannomas malignos®®.

Hay autores que con diagnostico confirmado clinico e ima-
genoldgico, han indicado tratamiento expectante en dos casos,

Tabla 1: Formas de presentacion en 13 pacientes con schwan-
nomas benignos de abdomen. (tomado de Hughes et al7)

Sintomas o signos de presentacion l\é)t]ar;eeﬁ; edse
Masas abdominales 3
Hallazgo incidental o en estudio por imagenes 2
Hallazgo al fin de embarazo 1
Dificultad miccional 1
Trombosis venos profunda 1
Compresioén extrinseca en colonoscopia 2
Parestesia de miembros inferiores 2
Dolor pelviano 1
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Figura 1: Estudios auxiliares de imagenes en el preoperatorio. Panel A: tomografia contrastada con cortes axiales donde se
observa la masa retroperitoneal con densidad de partes blandas, con moderado realce heterogéneo, que desplaza ventral-
mente la vena renal derecha (*) y la arteria renal en sentido dorsal. Panel B: resonancia magnética nuclear en cortes axiales
demostrando una lesién de caracteristicas microquisticas. Panel C: cortes coronales de la resonancia magnética.

Figura 2: Laparotomia. Panel A y B: se observa el gran tumor en intimo contacto con vena cava inferior y con vena renal
derecha que cabalgaba por su cara anterior. Panel C: pieza operatoria final con un diametro mayor aproximado de 10cm,

lograndose la enucleacion completa.

con buenos resultados (sin cambios), en controles durante 10
afos y 30 meses, respectivamente®.

Algunos realizan resecciones parciales, con estudios pos-
teriores que no mostraron crecimiento durante 34 meses"”), y
otros controles de hasta 14 afios®. Sin embargo hay autores que
refleren porcentajes de recidivas que van de 10%, hasta entre
16 y 54% para este tipo de enucleaciones intralesionales®'>!6),
Diferentes grupos sefialan la reseccién laparotomica como tra-
tamiento de eleccion; en la literatura se recogen multiples tra-
tamientos mediante resecciones laparoscopicas®'*'”. Los que
propician esta cirugia, entienden que tiene la extension y la
seguridad de la cirugia abierta">'”. La sospecha de malignidad
serfa una indicacion de cirugia abierta, tanto como el tratamien-
to de la recurrencia tumoral, el riesgo de ruptura o de sangrado
masivo®? y por cierto la experiencia del equipo®. El limite
de didmetro resecable por via laparoscopica serfan los 5 cm?,
aunque se han descripto casos de hasta 12 cm extirpados por
laparoscopia?; cuando la extirpacion aparenta no ser completa,
también debe convertirse.

El informe de anatomia patoldgica en este caso informaba
neoplasia fusocelular, que requiere inmunomarcacion. La inmu-
nomarcacion (sistema ventana de Benchmark) fue concluyente,
mostrando positividad para S-100 y Vimentina; el Ki 67 mostrd
indice de proliferacion de 2%, por lo cual el diagndstico final
fue de Schwannoma ancient. Estos hallazgos son similares a los
mencionados en la literatura®#>11-12172632),

Finalizando, el schwannoma ancient es un tumor muy poco
frecuente en retroperitoneo. A pesar de mostrar caracteristicas
imagenologicas sugestivas, éstas no son constantes, por lo que
su diagndstico definitivo es anatomopatoldgico. El tratamiento
es la reseccion quirdrgica completa, ya sea por via abierta o lapa-
roscopica, cuando ésta no tiene contraindicaciones.
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