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Resumen Introduccién y objetivo: Los schwannomas son tumores benignos derivados
de las células de Schwann. El sintoma mas frecuente es una tumoracion
cervical aislada, palpable, de tamafio variable y habitualmente asintomatica.
El diagnéstico de sospecha es clinico-radiolégico y el definitivo es el estudio
histologico. El tratamiento electivo es la cirugia y en raras ocasiones se
producen recidivas o malignizacion. Explicamos mediante la revision del
tema y la descripcion de los casos la etiologia, diagnostico, opciones
terapéuticas y sus posibles secuelas. Descripcion del caso: Presentamos
cinco casos de schwannomas cervicales intervenidos en nuestro servicio,
algunos de ellos en colaboracién con el servicio de Neurocirugia. Discusion:
Se realiza una revision del tema y se observa que son tumores
infrecuentes, de crecimiento lento cuyo diagnéstico preoperatorio no es
facil. En el diagnéstico diferencial hay que incluir una gran variedad de
patologias previo a tomar una decisién terapéutica. Conclusiones: Los
schwannomas cervicales hay que incluirlos en el diagnéstico diferencial de
las tumoraciones cervicales. Las pruebas de imagen nos permitiran
sospechar dicha entidad pero el diagnéstico definitivo es el estudio
anatomopatolégico. La exéresis quirirgica es el tratamiento de eleccion con
el riesgo de lesiones neurolégicas permanentes.

Palabras clave | Neurilemoma; tumores neuroectodérmicos; neoplasias de cabeza y cuello

Summary Introduction and objective: Schwannomas are benign tumors derived from
Schwann cells. The most common symptom is an isolated, palpable,
resizable and usually asymptomatic cervical tumor. The suspected
diagnosis is clinical-radiological and the definitive is the histologic study. The
treatment of choice is surgery and rarely recurrence or malignant
transformation occur. Explained by reviewing the topic and description of
cases the etiology, diagnosis, treatment options and their possible
consequences. Case description: We present five cases of cervical
schwannomas surgery in our department, some in collaboration with the
department  of neurosurgery. Discussion: A review of the literature is
performed and are seen to be rare, solw-growing tumors that preoperative
diagnosis is not easy. The differential diagnosis should- include a wide
variety of pathologies before making a therapeutic decision. Conclusions:
Cervical schwannomas have to be included in the differential diagnosis of
cervical tumors. Radiological test are suspected diagnosis but the definitive
is histological examination. Surgical excision is the treatment of choice with
the risk of permanent neurological damage.

Keywords Neurilemmoma; neuroectodermal tumors; head and neck neoplasms

Introduccién

Los schwannomas, también llamados neurinomas o neurilemomas, son
tumores benignos neuroectodérmicos originados en las células de Schwann,
localizadas en los pares craneales ( a excepcion del nervio 6ptico y olfatorio
gue carecen de células de Schwann), en los nervios periféricos y en el sistema
neurovegetativo [1,2]. Son los tumores mas frecuentes de los nervios
periféricos y su transformacion maligna es extremadamente rara [3]. Los
schwannomas pueden aparecer en cualquier 6rgano, cabeza, cuello, tronco y
extremidades [4]. El tumor es excéntrico y el principal tronco nervioso esta
colocado periféricamente, que es uno de los hallazgos caracteristicos de estos
tumores [5]. Los schwannomas de cabeza y cuello son relativamente
infrecuentes y representan el 25 y el 45% de todos los schwannomas
extracraneales [6]. No hay factores de riesgo asociados ni prevalencia en
funcién del sexo. Fueron descritos por primera vez por Verocay en 1910 como
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tumores procedentes de las células de Schwann vy clasificados
morfolégicamente por Antoni en 1920, hasta que en 1932 Masson aplico el
término de Schwannoma [1,2]. Histolégicamente en la masa tumoral se
describen dos formas histoldgicas, los tipos “Antoni A” o areas fusocelulares
densas y los tipos “ Antoni B” o areas de baja densidad celular [2].

Los schwannomas cervicales se pueden clasificar en dos grupos segun Daly y
Roesler, los tumores laterales desarrollados a partir de las ramas cutdneas o
musculares del plexo cervical o braquial y los tumores mediales que surgen de
los ultimos cuatro pares craneales y de la cadena simpética cervical [7, 8].

Las bases genéticas y mecanismos celulares que explican su aparicion se
relacionan con el déficit de merlina o schwannomina, una proteina encargada
de inhibir la proliferacion celular [2].

Desde el punto de vista clinico, lo. caracteristico es una masa aislada,
asintomatica y palpable. Con el paso del tiempo puede crecer produciendo
dolor, parestesias y secuelas funcionales debido al compromiso de las raices
nerviosas [5]. El diagndstico de sospecha es clinico aunque en ocasiones se
infradiagnostica y malinterpreta con adenopatias cervicales [9].

Presentamos cinco casos de schwannomas cervicales intervenidos en nuestro
servicio en los Gltimos afos.

Descripcion

Caso 1: El primer caso es una paciente de 34-afos de edad intervenida de un
schwannoma cervical derecho en 2010 que se presenté con una tumoracion
cervical derecha de 2 cm en area Il de varios meses de evolucion sospechosa
de recidiva del mismo. La resonancia magnética (RM) mostré una tumoracion
nodular de 2,2x1,5x1cm, hiperintensa en T2 e hipointensa en T1 homogénea y
bien definida en relacién con el neuroma extirpado afios antes (Figura 1). La
tomografia computarizada (TC) informé de una imagen nodular hipodensa de
1,7x1,4x1 cm-a nivel de C4. Se realizd cervicotomia y exéresis de la misma y
el estudio anatomopatoldgico informé de recidiva de schwannoma del plexo
cervical.

Figura 1. Corte coronal de RM donde se observa una lesion nodular de 2 cm compatible con
recidiva de schwannoma cervical.
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Caso 2: El segundo caso es una paciente de de 30 afios de edad remitida
desde otro servicio para valoracién de tumoracion supraclavicular izquierda de
crecimiento rapido e indolora. En la exploracion se observé tumor de 2,5 cm
de consistencia dura. La puncion-aspiracion con aguja fina (PAAF) fue
insuficiente. En la ecografia cervical se observé una tumoracion de 2,2x1,5cm
heterogénea y con necrosis interior en probable relacibn con un ganglio
linfatico (Figura 2a). Ante la sospecha de un proceso linfoproliferativo se
realizd una cervicotomia supraclavicular izquierda, observando en la diseccion
un probable schwannoma del plexo braquial que se resec6 en su totalidad
siendo imposible la preservacion de las raices que lo englobaban (Figura 2b).
La anatomia informé de la extirpe neural (Figuras 3a y 3b) y como secuelas la
paciente solo refirié parestesias y algias en el dedo pulgar e indice de su mano
izquierda.

2a & S A

Figura 2. 2a. Ecografia cervical con tumoracion de 2 x 1,5 informada de ganglio linfatico. 2b.
Cervicotomia supraclavicular observando tumoracién neural que engloba varias raices
cervicales.

Caso 3: El tercer caso es una paciente de 64 afios de edad con neurinoma en
reloj de arena de C6 izquierdo. Se intervino en el servicio de Neurocirugia de
neurinoma intrarraquideo de C5-C6 izquierdo y posteriormente se realiz
exéresis del componente extrarraquideo a través de cervicotomia izquierda.
Caso 4: El cuarto caso es un varon de 54 afios de edad con antecedentes de
enfermedad de Von Willebrand que consulté por tumoracion supraclavicular
izquierda de meses de evolucion, de de 2 cm de tamafo, de consistencia
elastica, con dolor neuralgico a la presion. En la RM se observé una
tumoracion solida eliptica de contornos bien definidos a nivel de la
musculatura escalénica izquierda introduciéndose a través de C5-C6 con
componente intracanal que desplaza la médula espinal sin signos de
mielopatia (Figura 4a y 4b). Con el diagndstico de schwannoma cervical de C6
en reloj de arena se realizé la exéresis del componente extrarraquideo hasta el
agujero de conjuncidon mediante cervicotomia izquierda y al cabo de un mes la
exéresis de la porcion intrarraquidea llevada a cabo por el servicio de
Neurocirugia. Como secuelas inicialmente el paciente presenté pérdida de
fuerza para la flexion del antebrazo sobre el brazo izquierdo.
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Caso 5: El quinto paciente es un vardn de 71 afios de edad con tumoracion a
nivel del foramen yugular izquierdo. Se realiz6 un abordaje infratemporal ante
la sospecha de glomus yugular y se observé una tumoracion que dependia del
nervio vago y cadena simpatica cervical. Tras la exéresis de la lesion se
informé de schwannoma vagal. Como secuelas presento disfonia por paralisis
laringea ipsilateral y paresia de pares bajos.

4a 4b
Figuras 4a y 4b. Cortes coronal y-axial de RM con schwannoma cervical de C6 en “reloj de
arena”.

Discusion

Los schwannomas cervicales son tumores benignos, bien encapsulados y de
crecimiento lento que raramente se presentan con sintomas o signos de
compresion o déficit neuroldgico, aunque con el paso del tiempo puede ocurrir
[1,9]. El dolor o déficit neurolégico puede sugerir malignidad. Los sintomas
varian en funcion del nervio afecto; disfonia, disfagia, paralisis de pares
craneales y sindrome de Horner.

La edad de presentacion es variable aunque suele ocurrir entre la 22 y 42
década de la vida.

En el diagndstico diferencial de estos tumores se incluyen linfadenopatias
cervicales, lipomas, metastasis cervicales, quistes branquiales, tumores
vasculares, paragangliomas, etc [10].

El diagnostico de sospecha es esencial para el tratamiento adecuado de estos
tumores debido a las secuelas neuroldgicas que pueden quedar al paciente.
La exploracion nos puede ayudar en el diagnéstico de sospecha. Son tumores
con movilidad lateral pero no en el eje vertical [3] con dolor y parestesias en
los nervios involucrados [9,10,11]. Los estudios radiolégicos son valiosos en
el diagnostico preoperatorio de estos tumores. En la TC la mayoria de los
schwannomas son isodensos, las areas de calcificacion y hemorragia son
raros y presentan un patron de realce homogéneo. La RM muestra lesiones
hipointensas o isointensas en T1 e hiperintensas en T2 y es capaz de mostrar
o insinuar la raiz o raices nerviosas que originan el tumor [2,6,12]. Mosher y
Parrish hacen hincapié y afirman que la mayoria de los hallazgos radiol6gicos
no permiten distinguir entre tumores benignos y malignos. El rendimiento de la
ecografia parece que ha mejorado en esta patologia segun los trabajos
publicados de Martinoli et al.
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Las pruebas de citologia mediante PAAF tienen bastantes limitaciones en
estas neoplasias de tejidos blandos, ya que la muestra puede no ser
representativa y suficiente para establecer un diagnostico. Un diagnostico
erréneo puede llevarnos a exéresis innecesarias y secuelas funcionales en el
postoperatorio [3, 10]. En nuestro segundo caso la PAAF y pruebas de imagen
eran inespecificas, no se sospechaba dicha entidad y como secuelas
funcionales la paciente solamente referia algias y parestesias en los dedos
pulgar e indice de la mano izquierda.

La PAAF guiada con ecografia puede mejorar sustancialmente el rendimiento
de la PAAF en casos de schwannomas quisticos ya que permite la puncion en
areas hipercelulares [13].

El tratamiento electivo es la reseccion quirdrgica completa con el riesgo de una
lesion neurologica permanente. La cirugia estad indicada en tumores que
causan déficit neurologico, molestias, algias cervicales, problemas estéticos y
en casos de crecimiento tumoral rapido con sospecha de malignidad. La
mayoria de los pacientes estan libres de sintomas neuroldgicos deficitarios, de
ahi que el propésito de la cirugia es prevenir todos los problemas
mencionados anteriormente. El objetivo es la exéresis completa con la
preservacion de los nervios circundantes, lo cual no siempre es facil [6,9].

Hay un dilema entre la enucleacion intracapsular preservando la capsula y
fibras nerviosas evitando posibles déficits funcionales y la opcién de diseccién
0 “peeling” extracapsular con o sin ayuda de diseccion microscopica [10]. En
nuestros casos la opcién elegida es la exéresis extracapsular.

Valentino et al recoge en la literatura un promedio del 56% de sacrificios de
ramas nerviosas. La posibilidad de utilizar- injertos interposicionales y de
anastomosis término-terminal puede ser de gran utilidad [6].

Algunos autores como Gore et al y Katz et al sugieren una reseccion
incompleta en casos en los que la exéresis completa ocasione una lesion
nerviosa irreparable. Hay articulos en desacuerdo a esta opinion en base a
tres razones; la exéresis parcial provoca unas secuelas funcionales
permanentes del 29% vy transitorias del 43%, el riesgo de recidiva tumoral y la
posibilidad a pesar de su rareza de transformacion maligna [6].

El papel de la radioterapia en estos tumores es limitado y se reserva como
tratamiento paliativo, en casos de enfermedad residual tras resecciones
incompletas o en pacientes con contraindicaciones quirurgicas [2].

Conclusiones
Sobre lo expuesto podemos extraer las siguientes conclusiones:

- Los schwannomas cervicales son tumores benignos e infrecuentes que
a menudo se presentan como masas cervicales unilaterales
asintométicas de crecimiento lento,

- la mayoria de los tumores son asintomaticos, no obstante pueden
producir radiculopatias cervicales,

- el diagnodstico de sospecha preoperatorio en ocasiones es muy dificil de
realizar por lo que no es raro llevarlo a cabo en el mismo momento de la
cirugia,

- la TC y la RM orientan el diagndstico, siendo dificil la identificacién de
los nervios involucrados incluso combinando ambas técnicas. El
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diagndstico de certeza es histoldgico,

- el tratamiento electivo es la exéresis quirdrgica completa. Las
resecciones parciales se asocian con mayor riesgo de recidiva y

- el riesgo de degeneraciéon maligna es extremadamente raro.
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