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RESUMEN

Los schwannomas suelen ser tumores benignos que surgen
de células de Schwann de la vaina del nervio periférico
que se encuentran comunmente en los tejidos blandos.
Los schwannomas pélvicos son tumores benignos raros
que surgen del espacio retro-rectal, lateral u obturador.
OBJETIVO: Reportar un caso de schwannoma pélvico
retroperitoneal benigno simulando tumoracién ovdrica.
CASO CLINICO: Paciente femenina de 55 afios quien
presenté aumento de volumen abdominal, acompafiado de
dolor en regién lumbar y flanco derecho que se irradiaba
a la cara posterior del muslo. La ecografia y tomografia
abdomino-pélvica confirmé la presencia de tumoracién
pélvica hiperecogénica y poli-lobulada que desplazaba
los vasos pélvicos, sugiriendo la posibilidad diagndstica
de cistoadenoma de ovario. Durante la cirugia se observd
tumoracién sélida de color blanco amarillento que
ocupaba la pelvis derecha con adherencias al promontorio
y mesenterio, logrdndose extirpar totalmente. Los
andlisis inmunohistoquimicos confirmaron el diagndstico
schwannoma benigno por la fuerte colocacién intensa
a la proteina S100. CONCLUSION: La ausencia de
sintomatologia y caracteristicas radioldgicas especificas
hace que el diagndstico preoperatorio sea bastante dificil
y este solo se logra en base a los hallazgos histologicos
e inmunohistoquimicos posoperatorios. La extirpacion
completa del tumor se debe considerar como el tratamiento
deeleccién paralos schwannomas pélvicos retroperitoneales
benignos.
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SUMMARY

The schwannomas are usually benign tumors that arise
from the Schwann cells of the peripheral nerve sheath
that are commonly found in the soft tissues. The pelvic
schwannomas are rare benign tumors that arise from retro
rectal, lateral or the obturator space. OBJECTIVE: To
presentacase of benign retroperitoneal pelvic schwannoma
simulating an ovarian tumor. CLINICAL CASE: A 55-
year old female patient presented an increase of abdominal
volume, accompanied by pain in the lumbar region and
right flank that irradiated to the posterior side of the thigh.
Abdominal pelvic ultrasound and tomography confirmed
the presence of a hyperechoic and poly lobed pelvic mass
that displaced the pelvic vessels, suggesting the diagnostic
possibility of ovarian cystadenoma. During the surgery, a
yellowish white solid tumor was observed occupying the
right pelvis with adhesions to promontory and the mesentery,
being completely removed. Immunohistochemical analysis
confirmed the diagnosis of benign schwannoma due to the
strong intense staining of S100 protein. CONCLUSION:
The absence of symptoms and the specific radiological
characteristics makes preoperative diagnosis quite difficult
and this is only achieved based on the postoperative
histological and immunohistochemically findings.
Complete excision of the tumor should be considered as
the treatment of choice for benign retroperitoneal pelvic
schwannomas.
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INTRODUCCION

os schwannomas (neurilemomas)

son tumores de tejidos blandos

que se originan en las células de

Schwann de la vaina nerviosa de

los nervios periféricos, craneales
o viscerales, en cualquier parte del cuerpo.
Se presentan predominantemente en mujeres
entre la segunda y quinta década de la vida.
Estas neoplasias estidn encapsuladas y son
generalmente Unicas, de crecimiento lento y
no invasivo, se encuentran en cabeza, cuello
y superficies flexores de las extremidades,
rara vez en pelvis y retroperitoneo V. Los
schwannomas pélvicos, con origen en el plexo
sacro e hipogdstrico son poco frecuentes y
comprenden aproximadamente 1 % - 3 % de todos
los schwannomas. Enlamayoriade los casos son
dificiles de diagnosticar, porque son clinicamente
“silenciosos” y se manifiestan cuando aumentan
aun tamafio que comprime 6rganos circundantes
(efecto de masa) produciendo sintomas vagos e
inespecificos antes de la cirugia®. Enlamayoria
de los casos, la reseccién quiridrgica tiene una
finalidad diagnésticay terapéutica®. Se presenta
el informe de un caso de schwannoma pélvico
retroperitoneal benigno simulando tumoracién
ovdrica.

CASO CLIiNICO

Se trata de paciente femenina de 55 afios
quien asistié a la consulta por presentar
aumento de volumen del abdomen desde hace
aproximadamente 6 meses, acompaiiado de
dolor de leve-moderada intensidad en region
lumbary flanco derecho que se irradiabaalacara
posterior del muslo y el cual no mejoraba con
el consumo de antiinflamatorios no esteroideos.
Negaba antecedentes personales o familiares
de importancia y otros sintomas como fiebre,
escalofrios, urgencia miccional, polaquiuria o
pérdida de peso.
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El examen fisico mostr6 temperatura de
37,5 °C,pulsode 81 latidos por min, frecuencia
respiratoria de 17 respiraciones por min y la
presion arterial de 146/84 mmHg. Laevaluacién
abdominal demostré tumoracién no dolorosa
en hemiabdomen inferior sin alteraciones
neurolégicas periféricas. Las pruebas de
laboratorio estaban dentro de limites normales.
Laecografia abdomino-pélvica que report6 gran
tumoracién encapsulada, ovoidea y blanda de
20 cm de didmetro que sugeria la posibilidad
de tumoracién ovdrica. La tomografia confirmé
la presencia de tumoracion pélvica hiper
ecogénica,compleja,poli-lobulada,que contenia
tabiques internos, dreas solidas periféricas y
calcificaciones periféricas que se extendiadesde
la aorta inferior a nivel del sacro que media 20
cm x 19 cm de didmetro que desplazaba los
vasos pélvicos sin evidencia de infiltracion a
las estructuras que lo rodeaban, sugiriendo la
posibilidad diagndstica de cistoadenoma de
ovario (Figura 1). Sin embargo, no se pudo
establecerel origen de lalesién. Los marcadores
tumorales fueron negativos. La cistoscopia
y rectosigmoidoscopia excluyeron la posible
afeccion uroldgica e intestinal. En vista de los
hallazgos clinicos de imagenes y de laboratorio
se consideré que la lesion era benigna y se
programo la cirugia debido al origen incierto y
tamafo del tumor.

Durante lalaparotomia se observé tumoracion
solida de color blanco amarillento que ocupaba
lapelvis derecha con adherencias al promontorio
y mesenterio que media aproximadamente 20
cm, cerca de la arteria y vena iliaca externa,
desplazando los vasos iliacos al lado izquierdo
y cubierta de peritoneo. Se realizé citologia
de liquido de aspecto seroso peritoneal que no
demostré células malignas. La extirpacion de
la lesion comenzo6 con el retiro del peritoneo,
creando un plano de diseccién de toda la lesién
adherida al sacro (Figura 2). Se aislaron los
vasos iliacos de ambos lados con liberacion
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Figura 1. Imagen de tomografia computada que
demuestra tumoracién pélvica hiper-ecogénica y
compleja sin infiltracién de 6rganos adyacentes.
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Figura 2. Schwannoma pélvico retroperitoneal
benigno durante la cirugia.

de la tumoracién desde su base de fijacién a
la fascia pre-sacra, logrando la extirpacién
completa de la lesion junto con toda la capsula
sin clara o definida invasién ni del origen de los
nervios periféricos. La biopsia por congelacién

demostré6 que la tumoracién era de posible
origen mesenquimal de caracteristicas benignas.
Sin embargo, se realizé la histerectomia total,
ooforosalpingectomia bilateral, omentectomia
parcial y apendicetomia. La cirugia se completé
sin complicaciones.

La evaluaci6én anatomopatolégica del
tumor: firme y eldstico de 19 cm x 17 cm,
sin margenes infiltrados con una cépsula
coldgena y vasos hialinizados bien definidos.
Se observaron componentes celulares densos
y altamente ordenados formados por células
fusiformes tipicas con nicleos en forma de huso
bien organizadas con disposicién en relieve
(paquetes cortos de fasciculos entrelazados)
junto aempalmes nucleares (cuerpos de Verocay)
formados por dos lineas paralelas de nucleos
con un espacio nuclear entre ellos indicando
un patrén mixoide hipercelular (Antoni A) y
escasas areas con patrén mixoide hipocelular
(Antoni B). No se observaron ntcleos grandes
y atipicos o mitosis. La inmunohistoquimica
mostré fuertemente positivo para proteina S100
positiva y vimentina y negativo para antigeno
de membrana epitelial, pancitoqueratina,
desminay CD34 negativa (Figura 3). Lafaltade
inmunorreactividad del antigeno de membrana
epitelial indicé la ausencia de diferenciacion de
células peri-neurales. Porlo tanto,los resultados
del examen inmunohistoquimico sugirieron
schwannoma benigno. La posibilidad de si la
lesién era benigna o maligna se resolvid con el
hallazgo de un indice de proliferacién bajo (Ki-67
de 3 %), lo que sugeria su naturaleza benigna.

El posoperatorio de la paciente transcurrid
sin incidentes ni compromisos neurolégicos
periféricos y fue dadade altaalos 4 dias. Debido
a la naturaleza benigna del tumor y potencial
buen prondstico, no se consideré el uso de
tratamiento adyuvante. La ecografia abdominal
serealizd cada 6 meses y laresonancia magnética
control se realizé a los 12 meses. Dado que
no se sospecharon asociaciones genéticas, el
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Figura 3. Imagen microscopia compatible con schwannoma pélvico retroperitoneal benigno con areas de
patrones de celularidad compacta. A) Coloraciéon hematoxilina-eosina,40X. B) Coloraciéon inmunohistoquimica

intensa para proteina S100, 40X.

paciente no se sometid aninguna prueba genética.
Durante el periodo de seguimiento, la paciente
estaba en buenas condiciones y sin evidencia de
recurrencia de la enfermedad luego de 24 meses
de seguimiento.

DISCUSION

Losschwannomassuelensertumoressolitarios,
bien circunscritos, firmes y de superficie lisaque
con frecuencia sufren cambios secundarios como
hemorragia,quistes,calcificacion o degeneracion
maligna. La mayoria de los casos se registran en
poblacion de 20 a 60 afios, en la que las mujeres
tienen la mayor tasa de morbilidad . Aquellos
que aparecen en la pelvis son raros y surgen
principalmente en los espacios retro-rectal y
obturador mas frecuentemente, mientras que la
ubicacidn en el espacio pélvico lateral es menos
comtn ®. Es considerada una entidad benigna
conbajo potencial maligno y puede estd asociada
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con neurofibromatosis o enfermedad de Von
Recklinghausen ©.

Los schwannomas pélvicos, a menudo, son
asintomadticos en etapas tempranas. Cuando
crecen, producen sintomas inespecificos y
vagos, que no son de utilidad diagnéstica. La
sintomatologia mas comun puede variar desde
tumoracién pélvicauabdominal hasta secundaria
a compresion, como dolor mal localizado,
inespecifico y/o referido a las extremidades
inferiores. La incontinencia urinaria o fecal
y deficiencias neuroldgicos en los miembros
inferiores son poco frecuentes “>. En vista
de lo anteriormente expuesto, es importante
considerarlaposibilidad diagndsticaen pacientes
que refieren dolor crénico en la regién lumbar
inferior y/o abdominal lateral que se irradia
hacia el muslo, independiente de la actividad
fisica y que no responde tratamiento médico
y/o fisioterapia.

El diagnéstico preoperatorio de los
schwannomas pélvicos retroperitoneales es
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dificil. La ecografia es un método rapido,
econdmico y eficaz para la orientacién
diagnéstica inicial con respecto a tumoraciones
pélvicas/retroperitoneales, pero es inespecifica
en la mayoria de los casos. La resonancia
magnética es el método diagndstico ideal de la
mayoriade los tumores de tejidos blandos debido
asumayor predictibilidad diagnéstica, porque se
pueden observar las caracteristicas de los tumores
neurogénicos, como haces (signo fascicular) y
centro hipointenso con periferia hiperintensa
(signo objetivo). Ademds, los schwannomas
tienen intensidad de sefial baja en imdagenes
ponderadas T1 (similar al misculo) e intensidad
de sefial alta en las imédgenes ponderadas T2
(similar a la grasa), que pueden verse afectadas
por la disposiciéon celular intra-tumoral. Sin
embargo, la resonancia magnética no puede
diferenciar de manera confiable las lesiones
benignas de las malignas . Varias caracteristicas
como contornos irregulares, heterogeneidad,
tamafio mayor de 5 cm, realce periférico, areas
degenerativas, l6ébulos intra-tumoral, edema
peri-tumoral, apariencia diferente a la quistica
de lalesion e invasion de estructuras adyacentes
pueden ser signos potenciales de malignidad,
especialmente en pacientes con enfermedad de
Von Recklinghausen ®9, La citologia percutanea
con aguja fina también ha sido utilizada para
intentar realizar el diagndstico preoperatorio,
perosiel tumor es de tipo mixto y de gran tamafio
puede llevar a diagnésticos erréneos ©7,

Teniendoencuentalos sintomasinespecificosy
pocos concluyentes acompafiado de resultados de
imagenes inespecificos,el diagndstico se basaen
laexclusion de otras patologias. Los diagndsticos
diferenciales con schwannomas incluyen
fibrosarcoma, liposarcoma y ganglioneuroma,
que tienen hallazgos similares en resonancia
magnética ®.

El diagnéstico definitivo y naturaleza
del schwannoma se basan en la evaluacién
histolégica posoperatoria, basado en técnicas

de inmunohistoquimica para la proteina S100
(positiva) y CD34 (negativa) en las lesiones.
El schwannoma benigno se caracteriza por la
sucesion de areas Antoni A y Antoni B. Los
grupos de células compactas en forma ahusada,
bipolar y alargadas con un patron de empalme
estan contenidas en las areas Antoni A, mientras
que las areas Antoni B tiene células dispuestas
de manera holgada sobre un fondo mixoide ©.
La expresion intensa y difusa en el citoplasma
de proteina S100 es una caracteristica esencial
para el diagnéstico ”. A diferencia de los
neurofibromas, la mayoria de los schwannomas
no muestran inmunorreactividad de CD34 (D,
La reseccidn quirtirgica con margenes libres
acompanada de preservacion de las estructuras
nerviosas es el tratamiento de eleccién para
los schwannomas benignos ?. Las neoplasias
malignas generalmente no pueden excluirse
antes de la cirugia, debido a que incluso la
biopsia por congelacion intraoperatoria no
proporciona un diagndstico preciso, por lo que
se ha propuesto la reseccion quirtrgica amplia,
incluyendo las estructuras adyacentes ©®. La
cirugia puede ser un desafio debido al riesgo
de hemorragia potencialmente incontrolable
causada hipervascularidad debida a adherencias
del tumor a vasos pélvicos. Debido a que la
transformacién maligna de los schwannomas
benignos es rara (menos del 5 % de los casos),
la extirpacién local completa del tumor, o
la enucleacién, puede ser el tratamiento de
eleccion. No obstante, la recurrencia local
de los schwannomas malignos después de la
reseccion marginal llega al 72 % de los casos
comparado solo con 12 % en aquellas cirugias
de amplio margen, por lo que se recomienda
la reseccién con margen quirdrgico adecuado
para evitar las recurrencias. Sin embargo, la
incidencia de recurrencias posterior a la escisién
incompletaes del 5 % - 10 % y existen informes
de metastasis posterior a la cirugia @. Se debe
tener especial cuidado en los pacientes con
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enfermedad de Von Recklinghausen en los que
generalmente se observa una transformacién
maligna (neurofibrosarcoma).

La complicaciéon més frecuente de la cirugia
radical es el déficit neurolégico posoperatorio
que puede ocurrir en 80 % de los casos,
independientemente de la técnica quirdrgica.
Las fibras nerviosas son parte del tumor y es
imposible la reseccion completa sin algunas
lesiones neuroldgicas, por lo que la naturaleza
del déficit neurolégico posoperatorio puede
depender delsitio primario '2!¥, Varios informes
indican que no existen sintomas residuales ©.
Sin embargo, otros informes no reportaron
mejoria, solo mejoria parcial o recuperacion de
los sintomas residuales varios meses después
de la cirugia *3'%. El abordaje laparoscépico
puede proporcionar un campo visual claro
con magnificacién, sin necesidad de grandes
incisiones en piel y permite la diseccién de los
vasos adheridos al tumor. La reseccion robética
también puede ser util en el tratamiento de estos
tumores con preservaciéon de las estructuras
neuroldgicas ©®. Sin embargo, debido a las
caracteristicas del tumor, incluso estas técnicas
no evitan las potenciales complicaciones
neurolégicas.

El pronéstico de los schwannomas benignos
es extremadamente bueno y la recurrencia rara
vez se informa, pero es necesario un seguimiento
después de lareseccion. Por otra parte,debido a
la falta de sensibilidad de los schwannomas a la
radioterapia y quimioterapia, no se recomienda
la terapia adyuvante !,

Los schwannomas benignos son tumores
de crecimiento lento que surgen de las
células de Schwann de la vaina nerviosa
periférica. Generalmente son asintomadticos y
de localizacién profunda, por lo que son dificiles
de diagnosticar. Los sintomas, cuando estdn
presentes,son vagos e inespecificos. Los estudios
de imdagenes preoperatorias generalmente no
son Uutiles para realizar un diagndstico preciso,
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el cual se logra con los hallazgos histolégicos e
inmunohistoquimicos posoperatorios. Laopcién
de tratamiento primario es lareseccion quirtrgica
completa y el prondstico es bueno.
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