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RESUMEN
"SCHWANNOMA RETROPERITONEAL BENIGNO EN PACIENTE CON ANTECEDENTES
DE TUMOR DE WILMS EN LA INFANCIA"
Se presenta un caso de schwannoma benigno retroperitoneal como hallazgo incidental en una
joven de 23 afios tratada de un tumor de Wilms a los tres afios. Se incluye una revision de la litera-

tura de este tumor tan infrecuente.
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ABSTRACT
"BENIGN RETROPERITONEAL SCHWANNOMA IN PATIENT WITH ANTECEDENTS OF WILM'S
TUMOR IN THE INFANCY"
We report a case of benign retroperitoneal schwannoma diagnosed casual in a 23 years old woman
treated of a Wilm's tumour twenty years ago. A review of the on this unusual tumour is included.

KEY WORDS: Schwannoma. Retroperitoneal neoplasms. Neurilemoma.

s conocido gque existe un riesgo aumentado

de segundas neoplasias en nifios tratados
por tumor de Wilms. Por un lado la radiacidn
como base de tratamiento hace afios y los agen-
tes alquilantes son los que estan implicados en la
induccion de segundos tumores.

Los investigadores de la National Wilms
Tumor Study Group (NWTGS) estiman que existe
un riesgo de 8 a 10 veces mayor de segundas
neoplasias, con una incidencia acumulada de
1,6% en 15 afios después del tratamiento?.

Presentamos un caso de schwannoma retro-
peritoneal benigno como hallazgo incidental en
una joven de 23 afos tratada de un tumor de
Wilms a los tres afios.
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CASO CLINICO

Mujer de 23 afios de edad, tratada en 1981 por
un tumor de Wilms del rifidbn derecho de histologia
favorable tipo blastematoso, estadio Il (clasifica-
cién de la NWTGS). La paciente recibié quimiote-
rapia neoadyuvante con tres ciclos de actinomici-
na D + vincristina, posterior nefrectomia radical
derecha con linfadenectomia hiliar y trombectomia
de vena cava infrahepatica. Como tratamiento
adyuvante se le dio radioterapia abdominal (dosis
total 2000 rads) y quimioterapia (vincristina y
ciclofosfamida durante 18 semanas).

La paciente encontrandose asintomatica, en
una ecografia de control (agosto 2001), se detec-
té a nivel de hilio renal una masa redondeada,



B. POZO MENGUAL, |. PEREZ BUSTAMANTE,

homogénea, de aspecto solido de 4 cms de dia-
metro, que no se movilizaba con el rifidn, situada
por delante de la cava, sin afectar a la via excre-
tora renal; lesién sugestiva de adenopatia retro-
peritoneal.

La exploracién fisica de la paciente era riguro-
samente normal y no presentaba alteraciones
analiticas.

Ante los hallazgos se solicité tomografia axial
computarizada + puncidon aspirativa con aguja
fina (TAC+PAAF) de la lesién. En el estudio cito-
lI6gico se apreciaban abundantes células fusifor-
mes con nucleos de variable forma y tamafio y
pequefios grupos de células de aspecto epitelial
compatible todo ello con una recidiva de su
tumor primario, aungque sin certeza diagndstica
por lo que se precisaba estudio histolégico e
inmunohistoquimico de la pieza quirurgica.

Informe de la TAC: rifién izquierdo con ectasia
precalicial, con adenopatia paradrtica en conti-
nuidad con la parte anterior del psoas. No evi-
dencia de metastasis pulmonares, no adenopati-
as mediastinicas. Parénquima hepéatico sin
metastasis. Nefrectomia derecha (Fig. 1).

Intervencién: se realizé laparotomia media
suprainfraumbilical, accediendo al retroperitoneo
a través del espacio parietocolico izquierdo, se
apreciaba una tumoracidon redondeada de pare-
des lisas en intima relacidon con 42 vértebra lum-
bar y musculo psoas, lateral a cava y limitada
cranealmente por vena renal izquierda. Sobre la
tumoracion discurria el uréter y la vena gonadal
izquierdos. Se extirp6 sin dificultad, sin lesionar
estructuras adyacentes.

FIGURA 1. TAC abdominopelvico donde se aprecia tumora-
cion retroperitoneal adyacente a rifién Unico izquierdo.
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La paciente evolucion6 satisfactoriamente,
permaneciendo asintomatica y libre de recidiva a
los 6 meses de la cirugia.

HISTOLOGIA
Macro-tumoraciéon bien delimitada y aparen-
temente encapsulada de 6 cms de diametro maxi-
mo, adherida en uno de sus polos a tejido graso.
Al corte tiene coloracién pardo amarillenta, de
distribucién irregular con zonas hemorréagicas
(Fig. 2).

FIGURA 2. la tumoracién:

Imagen macroscépica de
encapsulada, pardo-amarillenta y consistencia elastica.

Micro-tumoracién completamente encapsu-
lada (Fig. 3). Se trata de una tumoracién mesen-
quimal de densidad celular variable, constituida
por elementos fusocelulares de mediano tamafo
sin atipia evidente. En algunas células el cito-
plasma es ondulado y los nucleos se disponen
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FIGURA 3. Imagen microscépica con tincién hematoxili-
na-eosilina a 2,5 aumentos: vista panoramica del tumor
donde se aprecia proliferacion encapsulada de células
fusiformes con vasos.
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en empalizada. Destaca la abundancia de vasos
con pared hialinizada (Fig. 4). El estudio inmu-
nohistoquimico evidencia la presencia de célu-
las tumorales positivas para vimentina y S100
(Fig. 5), que confirma el diagndstico de tumor
benigno de nervio periférico (schwannoma o
neurilemoma).
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FIGURA 4. Imagen microscépica a 60 aumentos con tin-
cion hematoxilina-eosilina (H-E). Se aprecian vasos con
paredes hialinizadas y atipias celulares de caracteristi-
cas degenerativas.
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FIGURA 5. Inmunotincién positiva para la proteina S-100.

DISCUSION
Se presenta este caso por dos motivos, prime-
ro la posibilidad de estar ante una segunda neo-
plasia secundaria al tratamiento de su tumor de
Wilms en la infancia y la escasa frecuencia del
schwannoma benigno retroperitoneal.

Como hemos comentado en la introduccion
existe un riesgo mayor que la poblacion general
de desarrollar segundos tumores en los nifios
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tratados por tumor de Wilms. Las neoplasias
malignas mas frecuentes son los sarcomas de
partes blandas, tumores 6seos (en especial oste-
osarcomas), hepatocarcinomas, carcinomas tiroi-
deos, leucemias, melanomas y otros. La mayor
parte de estos tumores se han desarrollado en
zonas correspondientes a los campos utilizados
para la aplicacién de las radiaciones?.

Realizamos una budsqueda bibliogréafica en dis-
tintas bases de datos (Medline, Silverplate, etc.), y
no existen referencias en la literatura en relacion
con la asociacion de schawonnoma tras el trata-
miento del tumor de Wilms. Planteamos este caso
como una nueva posibilidad de segundo tumor,
destacando la importancia de un seguimiento a
largo plazo (toda su vida) en pacientes afectos de
un tumor de Wilms.

En relacién al schawonnoma, es una entidad
poco frecuente, no bien registrada en la literatu-
ra por la multitud de sinénimos (schwannoma,
fibroblastoma, neurinoma y neurilemoma, glioma
de nervio periférico, fibroblastoma perineural)
empleados, aunque parece que los mas adecua-
dos deben ser schwannoma, neurinoma, neurile-
moma?“4. Fue descrito por primera vez por
Verocay en 1910, quien lo denominé neurinoma3.
La denominacion retroperitoneal del schwanno-
ma es comunicada por primera vez en 19549,

Se origina a nivel de las células de schwann de
nervios periféricos, sobre todo en cuello, cabeza y
extremidades?.

La edad de presentacion oscila entre la 42y 72
décadas, afectando por igual a ambos sexos378.

Clinicamente este tipo de tumores suele ser
silente, siendo diagnosticado en la mayoria de las
ocasiones de forma casual. Si presenta sintomas
suele ser en forma de dolor lumbar sordo; la apa-
ricion de sindrome constitucional, hematuria y/o
fiebre sugieren la forma maligna23.

Las técnicas de imagen mas empleadas para el
diagnéstico son la ecografia y la TAC, presentan-
do como datos mas especificos (63% de los tumo-
res benignos), un area central de aspecto quistico
que parece guardar relaciéon con fendmenos de
proliferacion e hialinizacion endotelial vascular®-°.

La PAAF de estas lesiones no suele aportar
certeza diagnoéstica por el pleomorfismo celular
propio de estos tumores y por su escasa frecuen-
cia, confundiendo al patélogo en muchas ocasio-
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nes; por tanto el estudio histopatolégico e inmu-
nohistoquimico nos aportaran el diagndéstico de
certeza. Algunos autores justifican su realizacién
porque esta técnica permite distinguir de otros
procesos retroperitoneales (abscesos, hemato-
mas, otro tipo de tumores, etc.). En este caso se
crey6 necesaria su realizacion ante la posibilidad
de recidiva de su tumor de Wilms10:13,

Suelen ser tumores solitarios, de crecimiento
lento que comprimen, en vez de invadir, las
estructuras anatomicas normales, crecen en el
interior de la vaina nerviosa, lo cual permite una
diseccién relativamente sencilla del tumor, sin
necesidad de lesionar el nervio34,

Su apariencia histolégica es caracteristica,
generalmente se reconocen dos patrones: el tipo A
de Anthony y el tipo B. Las zonas tipo A, son bas-
tante celulares y estan constituidas por células
fusiformes que con frecuencia se disponen en
empalizada o en estructuras organoides (cuerpos
de Verocay). En las zonas tipo B, las células tumo-
rales estan separadas por un fluido edematoso,
formando en ocasiones espacios quisticos?+13,

El tratamiento consistira en la extirpacion cui-
dadosa y completa de la lesién. Aunque el pro-
noéstico de los schwannomas benignos retroperi-
toneales es muy bueno, precisa de un seguimien-
to a largo plazo porque se han descrito recidivas
en relacion a la extirpacion incompleta de la
lesion. También se han descrito casos de malig-
nizacion, usualmente asociados al sindrome de
von Recklinghausen?15,
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