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RESUMEN

SCHWANOMA RETROPERITONEAL MALIGNO
Presentamos un caso infrecuente de Schwanoma retroperitoneal maligno de diagnostico casual.
Describimos sus manifestaciones clinicas, exploraciones diagnésticas, y el tratamiento utilizado.
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ABSTRACT

MALIGNANT RETROPERITONEAL SCHWANNOMA
We present an uncommon case of retroperitoneal malignant schwannoma diagnosed accidentally.
The clinical, diagnostic and therapeutic features are discussed.

Keywords: Retroperitoneal tumor. Malignant Schwannoma. Neurilemoma.

Los tumores que asientan en el retroperitoneo
suelen ser poco frecuentes y se suelen clasifi-
car segun el tejido del que se originan. Dentro de
los tumores derivados de las vainas nerviosas se
encuentra el Schwanoma, considerandose que
supone entre 1 - 10% del total de neoplasias pri-
marias retroperitoneales!. En el presente caso cli-
nico presentamos un Schwanoma maligno diag-
nosticado de forma accidental, como suele ocu-
rrir en este tipo de canceres, tras la realizacion de
una nefrectomia radical izquierda.

CASO CLINICO

V.P.C. Var6én de 66 anos con antecedentes de
hipercolesterolemia, HTA, exfumador desde hace
4 anos y disfunciéon eréctil. Ingresa a través del
Servicio de Urgencias por deterioro del estado
general. La exploracion es anodina y no se obser-
van ningun estigma cutaneo significativo. Tras
ecografia abdominal se observa masa hipoecogé-
nica heterogénea de polo superior de rinén
izquierdo. El TAC muestra masa de contornos
polilobulados e hipodensos, de unos 11 cm de
diametro y situada en el polo superior de rinén
izquierdo (Fig. 1). Se observa afectacién de la
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grasa perirrenal pero no adenopatias locorregio-
nales. Los estudios analiticos sanguineos y de
orina fueron normales.

Se realiza Nefrectomia renal izquierda amplia-
da por via anterior, extrayéndose una masa de
tamano considerable.

El estudio anatomopatologico describe un
tumor cuyas dimensiones son de 12,5 x 9,56 x 9,5
cm, que invade la capsula renal pero no el parén-
quima ni la via excretora del citado rinén. A
microscopio se observan células fusiformes de
borde impreciso dispuestas en fasciculos y con
cierto pleomorfismo nuclear. El estudio inmu-
nohistoquimico es positivo a Vimentina S-100,
asi como a Enolasa neuroespecifica, todo ello
compatible con Schwanoma maligno, que en este
caso se localiza en el retroperitoneo (Fig. 2).

Durante el seguimiento el paciente ha presen-
tado un ACV por infarto isquémico temporal
derecho sin apenas secuelas. En un TAC de con-
trol a los 2 anos, se aprecia un engrosamiento de
pared anterior gastrica que tras endoscopia
digestiva alta y biopsia, se diagnostica de adeno-
carcinoma gastrico, siendo sometido, posterior-
mente, a gastrectomia subtotal.
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A los cuatro anos de la nefrectomia, y tras
controles con TAC, el paciente no presenta, hasta
el momento, enfermedad residual en el lecho qui-
rurgico ni enfermedad metastasica, estando libre
de enfermedad.

DISCUSION

En 1954 Ackerman? clasifica los tumores
retroperitoneales primarios atendiéndose a los
hallazgos histologicos y los divide en: los tumores
de origen nervioso, los de origen mesodérmico y
los originados a partir de restos embrionarios. El
schwanoma maligno es un tumor raro, prove-
niente de las células de Schwann, las cuales
constituyen el tejido de soporte de los nervios
periféricos. También ha sido designado como sar-
coma neurogénico o neurofibrosarcoma o neuri-
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lemoma maligno®. Esta variedad de Schwanoma
fue descrita por primera vez en 1932 por Masson
(referenciado por Romics)*. El 3 % de los neurile-
momas malignos se desarrollan en el retroperito-
neo, pudiendo presentarse aislados o asociados a
la enfermedad de Von Recklinghausen®. En nues-
tro caso tenemos dudas sobre el origen exacto de
la tumoracion dado que, como indica la descrip-
cion anatomopatologica, invade la capsula renal,
creandonos dudas sobre si se origina de la misma
o ésta se ve afectada por crecimiento del tumor y
mas siendo como es que Romics? describe un
caso cuyo origen es la capsula renal.

Suelen afectar de forma indiferente a varén o
a mujer y su periodo de mas elevada incidencia
esta entre los 40 y 60 anos3S.

Los sintomas con los que se ponen de mani-
fiesto suelen ser consecuencia de la ocupacién de
espacio a que son acreedores, con manifestaciones
de origen digestivo. También pueden mostrarse
con anemia, fiebre, dolor en flanco, masa palpable,
pérdida de peso*”. Frecuentemente van asociados
a la enfermedad de Von Recklinghausen, siendo en
estos casos de curso clinico diferente y de peor
prondstico®. La localizacion del Schwanoma tam-
bién va a ser determinante a la hora de producir
sintomas, habiéndose descrito en rinon, perineo,
psoas, vaginal testicular, cavidad pelviana, cordéon
espermatico>8.

El diagnostico preoperatorio rara vez es posi-
ble y son el TAC o la ecografia las exploraciones
que diagnostican una masa que posteriormente
sera sometida a intervencion quirargica. Algunos
recurren a la angiografia para estudiar la vascu-
larizacion y la operabilidad de la masa®. El estu-
dio urografico puede ser util para valorar la
repercusion que tiene la masa retroperitoneal
sobre la via urinaria.

La intervencion quirurgica completa suele ser
el tratamiento mas correcto, siendo necesaria la
extirpacion de algunos 6rganos vecinos en ciertas
ocasiones, asi como la reseccion de adecuados
margenes quirurgicos!'!°. Posteriormente al tra-
tamiento han sido probados farmacos quimiote-
rapicos sin conseguirse con ello mejoria en la
supervivencia3. La radioterapia practicamente
carece de indicacion”’.

El Schwanoma maligno suele ser una neopla-
sia con tendencia a la recurrencia y metastasis,
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con un pronodstico oscuro, siendo la superviven-
cia del 23-30% a los 5 afios si esta asociada a la
enfermedad de Von Recklinghausen y del 45-75%
si no lo esta3.

El diagnostico de esta estirpe patologica se reali-
za ya en el postoperatorio tras el estudio de la pieza
quirargica, en la que se observan células fusiformes
de bordes imprecisos, dispuestas en fasciculos y
con pleomorfismo nuclear. Las técnicas inmunohis-
toquimicas revelan Vimentina S-100 positiva, asi
como Enolasa neuroespecifica también positiva.

Los Schwanomas malignos retroperitoneales
suelen caracterizarse por ser muy poco frecuentes,
diagnosticarse como masa accidental tras el estu-
dio de sintomas propios de un sindrome ocupante
de espacio, siendo objetivados con ecografia o TAC.
Tras la extirpacion quirtrgica se reconoce esta
extirpe anatomopatologica, siendo el pronéstico
habitualmente infausto.
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