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Resumen

Los schwannomas intramedulares son tumores
benignos derivados de células de Schwann localizadas
en el parénquima medular. Son muy infrecuentes, cons-
tituyendo entre el 0,3 y el 1,5% de los schwannomas
espinales. Existen varias teorias que intentan explicar
la presencia de células de Schwann intramedulares
a partir de las que derivarian estas neoplasias. La
sintomatologia no es especifica, siendo el dolor el
sintoma mas frecuente, pudiéndose aiadir, ademas,
cualquier signo de afectacion medular segin el nivel
de localizacién. En las pruebas de neuroimagen, la sos-
pecha de otras lesiones intramedulares de origen glial
mas frecuentes hace que el diagnoéstico de schwannoma
intramedular sea postquirirgico la mayoria de las
veces. El tratamiento es quirurgico, pudiendo llevarse a
cabo, habitualmente, una reseccion completa.

En este articulo presentamos dos casos de pacien-
tes intervenidas quirurgicamente de sendas lesiones
intramedulares, que resultaron ser neurinomas. Hace-
mos una revision de otros casos publicados en la litera-
tura, exponiendo las teorias existentes acerca del origen
de estos tumores poco frecuentes.

PALABRAS CLAVE: Célula de Schwann. Neurinoma in-
tramedular. Schwannoma. Tumor espinal. Tumor intrame-
dular.

Intramedullary schwannomas. Report of two cases

Summary

Intramedullary schwannomas are benign tumors
that arise from clusters of Schwann cells embedded
in the medullary parenchyma. They are very rare and
account for 0.3 to 1.5 % of all spinal schwannomas. It
is not known for certain why this happens, and several
theories have been put forward. They do not exhibit
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any characteristic clinical picture, being pain the most
frequent symptom. Imaging is also not specific and the
correct diagnosis is attained most of the times after
pathological examination. The goal of treatment must
be complete removal, which is curative.

We are presenting two patients in whom an intra-
medullary tumor was removed. The true nature of
the lesions was suspected during the operation, but
only after pathological examination was confirmed. A
review of the literature has been undertaken, with spe-
cial attention to the theories about the origin of these
uncommon tumors.

KEY WORDS: Schwann cell. Intramedullary neurinoma.
Schwannoma. Spinal tumor. Intramedullary tumor.

Introduccion

Los schwannomas (también llamados neurinomas o
neurilemomas)'’ son tumores benignos, de lento creci-
miento, que derivan de las células de Schwann'¢?!. Pueden
ocurrir en cualquier lugar del sistema nervioso, central o
periférico, donde se encuentren, de forma normal o abe-
rrante, dichas células?!.

Estos tumores constituyen el 30%'3467922 de las
neoplasias espinales primarias. Suelen ser lesiones de loca-
lizacion intradural extramedular'->'*2! en relacidén con las
raices nerviosas ventrales o, mas frecuentemente, dorsales?!
de lamédula. Su presentacién como tumores intramedulares
es muy infrecuente, ya que sus células de origen no se
encuentran, normalmente, en el parénquima medular'>%+
71122 1,08 schwannomas intramedulares suponen tan sélo el
0,3-1,5%"+67.1522 de los schwannomas espinales y el 0,3%
de todas las neoplasias intraespinales®*'°. Se han descrito
varias teorias referentes al origen intramedular de los
mismos, sin que ninguna tenga la aceptacion universal.

El conocimiento del neurinoma intramedular es de gran

Abreviaturas. EEII: extremidades inferiores. GFAP: proteina
glial fibrilar acida. NF: neurofibromatosis. RM: resonancia mag-
nética. TC: tomografia computerizada.
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Figura 1. A: RM en secuencia T1 con contraste del caso 1, en la que se aprecia una tumoracion intramedular a nivel dorsal,
con importante realce con el contraste paramagnético. B: RM de control a los 8 aiios de la intervencion. Se aprecia una
atrofia de la médula a ese nivel con una captacion de contraste que ha permanecido estable en todos estos arios.

interés, ya que se plantea el diagnostico diferencial con
otras neoplasias intramedulares como el ependimoma o el
astrocitoma®?, con las que existen diferencias en cuanto al
tratamiento y el pronostico.

En este articulo presentamos dos casos de pacientes
tratadas en nuestro servicio de lesiones intramedulares
que resultaron ser schwannomas. Hacemos una revision de
otros casos publicados, exponiendo las diferentes teorias
del origen y otros aspectos del diagnoéstico y tratamiento de
estas lesiones.

Casos clinicos

Caso clinico 1

Mujer de 35 afios de edad, sin antecedentes personales
de interés, con clinica de tres afnos de evolucién de dolor
en miembro inferior derecho, acompanado de parestesias
y torpeza progresivas, junto a alteraciones esfinterianas
en forma de urgencia miccional. A su ingreso presentaba
una paraparesia de predominio derecho, con hiperreflexia
osteotendinosa de extremidades inferiores (EEII), clonus
aquileo y signo de Babinski bilateral; la exploracion sen-
sitiva mostré afectacion de la sensibilidad posicional y
termoalgésica con nivel D3 derecho y D5 izquierdo.

La resonancia magnética (RM) de columna dorsal rea-
lizada (Figura 1) mostré un engrosamiento de la médula
dorsal a nivel D1-D5 por la presencia de una lesion que era
isointensa en las imagenes potenciadas en T1, hiperintensa
en las imagenes potenciadas en T2, y con captacion bas-
tante homogénea de contraste paramagnético, compatible
todo ello con la presencia de un tumor intramedular.

La paciente fue intervenida quirGrgicamente, reali-
zandose una laminectomia desde D1 hasta D5, apertura
dural y mielotomia por surco medio posterior y reseccion
macroscopicamente completa de la lesion, que presentaba
buena delimitacion con respecto al tejido sano, quedando
una médula muy adelgazada.

La lesion fue informada como un schwannoma, con la
presencia de células alargadas con nucleos fusiformes con
tendencia a disponerse en empalizada en algunas zonas
(Figura 3). En el estudio con técnicas inmunohistoquimicas
se constatd positividad para la proteina S100 y negatividad
para la proteina glial fibrilar 4cida (GFAP).

El postoperatorio fue satisfactorio, sin presentar com-
plicaciones afiadidas.

Tras 17 anos de seguimiento, presenta un piramidalismo
de EEII y una afectacion de la sensibilidad posicional que
le provoca una leve ataxia de la marcha; a pesar de lo cual
realiza una vida funcionalmente activa y completamente
independiente. Recuperd la alteracion de la sensibilidad
termoalgésica y el control esfinteriano.

En las sucesivas RM de control (Figura 1) se comprobd
la reseccion completa de la lesion. Se aprecié una capta-
cion de contraste en la parte posterior de la médula en el
nivel intervenido que se ha mantenido estable durante estos
afios, achacandose a la presencia de fibrosis y cambios
postquirurgicos.

Caso clinico 2

Mujer de 18 afios de edad en seguimiento por Neuro-
fibromatosis (NF) tipo II. Se diagnosticaron mediante RM
multiples lesiones a lo largo del canal raquideo y lesiones
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Figura 2. A: RM sin y con contraste del caso 2, que muestra un engrosamiento bulbomedular hasta C7, con dreas
hipointensas en T1. Tras la administracion de contraste se aprecian varias lesiones nodulares, la mayor de ellas localizada
a nivel C5-C7, con captacion intensa y homogénea de contraste y quiste en region polar superior, bastante bien delimitada
del paréenquima medular adyacente. B: RM sin y con contraste de control actual, que muestra la presencia de captaciones
nodulares a lo largo de la médula cervical similares a estudios previos, con atrofia focal de la médula a nivel de la localiza-
cion donde se encontraba el neurinoma intervenido.
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Figura 3. Preparaciones histologicas (x20) de ambos casos. Con Hematoxilina/Eosina, se aprecian células alargadas, con
nucleos fusiformes que tienden a disponerse en empalizada. En las demas preparaciones se aprecia negatividad para GFAP
y positividad para Proteina S-100 y vimentina.

intracraneales de ambos angulos pontocerebelosos compa-
tibles con neurinomas del acustico.

La paciente presentaba clinica de dos afios de evolucion
de inestabilidad en la marcha y torpeza en EEII que fue
progresando hasta una paraparesia de predominio derecho.
Posteriormente se vio afectado el miembro superior dere-
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cho, presentando una deformidad de la mano con mufieca en
extension y dedos en flexion. Los reflejos osteotendinosos
estaban exaltados en las extremidades inferiores y habia
clonus aquileo y signo de Babinski bilateral. En la explo-
racion de la sensibilidad se objetivo afectacion de la sensi-
bilidad posicional y termoalgésica con nivel sensitivo C6
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Tabla 1

Casos de neurinomas intramedulares descritos en la literatura

Autor N’de casos Edad (afios) Sexo Con NF  Localizacion Duracion de los sintomas
Siddiqui y cols. 66 Rango: 9-75 Varén/Mujer 11 Cervical: 65 % 3 meses-20 aflos
Media: 41,5 1,5/1 Dorsal: 22%
Lumbar: 10%

Santaguida y cols. 1 35 Varén No Cervical 10 meses
El Malki y cols. 1 40 Mujer No Cervical 7 afios
Mukerji y cols. 1 8 Varén No Cervical 6 meses
Bernal y cols. 2 35 Mujer No Dorsal 3 afios

18 Mujer 1 Cervical 2 afios

NF: neurofibromatosis

derecho y CS5 izquierdo.

La RM de columna (Figura 2) presentaba un engro-
samiento bulbomedular hasta C7, con areas hipointensas
en T1 e hiperintensas en T2 en su interior. Tras la admi-
nistracion de contraste paramagnético se apreciaron varias
lesiones nodulares, la mayor de ellas localizada a nivel
C5-C7, con captacion intensa y homogénea de contraste
y quiste en region polar superior, bastante bien delimitada
del parénquima medular adyacente. Ademas, se apreciaron
varias lesiones intramedulares con componentes quisticos
confluentes en regiones cervical alta y bulbar.

La paciente fue intervenida, realizandose una laminec-
tomia desde C4 a C7, apertura dural y mielotomia por
surco medio posterior, con extirpacion macroscopicamente
completa de la lesion. Se aprecié buen plano de diseccion
con el tejido medular circundante, quedando una médula
tremendamente adelgazada.

El estudio histopatoldgico mostré una lesion con célu-
las alargadas y nucleos fusiformes. Las tinciones inmuno-
histoquimicas mostraron positividad para la proteina S-
100 y negatividad para la GFAP, siendo informada como
schwannoma. (Figura 3).

En el postoperatorio inmediato presentd una fistula de
liquido cefalorraquideo que se resolvid con tratamiento
conservador mediante la colocacion de un drenaje lumbar,
y una infeccidn superficial de la herida quirtirgica que fue
tratada con antibioticos. Tras tratamiento rehabilitador
intenso, obtuvo mejoria de sus déficits, quedando con una
marcha pareto-espastica, con piramidalismo y una afecta-
cion de la sensibilidad propioceptiva. En las RM de control
de columna cervical (Figura 2) se apreciaron los cambios
postquirurgicos, con una marcada atrofia medular a nivel

cervical bajo y un engrosamiento bulbar y de la médula
cervical alta secundaria a la presencia de las lesiones
intramedulares ya conocidas previamente y que se han
mantenido estables hasta el momento actual.

Discusion

Aspectos clinicos

En 1931, Kernohan et al.'> publicaron el primer caso
de neurinoma intramedular. Desde entonces hasta ahora
solo se han publicado 69 casos de tumores de este tipo,
aparte de los dos nuestros. Efectivamente, los neurinomas
intramedulares son tumores muy infrecuentes (entre 0.3-
1.5% de los schwannomas espinales!*¢71522)  debido a la
ausencia de células de Schwann en la médula.

Dada la naturaleza benigna de los neurinomas y su lento
crecimiento, los sintomas suelen ser de larga evolucion'?,
La clinica depende del nivel de la lesion. El dolor es el sin-
toma mas frecuente''*, pero ademas puede haber sintomas
y signos de afectacion motora, sensitiva y esfinteriana.

En los 71 casos revisados (Tabla I), se observa una rela-
cion varon/mujer de aproximadamente 1,5/1, con edades
comprendidas entre los 8 y los 75 afios. La duracion de la
sintomatologia hasta el diagnostico va desde los 3 meses a
los 20 afios, y fue diferente segln la localizacion, siendo
el dolor lo mas frecuente. En cuanto al nivel medular, la
localizacion cervical fue la mas frecuente, seguida de la
dorsal.

Asociacion con NF

Las neoplasias intramedulares no han sido asociadas
explicitamente con la NF. Sin embargo, Lee et al."* consi-
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deran improbable que esta asociacion no exista y seialan
que esa aparente falta de asociacion se deba a una abe-
rracion estadistica, debido a la dificultad de relacionar un
tumor raro, como son los tumores intramedulares, con un
sindrome raro, como es la NF. Ellos publican una serie de
9 pacientes con NF y tumores intramedulares, uno de ellos
con un neurinoma intramedular. Conti et al.’ refieren que
los neurinomas intramedulares no deben ser considerados
una rareza en la enfermedad de Von Recklinghausen. Publi-
can una serie de 179 neurinomas espinales en 152 pacien-
tes. De éstos habia 11 pacientes afectados de NF. Hubo
3 neurinomas intramedulares en toda la seric y uno de
ellos en una paciente con NF tipo 2. Entre los 71 casos de
neurinomas intramedulares aqui revisados hay 12 pacientes
afectos de neurofibromatosis, 5 de ellos con NF tipo 1y 7
con NF tipo 2.

Patogénesis

Son varias las teorias que intentan explicar la presencia
de las células de Schwann en el parénquima medular para
postular el origen de estos tumores:

- Rammamurthi et al.'"® proponen como causa una
alteracion en la embriogénesis, con invaginacion hacia el
interior del tubo neural de células de la cresta neural, que
mas tarde podrian diferenciarse en células de Schwann, que
podrian sufrir posteriormente, y en cualquier momento, una
transformacion neoplasica.

- Hughes y Brownell" se refieren a la presencia de
células de Schwann intramedulares aberrantes, a menudo
asociadas a cambios inflamatorios cronicos de la médula
espinal.

- Riggs y Clary'® apuntan como origen de estos tumores
las células de Schwann del plexo nervioso perivascular
intramedular.

- Waggener** propone la transformacion de elementos
ectodérmicos piales, en célula de Schwann.

- Mason y Keigher'* postulan el crecimiento neoplasico
de la célula de Schwann de la raiz dorsal localizada en el
“area critica”, en el punto donde la raiz posterior pierde su
vaina de mielina para atravesar la piamadre, creciendo la
tumoracion de forma centripeta.

Esta ultima teoria parece ser la que mejor explica la
presencia de neurinomas intramedulares con componente
extramedular, como es el caso publicado por Innocenzi et
al'l.

Estudios diagndésticos

Como apuntan Herregodts et al.> los estudios de radio-
logia simple pueden contribuir en el estudio de lesiones
intrarraquideas, entre ellas los tumores intramedulares,
dando, en ocasiones, signos indirectos de la presencia de
un tumor espinal como el aumento del diametro antero-
posterior del canal espinal o el ensanchamiento del agujero
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de conjuncién por horadamiento de los pediculos. Aunque
en los tumores intramedulares la radiologia simple no suele
mostrar alteraciones.

La TC puede ser 1til en el diagnostico si no se cuenta
con RM?*%,

Si bien la mielografia fue la técnica mas utilizada en
el diagnostico de estos tumores?, actualmente es la RM
la prueba de eleccion®*’. La administracion de contraste
paramagnético permite delimitar la tumoracion, diferenciar
el edema medular, descartar afectacion osea, y localizar el
nivel espinal donde asienta la lesion®!'. Los schwannomas
intramedulares suelen ser iso o hipointensos en T1 y
moderadamente hiperintensos en T2, aunque la intensi-
dad de la sefal en la RM depende de las caracteristicas
macroscopicas (componentes sélidos o quisticos) y de la
composicion histologica (prevalencia de tejido Antoni A
o Antoni B, presencia de melanina en las variantes mela-
néticas). Generalmente los tumores estan bien delimitados
y el edema perilesional es moderado. La captacion de
contraste es bastante homogénea ¢ intensa, aunque puede
ser parcheada en los tumores con componente quistico y/o
necrotico. La siringomielia asociada es infrecuente?. Estas
caracteristicas descritas no permiten la distincion de estos
tumores de otras neoplasias intramedulares mas frecuen-
tes, como son los astrocitomas o los ependimomas®*!5. Se
puede sospechar su diagndstico preoperatorio en los casos
en los que la RM muestre un componente extramedular
predominante o cuando el tumor intramedular se continte
con una raiz nerviosa engrosada*.

Estudio histopatolégico

El analisis histologico es el que nos dara el diagnos-
tico definitivo, siendo necesarias pruebas de inmuno-
histoquimica para la confirmacion y permitir su diferen-
ciacion con otros tumores intramedulares. El schwannoma
tipico esta compuesto por una proliferacion de células de
Schwann que muestran dos patrones: uno celular denso,
llamado tejido tipo A de Antoni, y otro donde las células
estan separadas por una matriz laxa, 1lamado tejido tipo
B de Antoni. El tejido tipo A de Antoni esta formado por
fasciculos compactos de células alargadas bipolares, con
nucleos fusiformes, que pueden formar agrupaciones en
empalizada conocidas con el nombre de cuerpos de Vero-
cay. Estas estructuras se alternan con regiones fibrilares
anucleadas. Los cuerpo de Verocay, aunque son muy carac-
teristicos de esto tumores, no son necesarios para hacer un
diagnostico de schwannoma. El tejido tipo B de Antoni es
un tejido mas laxo, con tendencia a la degeneracion muci-
nosa, presencia de nucleos celulares redondeados y presen-
cia de células xantomatosas que son responsables del color
amarillento de estos tumores'”%.

Las tinciones inmunohistoquimicas de los neurinomas
muestran positividad a la proteina S-100 y también a la
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Leu-7 y la vimentina. La tinciéon para proteina S-100 y
la ausencia de tincion para la GFAP permiten el diag-
nostico diferencial con los gliomas intramedulares. Los
ependimomas muestran positividad a la GFAP, que suele ser
muy marcada a nivel de las pseudorrosetas perivasculares,
y pueden mostrar positividad focal a la vimentina y la pro-
teina S-10020%,

Tratamiento

El tratamiento de eleccion debe ser la exéresis qui-
rargica. Puesto que la mayoria son tumores benignos, el
objetivo primordial es la reseccion completa®¢”11:1522 [ g
exéresis subtotal provocaria su recidiva'®. Como son tumo-
res extremadamente raros, suele ser dificil distinguirlos
preoperatoriamente de los gliomas™'*s. Los gliomas son
tumores infiltrantes y el objetivo de conseguir su reseccion
completa puede condicionar una cirugia demasiado agre-
siva, que puede afadir déficits neuroldgicos sin obtener
ningin beneficio™'s. Por ello es de suma importancia el
analisis histologico intraoperatorio*®!'>!°,

La exéresis completa de un tumor intramedular (in-
cluyendo el schwannoma) sin empeorar los déficits neu-
rologicos previos, es unreto en la practica neuroquirirgica®.
La técnica microquirurgica y el uso juicioso del aspirador
ultrasénico permiten obtener este objetivo con minima
retraccion del tejido medular sano. Como apuntan Colo-
simo et al.*, el uso intraoperatorio de los ultrasonidos
permite averiguar la localizacion exacta del tumor y guiar
la extension de la mielotomia, limitando la agresion qui-
rargica de la médula a la minima imprescindible para la
exéresis tumoral. También el uso de potenciales evocados
somatosensoriales y motores es una herramienta de gran
ayuda. Aunque como refieren Siddiqui et al.?> no esta
disponible en todos los centros. Tanto en su caso como
en el nuestro, no existe la disponibilidad de esta técnica
para la monitorizacion intraoperatoria. En cualquier caso,
la consistencia de este tipo de tumores y la buena delimi-
tacion de su capsula con respecto al parénquima medular,
junto con una depurada técnica microquirargica, permiten
obtener resultados 6ptimos en la exéresis completa de los
neurinomas intramedulares.

Conclusiones

Los schwannomas intramedulares constituyen un grupo
raro de tumoraciones espinales. Son benignos, de creci-
miento lento, por lo que se puede retrasar su diagnostico
incluso hasta afios desde el comienzo de los sintomas. La
RM es fundamental para el diagndstico, pero no permite
distinguirlos de otros tumores intramedulares mas frecuen-
tes, como los astrocitomas o los ependimomas. Por eso es
muy importante el diagnostico intraoperatorio. El trata-
miento es quirurgico, y su exéresis completa debe cons-
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tituir el objetivo terapéutico de estos tumores infrecuentes
pero potencialmente curables.
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criterios explicitos coincidentes para el diagndstico de
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la aplicacion de técnicas de imagen para el rastreo de esta
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rastreo. De la revision de las imagenes histologicas no
caben dudas de que efectivamente se trata de schwannomas
y el resultado terapéutico ha sido muy bueno, teniendo en
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la localizacion y extension de los tumores. La localizacion
intramedular de un schwannoma es un fenémeno muy
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fica hay una definicion incompleta de los casos referidos
en cuanto a su asociacion 6 no con las neurofibromatosis:
mientras en unos articulos esta asociacion se considera
una casualidad, en otros se hace expresion de su mayor
frecuencia de la esperada en pacientes afectos de enferme-
dad de von Recklinghausen y de neurofibromatosis, tipos
1 6 2. En la literatura médica ademas, hasta muy recien-
temente, se han utilizado indistintamente y con frecuencia
erroneamente los términos referidos a estas dos enferme-
dades, e incluso los referidos a schwannoma, neurinoma,
neurofibroma y tumor de las vainas nerviosas, por lo que el
dato epidemiologico de la asociacion o no de schwannoma
intramedular y neurofibromatosis de uno y otro tipo no
queda bien aclarado en la literatura, ni tampoco en este
trabajo. En ¢l se menciona la referencia bibliografica de la
descripcion de 5 neurinomas intramedulares en pacientes
afectos de neurofibromatosis tipo 1, algo practicamente
inverosimil, pero al acudir a la lectura de los articulos cita-
dos no resultan localizables las descripciones especificas
de esos pacientes NF1, sino solamente referencias a su vez
de otros autores que las han mencionado. Hechos como
estos son los argumentos en los que se basé el comité de
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expertos sobre ‘“neurinoma acustico”, en 1993', para reco-
mendar que se utilice el término de schwannoma en vez de
neurinoma, y de NF1 y NF2 en vez de neurofibromatosis
o enfermedad de von Recklinghausen de forma genérica,
recomendaciones aceptadas y seguidas en la nomencla-
tura actual por la OMS. En las revisiones histologicas de
tumores raquideos en bancos de tumores se ha comprobado
que los neurofibromas se han observado exclusivamente
en pacientes NF1 sin haber referencias intramedulares,
y que los schwannomas raquideos se han presentado
de forma esporadica o en asociacion con la NF2% Los
pacientes con NF2 tienen, efectivamente, una alta tasa de
tumores raquideos, extramedulares ¢ intramedulares. En
estos ultimos siempre ha destacado su caracter indolente,
y en pocos casos se ha realizado extirpacion quirurgica y
comprobacion histologica, presumiendo que en su gran
mayoria se trata de ependimomas de muy lenta evolucion.
Sin embargo, experiencias personales como la descrita
en este articulo por los autores muestran cada vez mas
frecuentemente schwannomas intramedulares que, por su
naturaleza benigna, tienen un comportamiento clinico muy
poco agresivo y que, ante un planteamiento quirtirgico,
son relativamente sencillos de extirpar si se conserva el
plano de diseccion entre el tejido tumoral y el parénquima
medular, no infiltrado.

Como corolario del articulo presentado, en mi opinion
deberiamos anadir dos conclusiones: 1. Cuando se llega
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al diagnostico de schwannoma tras la extirpacion de un
tumor intramedular, el paciente deberia ser considerado
“de riesgo” para la neurofibromatosis tipo 2, y se le deberia
ofrecer un estudio de rastreo segiin protocolo” para confir-
mar 6 descartar la enfermedad, por su relevancia en el pro-
nostico y en la posible afectacion de familiares. 2. Cuando
se diagnostica un tumor intramedular en un paciente con
neurofibromatosis tipo 2 conocida, se debe plantear el diag-
nostico diferencial entre ependimoma y schwannoma, con
matices distintos en el momento de un eventual tratamiento
quirargico.
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