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RESUMEN

El schwannoma es un tumor de la vaina del nervio extracraneal, que rara vez afecta al plexo braquial. Debido a que los schwannomas del plexo braquial
son una entidad rara y dado a la complejidad anatémica del plexo braquial, los schwannomas en esta regidn representan un desafio para los cirujanos.
Se presenta el caso de una paciente femenina de 30 afios con una masa dolorosa de lento crecimiento en la region supraclavicular derecha de un afio
de evolucion. El diagndstico fue confirmado mediante analisis histolégico y citogenético.
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ABSTRACT

Malignant schwannoma in a patient with neurofibromatosis type I:
Case Report

Schwannoma is an extracranial nerve sheath tumor that rarely affects the brachial plexus. Because brachial plexus schwannomas are a rare entity and
because of the anatomical complexity of the brachial plexus, schwannomas in this region present a challenge to surgeons. We present the case of a
30-year-old female patient with a slowly growing painful mass in the right supraclavicular region of 1 year of evolution. The diagnosis was confirmed

by histological and cytogenetic analysis.
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INTRODUCCION

La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) es un sindro-
me neurocutdneo autosémico dominante ca-
racterizada por multiples tumores centrales y
periféricos. El schwannoma o neurilemoma es
un tumor benigno encapsulado de la vaina ner-
viosa que surge de las células de Schwann a lo
largo del trayecto de un nervio, y puede afectar
desde el tercer al duodécimo nervio craneal,
nervios periféricos y autbnomos?. Los schwan-
nomas rara vez afectan el plexo braquial y re-
presentan aproximadamente el 5% de todos los
casos de schwannomas. Dado a que los schwan-
nomas del plexo braquial son una entidad rara
y debido a la complejidad anatémica del plexo
braquial, los schwannomas en esta region pre-
sentan un desafio para los cirujanos.

INFORME DE CASO

Acude al departamento de tumores, una pa-
ciente femenina de 30 aiflos con una masa indo-
lora de crecimiento lento en la regidn supracla-
vicular derecha. En la exploracidn, la paciente
presentaba una masa firme y mévil en la region
supraclavicular derecha. ademds, debilidad,
entumecimiento y leve pérdida de funcién del
miembro superior. No hubo cambios en el color
o el pulso del brazo, se observaron leves indi-
cios de edema y atrofia muscular. En la historia
clinica personal, la paciente refiere que su ma-
dre posee el diagndstico de neurofibrosis tipo
1. Después del examen fisico y la ecografia del
cuello, se recomendd correlacionar con tomo-
grafia toracica para definir la ubicacion y el ta-
mano del tumor, y para delinear los margenes



deltumor vy la relacién con estructuras adyacen-
tes. La tomografia reveld una lesién en forma
de huso claramente delineada de 10x8x6 cm de
tamanio, indivisible del nervio C7, desde sus rai-
ces en el segmento de nivel C5-6 hasta el tronco
superior del plexo braquial, la cual fue absorbi-
da de forma moderadamente heterogénea con
contraste. (figura 1).

Figura 1.

La paciente fue sometida a enucleacion del tu-
mor bajo anestesia general mediante abordaje
supraclavicular anterior. (figura 2)

El estudio de electrodiagndstico preoperatorio
(examen electrofisioldgico) evidencidé una con-
duccién nerviosa sensitiva y motora normal.
La exploracion reveld la presencia del tumor,

Figura 2. El paciente fue sometida a un abordaje supraclavicular anterior.

que era una formacién ovalada lisa con fasci-
culos nerviosos estirados y desplazados sobre
la cupula de la masa. El tumor estaba adherido
excéntricamente al eje del nervio, sin agranda-
miento del nervio. (figura 3)



Figura 3. Se observa un tumor, que era de forma ovalada lisa con fas-
ciculos nerviosos estirados y desplazados sobre la ctpula de la masa.

Después de la identificacién del tumor, se de-
dico toda la atencion en la identificacion, aisla-
miento y movilizacién de todos los elementos
del plexo adyacentes. Pudimos diseccionar los
fasciculos nerviosos y enuclear el tumor preser-
vando todos los fasciculos nerviosos. (figura 4)

Figura 4. Se diseccionaron los fasciculos nerviosos y se enucleo el tumor
preservando todos los fasciculos nerviosos.

Figura 5. Se reseco un tumor blando, ovalado y encapsulado, que media
macroscépicamente 4,5x3,5x2,5 cm.

El diagndstico histopatoldgico fue de schwanno-
ma maligno. La muestra obtenida fue un tumor
blando, ovalado y encapsulado, que media ma-
croscopicamente 4,5x3,5x2,5 cm. La superficie
de corte era amarillenta con dreas de hemorra-
gia (Figura 5).



Histolédgicamente, el tumor estaba compuesto
por células fusiformes dispuestas en fasciculos
entrelazados con empalizada nuclear. También
se encontraron areas pseudoquisticas focales
e histiocitos espumosos, asi como vasos san-
guineos hialinizados. Se reportd atipia nuclear
y leve actividad mitética. Se reportaron bordes
libres en los cuatro cuadrantes. El analisis inmu-
nohistoquimico mostré una fuerte expresion
difusa de la proteina S-100 y la proteina 4acida
fibrilar glial (GFAP) en las células tumorales. (Fi-
gura 6)

Tras la operacion, la paciente desarrollé parest-
esia y entumecimiento en su mano. La electro-

Figura 6. El tumor estaba compuesto por células fusiformes dispuestas en
fasciculos entrelazados con empalizada nuclear.

Figura 7. Imagen postoperatoria de la paciente.

mioneurografia realizada dos meses después de
la cirugia mostré una reducida amplitud poten-
cial sensorial del nervio mediano derecho en
comparaciéon con los hallazgos preoperatorios.
No hubo signos de dafo a las fibras motoras.
Tres meses después de la operacién, la paciente
confirmd mejoria en su estado postoperatorio y
parestesia Unicamente en la punta del pulgar y
el indice de la mano derecha. Se realizé fisioter-
apia. Catorce meses después de la cirugia, no se
hallé evidencia radioldgica de recurrencia, pero
la paciente aun tenia parestesia en la punta del
pulgary el indice derechos. Figura 7

DISCUSION

Los tumores primarios del plexo braquial son
raros y se pueden dividir en dos grupos, los
tumores periféricos de la vaina neural y los tu-
mores periféricos de la vaina no neural®. Los
schwannomas, junto con los neurofibromas, son
tumores de la vaina de los nervios periféricos
y rara vez afectan al plexo braquial. La mayoria
de los schwannomas surgen esporadicamente
como un Unico tumor benigno, aunque existen
casos de multiples schwannomas. Los schwan-
nomas suelen surgir de forma espontadnea,
aunque son una caracteristica principal de dos
enfermedades tumorales hereditarias, la neu-
rofiboromatosis tipo 2 y la schwannomatosis.
Una caracteristica definitoria de la neurofibro-
matosis tipo 2 es la presencia de schwannomas
vestibulares bilaterales y sélo el 4% de todos los
schwannomas estdn asociados con la neurofi-
bromatosis tipo 13. Los tumores pequefios suel-
en ser unicos, pero los tumores mas grandes
pueden ser multinodulares con caracteristi-
cas degenerativas que incluyen formacién de
quistes, fibrosis o calcificacion. La presentacion
clinica de los tumores del plexo braquial varia
en funcion de su localizacidén, extension, ele-
mentos neurales implicados y patologia.*
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La sintomatologia es causada por invasién di-
recta del nervio, infiltracion de los tejidos cir-
cundantes o efecto de masa local. Los schwan-
nomas del plexo braquial en esta regién se
presentan como una masa de crecimiento len-
to, pero pueden presentarse con sintomas de
compresion nerviosa. Otros signos y sintomas
de presentacidén incluyen parestesia y entume-
cimiento, sensibilidad y dolor directo y dolor ir-
radiado.”

El diagndstico diferencial de las masas supra-
claviculares incluye diferentes afecciones be-
nignas y malignas como ganglios linfaticos
supraclaviculares, lipoma, linfangioma, heman-
gioma, linfoma, metastasis en ganglios linfati-
cos, fibrosarcoma, leiomiosarcoma, sarcoidosis
y tuberculosis. Otras posibles afecciones son
el schwannoma, el neurofibroma, el tumor de
células granulares, la schwannomatosis, los tu-
mores malignos de la vaina del nervio periférico
y los tumores malignos de células granulares.®
Los neurofibromas son en su mayoria solitarios,
pero pueden presentarse como tumores multi-
ples en la neurofibromatosis tipo 1. La schwan-
nomatosis o neurilemomatosis es una enfer-
medad hereditaria, que se presenta con dos o
mas schwannomas no intradérmicos y al menos
uno tiene confirmacidn histoldgica. Los pacien-
tes con schwannomatosis no deben cumplir los
criterios de diagndstico de neurofibromatosis
tipo 2’. Las caracteristicas de la neurofibroma-
tosis tipo 1, como seis 0 mas manchas cafés con
leche, pecas en la regién axilar o inguinal y dos
0 mas ndédulos de Lisch no son asociados con
schwannomatosis. Los tumores malignos de la
vaina del nervio periférico a menudo producen
pérdida de la funcién periférica a diferencia de
los schwannomas. Los MPNST suelen obser-
varse en la neurofibromatosis tipo 1.

Microscopicamente, el tumor contiene una
mezcla de dos areas distintivas. Las areas de An-

toni A son celulares con empalizada nuclear y
cuerpos de Verocay donde dos filas de nucleos
en empalizada estan separadas por material fi-
brilar rosa. Las zonas Antoni B son zonas menos
celulares y microquisticas., Generalmente es-
tan presentes cambios degenerativos como la
formaciéon de quistes, calcificaciones focales y
vasos sanguineos hialinizados y trombosados
con hemorragia y depdsito de fibrina asociados.
Hay un infiltrado inflamatorio, especialmente
histiocitos. Se propone un algoritmo para el trat-
amiento de los schwannomas extracraneales de
cabeza y cuello que incluye tres opciones de
tratamiento, es decir, observacién expectante
en pacientes asintomaticos, cirugia para obten-
er mejores resultados a largo plazo en pacien-
tes con enfermedad progresiva o sintomatica y
radioterapia en pacientes sintomaticos no ap-
tos para someterse a tratamiento quirdrgico.
Cada masa que surge de un tronco nervioso y
gue causa dolor y que va acompafiada de una
pérdida de funcion cada vez mas profunda, se
considera un tumor maligno hasta que se dem-
uestre lo contrario. La reseccion del tumor es la
opcién en la mayoria de los tumores benignos y
malignos del plexo braquial.®

Existen diferentes abordajes quirdrgicos depen-
diendo de la localizacion del tumor. Un abordaje
supraclavicular anterior es beneficioso para tu-
mores que afectan raices y troncos. Los tumores
inferiores que afectan a cordones y nervios ter-
minales requieren un abordaje infraclavicular
anterior; cuando hay afectacion mas extensa
del plexo, incluyendo su parte retroclavicular, es
preciso un abordaje anterior combinado con o
sin seccidn de la clavicula. Se recomiendan los
siguientes abordajes: abordaje supraclavicular,
exposicién transclavicular y abordaje subes-
capular posterior.’® También se recomienda la
incision intracapsular, ya que la escisidn extra-
capsular puede danar los fasciculos normales
durante la diseccidén de la cadpsula. El abordaje



quirdrgico no influye en los resultados post-
operatorios, ya que estos estan relacionados
con el grado de reseccidn en el momento de la
cirugia y las caracteristicas patoldgicas del tu-
mor. Puede producirse disfuncién neurolégica
posoperatoria después de la reseccidn total. La
paresia nerviosa transitoria puede ocurrir in-
cluso cuando los tumores benignos se disecan
cuidadosamente.

CONCLUSION

Cuando nos encontramos con una masa Su-
praclavicular, se deben considerar los tumores
neurogénicos como diagndstico diferencial.
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