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Introducción

Los tumores retroperitoneales primitivos de origen neu-
roectodérmico son una entidad muy infrecuente; un 5,7%
son neurofibromas, y de éstos solamente un 1,4% son
malignos. La incidencia en la población general de neuro-
fibrosarcomas es del 0,001%1,2. En las personas afecta-
das de neurofibromatosis hay un riesgo aumentado res-
pecto a la población general de padecer tumores; la
incidencia aumenta hasta el 2-5% en los de origen neu-

roectodérmico3,4. La enfermedad de Von Recklinghausen
es una enfermedad genética de transmisión autosómica
dominante en la que es importante el control familiar de
la enfermedad para avanzarse a la aparición de tumores
diseminados3.

Caso clínico

Mujer de 61 años de edad, con antecedentes personales y familiares
de enfermedad de Von Recklinghausen, intervenida hace 30 años de
neurofibromas cervical y oftálmico. Inicia un cuadro motor y sensitivo en
extremidad inferior izquierda, en la región dependiente de la raíz nervio-
sa de L3-L4. Se realiza estudio radiológico, TC y RM abdominal y se
detecta una tumoración extravertebral de unos 10 cm de diámetro máxi-
mo en la región del músculo psoas izquierdo (fig. 1). Se decide la reali-
zación de una punción-aspiración de la masa descrita que da el diag-
nóstico de schwannoma epitelial maligno. El estudio de extensión fue
negativo, indicándose intervención quirúrgica. Se realiza la resección de
una tumoración incluida dentro de las fibras musculares del psoas iz-
quierdo y que depende de la raíz nerviosa de L4, observándose ade-
más pequeños schwannomas a lo largo de la raíz nerviosa (fig. 2). El
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Resumen

La neurofibromatosis tipo 1 aumenta el riesgo de
incidencia de padecer cierto tipo de cánceres, en par-
ticular con el schwannoma maligno o neurofibrosar-
coma. Presentamos el caso de una paciente de 61
años de edad con antecedente de enfermedad de Von
Recklinghausen, intervenida hace 30 años de sch-
wannomas cervicales y oftálmicos. Evolutivamente,
presenta clínica de compresión de raíces nerviosas
L3-4 izquierdas evidenciándose una masa retroperi-
toneal. Se diagnostica de schwanoma epitelial malig-
no mediante biopsia y se indica intervención quirúr-
gica, practicándose resección en bloque de la masa.
La evolución posquirúrgica fue favorable; al año de la
intervención la paciente presenta un déficit motor re-
sidual en la extensión, y sensitivo en la región ante-
rolateral de la extremidad inferior izquierda. El trata-
miento de elección del schwanoma maligno es la
cirugía, dado que proporciona supervivencias pro-
longadas.
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MALIGNANT RETROPERITONEAL SCHWANNOMA
ASSOCIATED WITH NEUROFIBROMATOSIS

Type 1 neurofibromatosis increases the risk of cer-
tain types of cancer, particularly malignant schwan-
noma or neurofibrosarcoma. We present the case of a
61-year-old woman with a history of Von Recklinghau-
sen’s disease who had undergone surgery for cervi-
cal and ophthalmic schwannomas 30 years pre-
viously. Subsequently she presented compression of
the left L3-4 nerve roots due to a retroperitoneal
mass. She was diagnosed with malignant epithelial
schwannoma based on biopsy and en-bloc resection
of the mass was performed. Postsurgical outcome
was favorable. One year after the procedure she pre-
sents residual motor deficit in extension and sensory
deficit in the antero-lateral region of the lower left
limb. The treatment of choice of malignant schwanno-
ma is surgery since it achieves prolonged survival.
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diagnóstico anatomopatológico final es de schwannoma maligno epite-
lioide retroperitoneal que no sobrepasa la cápsula tumoral. Asimismo,
se identifican ganglios peritumorales con el diagnóstico de schwanno-
mas benignos.

La evolución de la paciente al año es favorable y presenta únicamen-
te un ligero déficit residual motor en la extensión de la extremidad infe-
rior izquierda e hipoestesia en la región anterolateral.

Discusión

El schwannoma es un tumor del sistema nervioso pe-
riférico de origen neuroectodérmico que se origina a
partir de las células de Schwann. Presenta un crecimien-
to excéntrico intraneural, manteniéndose bien encapsu-
lado. Esta característica anatomopatológica lo diferencia
del neurofibroma, que se origina de las células de Sch-
wann y de los fibroblastos, creciendo dentro de las fibras
nerviosas. La degeneración maligna de los neurofibro-

mas en los enfermos afectados de neurofibromatosis
tipo 1 está estimada en un 2%, siendo la degeneración
epitelioide maligna de los schwannomas un proceso
muy infrecuente3-5.

Es una entidad de difícil diagnóstico en que a partir de
una sospecha clínica se inicia el estudio radiológico que
pone de manifiesto la tumoración. La confirmación de
malignidad será mediante el estudio anatomopatológico
con técnicas de inmunohistoquímica1,4. En la patogenia
del schwannoma maligno está implicado el gen supresor
NF1, localizado en el cromosoma 7. En condiciones nor-
males, produce la neurofibrina, que es una proteína im-
plicada en la regulación de tumores neurogénicos en pa-
cientes afectados de neurofibromatosis tipo 1. Debido a
una mutación en el gen, no se produce la proteína y exis-
te una predisposición a desarrollar los tumores1,6,7.

Más del 50% son asintomáticos, el síntoma más co-
mún es el dolor, que depende de la compresión que ejer-
ce el tumor sobre el nervio afectado, suele expresarse
con parestesias y dolor irradiado en el trayecto del ner-
vio. Los déficit neurológicos son menos frecuentes que
en los neurofibromas, dado el distinto comportamiento en
el crecimiento4,7.

En las personas afectadas de la enfermedad de Von
Recklinghausen la incidencia de tumores neuroectodér-
micos es más elevada, el comportamiento es más agresi-
vo y aparece en edades más tempranas1,8. Además, pue-
den presentar tumoraciones, benignas o malignas en
diversas localizaciones: SNC, aparatos genitourinario,
óseo y digestivo2,9.

La cirugía es el tratamiento de elección, dado que pro-
porciona supervivencias más estimables. La vía de abor-
daje recomendada es la intraperitoneal, sobre todo en
presencia de tumores voluminosos2,10. Los factores rele-
vantes para el pronóstico son el tamaño, el grado de dife-
renciación tumoral y, el más importante, la resección en
bloque con márgenes quirúrgicos sin afección1,3,11. Dada
la posible necesidad de resección de la raíz nerviosa, es
importante la información prequirúrgica a los pacientes
del riesgo de afección motora-sensitiva posterior, siendo
en estos casos importante el tratamiento rehabilitador
posquirúgico1,10.

La radioterapia es poco eficaz, ya que la mayor parte
de estos tumores son radiorresistentes, aunque en algu-
nos casos se indica de manera postoperatoria2. La qui-
mioterapia contribuye al tratamiento adyuvante y está in-
dicada en los casos en que el tumor presenta
sensibilidad a los fármacos, la cual parece estar en rela-
ción con el gen NF12,3.

La recidiva es frecuente en estos pacientes, a pesar de
resecciones amplias y completas, motivo por el cual la
resección con márgenes libres es muy importante; en los
casos de duda, es necesario el estudio anatomopatológi-
co peroperatorio. La localización más habitual de las me-
tástasis es la pulmonar, y está indicada la resección de la
metástasis en los casos de pacientes jóvenes. Se estima
que la supervivencia a los 5 años es del 20-64%, según
las series publicadas1,2,4.

Nuestra paciente ha presentado la evolución clínica ha-
bitual en estos casos. A partir de la sintomatología neuro-
lógica se inició el estudio radiológico, que objetivó la pre-
sencia de la gran tumoración. Por tanto, en los pacientes
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Fig. 1. Tumoración extravertebral en región psoas izquierdo y de
aspecto heterogéneo.

Fig. 2. A) Masa tumoral principal. Schwannoma maligno. B) Pe-
queñas tumoraciones en la raíz nerviosa. Schwanomas benignos.
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afectados de neurofibromatosis debe sospecharse la pre-
sencia de estos tumores ante la aparición de síntomas
neurológicos.
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