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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: Introduccién: Los schwannomas melandticos (SM) intramedulares son tumores poco comu-

Recibido el 10 de mayo de 2023 nes y conocidos, con solo 13 casos reportados en la literatura hasta 2023.

Aceptado el 7 de agosto de 2024 Caso clinico: Presentamos un paciente de 58 anos, que acude a consulta con una cuadripare-

On-line el 10 de septiembre de 2024 sia espastica de seis meses de evolucion; como parte del estudio, se indica una resonancia
magnética nuclear (RMN) de columna cervical, constatindose una lesién intramedular

Palabras clave: asociada a siringomielia (proximal y distal). El tratamiento consistié en laminectomia, des-

Resonancia magnética nuclear compresién, evacuacién y drenaje de la cavidad. Se toma una biopsia del tejido para el

Schwannoma melanético andlisis histopatolégico, informandose finalmente como SM.

intramedular Conclusién: Describimos un caso infrecuente de SM intramedular asociado a siringomielia

Siringomielia cervical cervical. El diagndstico imagenolégico por RMN de estos tumores determinara la conducta

neuroquirirgica oportuna.
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Intramedullary Melanotic Schwannoma Associated with Cervical
Syringomyelia. Clinical case report

ABSTRACT

Keywords: Introduction: Intramedullary Melanotic Schwannomas are rare and little known tumors, with
Nuclear magnetic resonance only 13 cases reported in the literature up to 2023.

Intramedullary melanotic Clinical case: We present a 58-year-old patient who came to the clinic with spastic quadri-
schwannoma paresis of 6 months of evolution. As part of the study, a Nuclear Magnetic Resonance (MRI)
Cervical syringomyelia of the cervical spine was indicated, confirming an intramedullary lesion associated with
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syringomyelia (proximal and distal). Treatment consisted of laminectomy, decompression,

evacuation and drainage of the cavity. A biopsy of the tissue is taken for histopathological

analysis, finally being reported as Melanotic Schwannoma.

Conclusion: We describe a rare case of Intramedullary Melanotic Schwannoma associated

with Cervical Syringomyelia. The MRI imaging diagnosis of these tumors will determine an

opportune neurosurgical treatment.
© 2024 Sociedad Neuroldgica Argentina. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights
are reserved, including those for text and data mining, Al training, and similar

technologies.

Introduccién

El schwannoma melanético (SM) es una neoplasia de ori-
gen neuroectodérmico caracterizada por una pigmentaciéon
melanética en el citoplasma de las células de Schwann. Esta
entidad fue descrita por primera vez por Millar en 1932 como
un tumor melanético maligno de las células ganglionares,
posteriormente denominado schwannoma melanocitico en
1975%.

Dentro del grupo de tumores del sistema nervioso central,
los espinales constituyen una fraccién menor del 15% de todos
los casos. Los schwannomas espinales representan alrededor
del 10% de todos los tumores espinales, mas frecuentemente
localizados en el compartimento intradural-extramedular?,
considerdndose la localizacién intramedular una condicién
extremadamente rara, representada solo por un 0,3-1,5%>.

En la literatura consultada, solamente se han reportado un
total de 13 casos de SM intramedular (tabla 1).

Caso clinico

Se trata de un paciente masculino, color de piel blanco, de
58 anios de edad, con antecedentes patolégicos personales
de hipertensién arterial que controla con captopril (tableta
de 25mg, una tableta cada ocho horas). En el interrogatorio
refiere la historia de un accidente automovilistico hace apro-
ximadamente tres afios. Acude al Servicio de Neurologia del
Hospital Provincial Arnaldo Milidn Castro de Villa Clara, el
dia 15 de febrero de 2023, porque ha presentado un cuadro

de debilidad muscular en los cuatro miembros, que ha ido
progresando en los ultimos seis meses dificultdndole la
marcha, asociado a dolor a nivel cervical y parestesias en
ambas extremidades superiores, mas acentuado del lado
derecho. En la exploracién fisica general, se observan cambios
tréficos dados por zonas de alopecia en el abdomen y las
extremidades, y termoanalgesia suspendida en los brazos.

En el examen fisico neuroldgico se constata cuadriparesia
espastica (miembro superior: 4/5; miembro inferior: 3/5, segin
la escala del Medical Research Council), con exacerbacién de
los reflejos osteotendinosos en los cuatro miembros, con signo
de Babinski y Hoffmann derecho.

Se indicaron los siguientes estudios: hemograma completo
y hemoquimica (normales), estudio de conduccién nerviosa
(ECN) motora (normal), ECN sensitiva (compromiso mielinico
de fibras sensitivas en los miembros superiores), electro-
miograma (EMG: neurdgeno con signos de renervacién en
miotomas cervicales y lumbosacros bilaterales).

La enfermedad de Hansen fue sospechada inicialmente,
debido alas zonas de alopecia constatadas en el examen fisico,
ademas de los hallazgos en ECN y EMG, por lo que se realiz6
una baciloscopia y una biopsia de piel, que resultaron nega-
tivas. Esta enfermedad fue totalmente descartada cuando se
obtuvo el informe histopatolégico.

El ultrasonido abdominal, renal y prostético se realizé con
el objetivo de descartar neoplasia primaria en estas regiones
(normal); la tomografia axial computarizada de craneo simple
tampoco arrojé alteraciones.

Se realizd una resonancia magnética nuclear (RMN) de
columna cervical de bajo campo de 0,35 T, evidencidndose a

Tabla 1 - Resumen de casos con diagnéstico de schwannoma melanético intramedular publicados en la literatura

Ao Autores Sexo Edad Localizacién Tratamiento
1987 Solomon et al.* M 69 Cc3 Remocion total

1990 Marchese et al.” F 72 C4-Cé Remocién parcial

1994 Sola-Pérez et al.® F 63 C7-T1 Aspiracién con aguja fina
1999 Acciarri et al.’ F 44 T2-T3 Remocién total

2004 Santaguida et al.® M 35 C4-C5 Remocion total

2008 Mouchaty et al.’ M 56 Cono Medular Remocién total

2012 Hoover et al.’® F 62 T11 Remocion total

2014 Mohamed et al.*! M 43 T9-T10 Remocién total

2017 Hu et al.”? M 40 C1-C2 Remocién parcial

2018 Chandran et al.*® M 25 G2 Laminectomia C2 y escisién de la lesién
2018 Cheng et al.** M 47 T3-T4 -

2022 Yeom et al.*® M 72 T11 Remocién parcial

2023 McCann et al.’® M 40 T8-T11 Laminectomia T9-T12
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Figura 1 - Corte sagital: T1 simple (A) y contrastado (B), T2 (C). Corte coronal: T1 contrastado (D). Corte axial T1 contrastado

(E) y T2 (F).

nivel del cordén medular cambios en la intensidad de sefal
desde C2 hasta C6 de 7cm de longitud (hiperintensa en T1
e hipointensa en T2), en la porcién superior del mismo con
un patrén de localizacién central liquido, en la porcién infe-
rior se acompaina de engrosamiento del cordén y acimulo de
liquido en el espacio subaracnoideo, encontrdndose en comu-
nicacién con el epéndimo en relacién con hidrosiringomielia
que comunica con el espacio subaracnoideo. En los cortes
coronales contrastados (T1 contrastado) llama la atencién un
ensanchamiento del cordén inferior a la hidrosiringomielia,
con captacién de contraste y dreas quisticas en su interior
(fig. 1).

Se interconsulta el caso con el Servicio de Neurocirugia,
se decide una conducta quirdrgica consistente en laminec-
tomia (C3-C4, C4-C5), descompresion, evacuacién, drenaje de
la cavidad y reseccién parcial. Se egresa el paciente vivo y
sin complicaciones posoperatorias inmediatas. Se orienta el
seguimiento del paciente por consulta externa.

Durante la cirugia se toma una muestra para biopsia del
tejido, cuyo andlisis histopatolégico informé una prolifera-
cién neoplésica de células fasocelulares de cromatina fina, sin
nucléolos ni inclusiones, organizadas alrededor de espacios
pausicelulares, ausencia de mitosis, necrosis y proliferacién
vascular, algunas células contienen pigmento pardo intracito-
plasmatico, en relacién con SM (fig. 2).

Se realiza un andlisis inmunohistoquimico de la muestra
constatandose una fuerte inmunorreactividad S100 positiva
en las células tumorales, inmunorreactividad fuerte Melan-A
positivo en células tumorales con melanina en el citoplasma;
sin inmunorreactividad para antigeno epitelial de membrana

(por sus siglas en inglés, EMA), citoqueratinas AE1/AE3 y des-
mina.

Comentarios

Se han propuesto diferentes teorias que justifican la presen-
cia de células de Schwann en el parénquima medular para
explicar el origen de estos tumores, asi, Ramamurthi et al.'’/
formulan como causa una alteracién en la embriogénesis,
con invaginacién hacia el interior del tubo neural de célu-
las de la cresta neural, que mds tarde podrian diferenciarse
en células de Schwann y sufrir una transformacién neopla-
sica. Hughes et al.'® alegan que la presencia de células de
Schwann intramedulares aberrantes a menudo se asocia a
cambios inflamatorios crénicos de la médula espinal; esta
pudiera ser la causa en el paciente que presentamos, ya que
se recoge el antecedente de traumatismo por accidente auto-
movilistico. Otros como Riggs et al.’® apuntan como origen
de estos tumores las células de Schwann del plexo nervioso
perivascular intramedular.

Los schwannomas intramedulares se presentan comun-
mente con dolor somdtico asociado a otros déficits
neurolégicos?.

Las causas mas comunes de siringomielia son las alte-
raciones del desarrollo, como la malformacién de Chiari de
tipo I. Otros estados patoldgicos responsables incluyen mie-
lopatia traumadtica, mielopatia subsecuente a radiaciones,
mielomalacia, hematomielia, espondilosis cervical, aracnoidi-
tis espinal, mielitis necrosante cervical y tumores raquideos
intramedulares®.
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Figura 2 - Se observa proliferacién neoplasica de células fasocelulares de cromatina fina, sin nucléolos ni inclusiones,
organizadas alrededor de espacios pausicelulares, ausencia de mitosis, algunas con pigmento pardo intracitoplasmatico.

Por tanto, ante la presencia clinica de un sindrome cen-
tromedular, debe sospecharse la existencia de un tumor
intramedular.

Segun Alamer et al.”!, el diagnéstico radiolégico de un SM
intramedular es dificil y se ve afectado por las caracteristicas
del tumor, como la concentracién de pigmento melandtico,
el estado hemorrégico y las diferencias en la captaciéon de
contraste. La RMN ha sido considerada la investigacién de
eleccién. Tipicamente, las lesiones son hiperintensas en T1
e hipointensas en T2 debido a los radicales libres paramagné-
ticos en la melanina.

Esta hiperintensidad de T1 es un sello distintivo de la
melanina, pero el sangrado subagudo también puede explicar
estos hallazgos, y puede ser dificil distinguirlos de lesiones
hemorragicas’®.

Hoover et al.’® plantean que la escisién quirtrgica com-
pleta de los schwannomas intramedulares se considera cura-
tiva, eficaz y segura, de hecho, se sugiere en toda la bibliografia
consultada. Sin embargo, autores como Zhang et al.?? han
demostrado que la probabilidad de recurrencia después de la
reseccién es del 18,2% y de metastasis en el 9,1% de los casos.

En conclusién, hemos reportado un caso infrecuente de SM
intramedular asociado a siringomielia cervical. El diagnédstico
imagenolégico por RMN de estos tumores resulta importante
para llevar a cabo una conducta neuroquirdrgica precoz, que
evite la rapida progresién y favorezca el prondstico funcional
de los pacientes y su calidad de vida. El diagnéstico definitivo
se hara a través del estudio anatomopatolégico.
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