Angiologia. 2015;67(1):61-63

ELSEVI
DOYMA

Angiologia

www.elsevier.es/angiologia

CARTAS CIENTIFICAS

Schawannoma retroperitoneal interaorto-cava.
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Retroperitoneal schwannoma betwen the aorta and vena cava. A case

report
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Introduccion

Los schwannomas de localizacion retroperitoneal son tumo-
res raros (3%). Derivan de las células de Swchann de los
nervios periféricos. El diagnostico suele ser casual y si
da clinica, suele ser secundaria a compresion de drganos
vecinos. El diagnéstico de certeza es inmunopatologico y
el tratamiento de eleccion sigue siendo mediante exére-
sis quirdrgica, con controles posteriores de imagen para
detectar recidivas y/o malignizacion. Se presenta el caso
clinico de una paciente con un raro caso de schwannoma
retroperitoneal que fue tratado quirdrgicamente de forma
satisfactoria.

Mujer de 71 afnos de edad, con antecedentes destacables
de hipertension arterial, colecistectomia, apendicectomia e
histerectomia. A raiz de episodios recurrentes de infeccion
urinaria, se descubre en la tomografia axial computarizada
(TAC) abdominal, una masa solida de 34 x 25 mm de diame-
tro en la cara anterior de la vena cava inferior (VCl), por
debajo de las venas renales (fig. 1); motivo por el que es
remitida al servicio de cirugia vascular.

El eco-doppler informa de masa de 42 mm de diametro, y
en la fleborresonancia magnética (flebo-RMN), se halla una
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masa retroperitoneal de 40 x 35 x 23 mm, en intima relacion
con la pared anterior de la VCI, comprimiéndola. Estudio
analitico sanguineo, hormonal y urinario sin hallazgos.

Se interviene quirlrgicamente bajo anestesia general,
realizandose exéresis de la masa interaorto-cava a la altura
del pediculo renal, sin lesion de estructuras vecinas a
través de laparotomia media xifopubiana. El postoperatorio
inmediato en la unidad de cuidados intensivos (UCI) y tardio
en planta, transcurre sin complicaciones.

El informe anatomopatoldgico (AP) de la pieza qui-
rargica, describe una masa de 37 x25x20mm con
proliferacion de elementos fusiformes, areas de nucleos
en empalizada y formacion de cuerpos de Verocay; zonas
de degeneracion mixoide, macréfagos con hemosiderina,
edema intersticial y proliferacion vascular con vasos hiali-
nizados. Ausencia de mitosis a ningin nivel. Expresividad
intensa y difusa con proteina S100 y ausencia de expre-
sividad con actina de musculo especifica, c-kit, CD34,
HHF35 ni desmina (fig. 2). Confirmandose el diagnos-
tico de schwannoma benigno (neurilenoma) retroperitoneal
interaorto-cava.

En el seguimiento durante 4 afos con ecografia y TAC
abdominal de control, no se ha detectado recidiva tumoral.

El primer tumor originado en un nervio periférico fue
descrito por Verocay en 1910, llamandolo neurinoma; pos-
teriormente, Masson en 1932 establece el término de
schwannoma y, en 1935 Stout introduce el término de neu-
rilenoma, usandose indistintamente desde entonces'. En
1954, se comunica el primer schwannoma retroperitoneal’.
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Figura 1

El origen de estos tumores es a partir de las células de
Schwann de los nervios periféricos, sobre todo en cabeza,
cuello y extremidades, siendo raras otras localizaciones,
aunque estan descritas. A nivel retroperitoneal es bastante
infrecuente (3%), localizandose en la region presacra o espa-
cio paravertebral. Suelen ser tumores benignos, existen
casos asociados a tumor de Wilms en nifos? y de caracter
maligno, asociados a la enfermedad de Von Recklinhau-
sen.

Los schwannomas representan el 1-10% de las neoforma-
ciones retroperitoneales. Revisando series internacionales
publicadas, Scalan en una amplia serie de 688 tumores retro-
peritoneales primarios cifra la incidencia de schwannomas
en torno al 1%, Felix alcanza el 10% de su serie y Takatera en
una revision de 133 casos describe 96 schwannomas benignos
retroperitoneales’.

No existe predileccion por uno u otro sexo con aparicion
entre la 3.2 y 6.2 década de la vida®.

Son tumores silentes de diagndstico casual. Sus manifes-
taciones clinicas son inespecificas y debidas a la compresion
sobre drganos vecinos. La aparicion de sindrome constitu-
cional, hematuria y/o fiebre sugieren la forma maligna.

El diagndstico de masa se basa en métodos de imagen
(ecografia y TAC), presentando como datos mas especi-
ficos (63% de los tumores benignos), un area central de
aspecto quistico con proliferacion e hialinizacion endote-
lial vascular?. La puncion-biopsia bajo control radiolégico
(PAAF) no esta recomendada por no aportar certeza diag-
nostica (pleomorfismo celular) y por elevado riesgo de
sangrado®.
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Imagen de TAC abdominal: masa sélida de 34 x 25 mm de diametro en cara anterior de VCI.

El diagnodstico de certeza lo aporta el estudio histopa-
tolégico e inmunohistoquimico. Macroscopicamente suele
tratarse de masas sélidas, quisticas o mixtas.

Microscopicamente se aprecian 2 patrones diferentes. El
tipo A de Anthony, con zonas de elevada densidad celular,
fusiformes y dispuestas en empalizada (cuerpos de Verocay);
en el tipo B de Anthony, se aprecian areas hipocelula-
res en una matriz laxa y edematosa, con vasos sanguineos
prominentes’?.

Inmunohistoquimicamente es caracteristico la positivi-
dad intracitoplasmatica para la proteina S-100, vimentina
(lo cual confirma el origen neural de estas células) y enolasa
neuroespecifica, con negatividad para la actina de musculo
estriado y CD117°. La determinacion de la proteina S-100 es
indispensable para el diagnostico definitivo y su diferencia-
cion con los sarcomas y otros tumores mesenquimales.

El diagnostico diferencial ha de establecerse con tumo-
res primitivos de la vena cava, como el leiomiosarcoma® y
con tumores neurogénicos del tipo paraganglioma y feocro-
mocitoma, con liposarcoma y histiocitoma fibroso maligno
y con masas quisticas retroperitoneales del tipo hematoma
y linfangioma’. Se diferencia de los sarcomas, en que en
estos Ultimos, presentan abundancia de areas A sin existir
las zonas de tipo B de Anthony?.

El tratamiento es quirrgico con extirpacion completa de
la masa, evitando dejar restos tumorales para evitar recidi-
vas posteriores (5-10%) e incluso riesgo de malignizacion,
siendo obligado el seguimiento posterior del paciente con
controles periddicos mediante ecografia o scanner®. No res-
ponden al tratamiento con quimio y/o radioterapia.

Imagen de la pieza quirdrgica y microscopica: masa de 37 x 25 x 20 mm con areas de nicleos en empalizada y formacion

de cuerpos de Verocay; expresividad intensa y difusa con proteina $100.
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