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Gastric hybrid schwannoma/perineurioma

Los tumores benignos de la vaina del nervio periférico
incluyen neurofibromas, schwannomas y los perineuromas
menos frecuentes. Se han reconocido nuevos casos que
muestran caracteristicas de mdas de un tipo histolégico en
los ultimos afios, origindndose la gran mayoria en los nervios
periféricos de la extremidad y el tronco. La patogénesis es
pobremente comprendida y la inmunohistoquimica es esen-
cial para confirmar el diagnéstico. Los tumores hibridos que
afectan el tracto gastrointestinal son extremadamente raros.
A continuacién presentamos un caso de schwannoma/
perineurioma del estémago.

Una mujer caucasica de 76 afios fue remitida a nuestro
departamento con una historia de 2 meses de dolor abdomi-
nal, apetito y pérdida de peso. Los antecedentes médicos
incluyeron apendicectomia, tiroidectomia por bocio multino-
dular y fibrilacién auricular. Del examen fisico no se
obtuvieron datos relevantes ni se identificaron signos de
neurofibromatosis. Los niveles de hemoglobina eran de 8,5 g/
dl y los marcadores de tumores comunes estaban dentro del
rango normal. La esofagogastroduodenoscopia fue negativa.
La tomografia computarizada de detectores multiples reveld
una masa exofitica isodensa de 7 x 6,5 cm surgiendo de la
curvatura mayor del estémago, y colindando con la cola
pancreatica y el hilio esplénico. En la resonancia magnética, la
imagen parecia irregular, principalmente hipointensa, tanto
en Tl como en T2, con realce homogéneo después de la
administracién de contraste (fig. 1). No se detectaron signos de
hemorragia, degeneracién quistica o necrosis.

Se asumio el presunto diagnéstico de tumor mesenquimal
gastrico. El paciente se someti6 a una reseccién segmentaria
del estdmago con esplenopancreatectomia distal. Durante el
periodo postoperatorio se produjo un absceso subfrénico
izquierdo, que requirié drenaje percutdneo con guia TC y
tratamiento antibiético, por lo que el paciente fue dado de alta
12 dias después. Macroscépicamente, el tumor era una lesiéon
nodular de 7 x 4 x 4 cm, lesién muy bien circunscrita, con
consistencia firme y superficie de corte blanquecina. Micros-
cépicamente el tumor mostrd un crecimiento estoriforme y
estructuras arquitecténicas dominantes del estroma colage-
noso tipicas del perineuroma, pero también se observaron

muchas células fusiformes estrechamente entremezcladas
con nucleos ahusados y citoplasma eosindfilo tipicos de
schwannoma (fig. 2a). No se observé una atipia nuclear
significativa, actividad mitética o necrosis en ninguno de los
componentes. El andlisis inmunohistoquimico revelé que el
componente fascicular era difusamente positivo para S100
(fig. 2b), mientras que la proliferacién de células era positiva
para el antigeno de membrana epitelial (AME) (fig. 2c) y Glut-1
(fig. 2d). Otros marcadores como CD34, actina de musculo liso,
desmina, DOG-1y CD-117 fueron negativos, de acuerdo con el
diagnédstico de schwannoma/perineuroma hibrido gastrico. E1
paciente actualmente esta vivo, sin evidencia de recurrencia
3 afios después de la cirugia.

Los tumores benignos de la vaina del nervio periférico
incluyen un espectro de lesiones con caracteristicas clinico-
patolégicas bien definidas que permiten un diagnéstico claro.
Aquellos que involucran el tracto gastrointestinal son raros,
representando solo < 5% de todos los tumores mesenquima-

Figura 1 - Imagen de resonancia magnética que muestra
una mejora homogénea de la lesion, que aparece
principalmente hipointensa tanto en T1 como en T2.
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Figura 2 - Secciones histolégicas que muestran caracteristicas tipicas de perineurioma y schwannoma: a) H&E X100; b)
andlisis inmunohistoquimico positivo para AME (X100); c) analisis inmunohistoquimico positivo para Glut-1 (x200); d)

analisis inmunohistoquimico positivo para $100 (X200).

tosos, y diagnéstico diferencial con tumores del estroma
gastrointestinal. Los TEGI o tumores de musculo liso pueden
ser dificiles sin escisién quirdrgica’. Gracias a los avances dela
biologia molecular, un subconjunto de tumores que revelan
caracteristicas morfolégicas de superposicion entre diferentes
entidades, han sido progresivamente descritos e incluidos en
la 4.2 edicién de la Clasificacién de Tumores y Tejidos Blandos
de la Organizacién Mundial de la Salud”. Estos muestran una
transicién abrupta y/o una mezcla interna del tipo de células, y
se han denominado tumores «hibridos» de la envoltura del
nervio periférico’™. La patogénesis de estas lesiones es poco
conocida, pero podria estar asociada con un cambio microam-
biental localizado o una alteracién genética clonal en células
tumorales primitivas®. Los tumores que ocurren en el tracto
gastrointestinal pueden ser extremadamente dificiles de
clasificar y constituir un tremendo desafio para el diagnéstico.
El andlisis inmunohistoquimico es esencial para confirmar la
doble diferenciacién de estos tumores, sugiriéndose que el uso
rutinario de inmunohistoquimica puede aumentar su fre-
cuencia®. La coexistencia de posibles tumores benignos de la
vaina del nervio periférico con caracteristicas distintas de
schwannoma y perineuroma ha sido ya reportada en el
pasado, pero la ocurrencia extraneural es extremadamente
rara.

Los schwannomas tipicamente muestran una expresién
fuerte y difusa de la proteina S100. El antigeno de la
membrana epitelial es el marcador mas comuUnmente
utilizado, el cual pigmenta la mayoria de los perineuromas,
con otros marcadores como claudina-1y Glut-1*>’". Ninguno
de estos marcadores es completamente especifico para la
diferenciacién perineural, y son mejor utilizados como parte

de un panel de anticuerpos multiples™*°, El diagnéstico
diferencial incluye tumores del estroma gastrointestinal,
otros tumores benignos de la parte externa del nervio
periférico y tumores de la vaina del nervio periférico de bajo
grado de malignidad®™®. El diagnéstico del tumor hibrido de la
vaina del nervio periférico se realiza en presencia de 2 dreas
histolégicas distintas y se confirma mediante diferentes
patrones de tincién HIC de los 2 componentes. Hasta donde
sabemos, solo se ha documentado otro caso en el estémago®.
En cuanto al tratamiento, la extirpacién quirdrgica completa
es de caracter curativo, ya que dichos tumores suelen ser
benignos, sin embrago se han reportado 3 casos de recidiva
después de una reseccién incompleta y 2 casos de transfor-
macién maligna'”.
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Melanoma mucoso intestinal: una rara causa de

obstruccion
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Melanoma of the intestinal mucosa: A rare cause of obstruction

Paciente mujer de 62 aflos de edad, con antecedentes de
mioma uterino que requiri6 de histerectomia y doble
anexectomia a los 44 afios, que acudi6 al servicio de urgencias
de nuestro hospital por sindrome emético de 3 dias de
evolucién, asociado con alteracién en el hébito deposicional
de 2 meses de evolucién y pérdida de 12 kg de peso.

A la exploracién la paciente presentaba un abdomen
levemente distendido, depresible, con molestias en fosa iliaca
derecha, sin peritonismo. Los ruidos intestinales estaban
aumentados y el tacto rectal era normal.

Los valores analiticos mostraban una hemoglobina de
9,2 g/dl, 15.000 leucocitos y una actividad de protrombina del
73%, siendo el resto de los parametros normales. En la
radiografia abdominal se objetivé distensién de asas intesti-
nales y ausencia de gas en colon y recto. Se realizé6 TC
abdominal donde se identificaron 2 tumoraciones intestinales
que ocasionaban invaginacién intestinal y obstruccién meca-
nica (figs. 1y 2).

Se indicé cirugia urgente, se practicé una laparoscopia
exploradora, evidenciandose 2 asas intestinales estenosadas
por tumoraciones con dilatacién retrégrada. No se objetivd
liquido libre ni LOES hepdticas. Se realizé incisién de
asistencia, evisceracién del paquete intestinal, seccién
de 80 cm de yeyuno-ileon y anastomosis latero-lateral
mecanica reforzada.

El postoperatorio cursé sin incidencias recibiendo el alta al
sexto dia.

La anatomia patolégica fue informada como presencia de
2 lesiones, ambas compatibles melanoma maligno de tipo

intestinal sincrénico, con ulceracién presente. Dichas lesiones
afectaban las capas mucosa y muscular. El indice proliferativo
era alto; Ki-67 maximo del 63%. Se detectd invasién linfo-
vascular. El inmunofenotipo de las células era vimentina,
HMB-45 e INI1 positivo difuso; S-100 y SOX-10 positivo focal;
CKAE1/AE3 negativa. No se identific afectaciéon en 12 ganglios
estudiados.

La paciente fue valorada por dermatologia donde se
descart6 melanoma maligno de origen cutaneo.

Serealizé estudio de extensién un mes posterior a la cirugia
donde se objetivé un nédulo pulmonar de 1 cm sugestivo de
metdstasis y un nédulo subcutdneo compatible con letalide.
En comité de tumores se indicé tratamiento sistémico con

Figura 1 - Tumoracién intestinal e invaginacién
secundaria.
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