NOTAS CLINICAS

Schwannoma del nervio vago intratoracico
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Los schwannomas o neurilemomas son tumores que se ori-
ginan en las vainas que recubren las fibras nerviosas de los
nervios periféricos. Generalmente son tumores encapsulados,
de crecimiento lento y asintomaticos. Pueden aparecer en
cualquier nervio, aunque son mds frecuentes en los de las ex-
tremidades. Los schwannomas del nervio intratoracico son
muy raros y solamente se han descrito 72 casos. Presentamos
un nuevo caso en un varén de 39 afios que en la radiografia
de térax mostraba en la regién paraadrtica izquierda una
masa homogénea, bien delimitada, de 3 cm de didmetro. Por
toracotomia lateral izquierda se comprobé la existencia de
una tumoracion lisa en relacién con el nervio vago y el asa
del recurrente. Tras la exéresis se confirmé que el tumor co-
rrespondia a un schwannoma del nervio vago.

Palabras clave: Tumores del mediastino. Tumores del nervio
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Intrathoracic vagus nerve schwannoma

Schwannomas, or neurilemomas, are tumors that origina-
te in the sheaths covering peripheral nerve fibers. They are
usually encapsulated, slow growing, and asymptomatic.
Such tumors may appear in any nerve, although most are
found in the extremities. Intrathoracic vagus schwannomas
are very rare and only 72 cases have been reported. We pre-
sent a new case in a 39-year-old man in whom chest film
showed a well-defined, homogeneous mass measuring 3 cm
in diameter located in the left para-aortic region. The pre-
sence of a smooth tumor on the vagus nerve and recurrent
loop was confirmed by left lateral thoracotomy. After remo-
val, the tumor was shown to be a vagal nerve schwannoma.

Key words: Mediastinal tumors. Vagal nerve tumors. Schwanno-
mas.

Introduccién

Las fibras nerviosas de los nervios periféricos estdn
cubiertas por una fina vaina formada por células de
origen neuroectodérmico denominadas células de Sch-
wann. Los tumores que se originan en dichas vainas son
generalmente benignos (schwannomas y neurofibro-
mas)!; aunque existen también schwannomas malig-
nos?, llamados igualmente sarcomas neurogénicos o neu-
rofibrosarcomas. Los schwannomas benignos son tumo-
res de crecimiento lento, encapsulados, solitarios y gene-
ralmente asintomaticos. Pueden aparecer en cualquier
raiz nerviosa o nervio periférico. Son més frecuentes en
el cuello y las extremidades® pero también se desarrollan
en el interior de la cavidad tordcica, generalmente en el
mediastino posterior, en relacién con los nervios inter-
costales o las cadenas simpéticas®. Cuando afectan a los
nervios vago y frénico se localizan en el mediastino me-
dio. Los schwannomas del vago intratordcico son muy
raros y inicamente se han descrito 72 casos.

En el periodo 1978-1996 hemos tratado en el Servi-
cio de Cirugia Toricica del Hospital Universitario de
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Valladolid 367 tumores de mediastino; 18 casos (4,9%)
eran tumores neurogénicos; de éstos, 10 casos (2,7%)
fueron schwannomas y en sélo una ocasion el tumor se
originé en el nervio vago.

Caso clinico

Varén de 39 aiios sin antecedentes clinicos de interés, que
presentaba como unica sintomatologia ptosis palpebral bilate-
ral de un afio de evolucién. En la exploracién clinica los refle-
Jos de las extremidades eran normales y no se apreciaba fati-
gabilidad palpebral. Los andlisis de sangre y orina no
presentaban alteraciones y la tasa de anticuerpos antiacetilco-
lina en suero era menor de 0,2 nmol/l. El electromiograma
también era normal. La radiografia de térax (fig. 1) mostraba
una masa homogénea de 3 cm de didmetro, de contornos niti-
dos y aspecto sdlido, localizada en la regién paraadrtica iz-
quierda. En la tomografia computarizada (TC) la masa era s6-
lida, con centro hipodenso y medfa 3 X 4 cm (fig. 2). La
toracotomia lateral izquierda por el quinto espacio intercostal
confirmé la existencia de una tumoracién de superficie lisa y
consistencia eldstica, localizada en el aspecto interaortopul-
monar, en intima relacién con el nervio vago y el asa del re-
currente izquierdo. Se realizé exéresis de la tumoracién, res-
petando la salida del nervio recurrente izquierdo. El informe
histopatolégico mostré una tumoracién ovoidea de 4 x 3 cm,
de consistencia eldstica, rodeada por una fina cépsula de colo-
racién marrén con dreas negruzcas. Al corte presentaba una
superficie de aspecto carnoso y coloracién blanquecino-ama-
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Fig. 1. Radiografia de térax (PA). Masa homogénea en region paradrtica
izquierda:

rillenta con una zona central parcialmente quistica ocupada
por material hematico. Al estudio microscdpico (fig. 3) se ob-
servaban zonas de elevada densidad celular junto a otras con
densidad celular menor. Ambas &reas presentaban células
alargadas con tendencia a formar empalizadas y vasos sangui-
neos con engrosamiento hialino de sus paredes. También se
observaban dreas de degeneracién mixoide. Las células mos-
traban una fuerte positividad al marcador inmunohistoqui-
mico S-100. El diagnéstico fue de schwannoma benigno. El
postoperatorio no presenté complicacién alguna y no se ob-
servaron alteraciones en la voz.

Discusién

Los neurilemomas y los neurofibromas son tumores
benignos de las vainas de los nervios periféricos que se
originan en las células de Schwann.

Los neurilemomas también denominados schwanno-
mas, neurinomas o fibroblastomas perineurales' son tu-
mores bien encapsulados, que se caracterizan por pre-
sentar dos patrones celulares, el tipo A de Antoni,
formado por un componente denso, avascular, de célu-
la§ fusiformes con miicleos en empalizada, y el tipo B
de Antoni, formado por un patrén menos denso, mas
desordenado, con cambios mixomatosos, que pueden
asociarse con zonas quisticas, engrosamiento vascular y
frecuentes dreas de hemorragia. Los neurofibromas son
tumores seudoencapsulados, que se caracterizan por
una proliferacién desordenada de células de Schwann
elongadas con nicleos muy oscuros, que se entrecruzan
con las fibras nerviosas?.

La perfecta encapsulacién y la presencia del doble
patrén celular A y B de Antoni caracterizan a los sch-
wannomas y los diferencia de los neurofibromas'.

Estos tumores aparecen en cualquier edad, afectan
con igual intensidad a los dos sexos y su tamafio puede
ser muy variable, desde varios milimetros hasta mas de
20 cm. Pueden desarrollarse en cualquier parte del orga-
nismo. El 9% de los casos aparece en el mediastino®. Su
localizacién intratordcica mds frecuente es en la pared
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Fig. 3. Imagen microscépica con zonas de elevada densidad celular, alter-
nando con zonas hipodensas.

tordcica y en el mediastino posterior. Cuando se origi-
nan en los nervios vago o frénico se localizan en el me-
diastino medio.

Los schwannomas del nervio vago intratordcico son
muy poco frecuentes y sélo se han descrito 72 casos.
En 1974, Strickland y Wolverson?, en una revision de
25 tumores del nervio vago intratordcico, encuentran
7 schwannomas. En 1985, Besznydk et al’® describen un
caso de schwannoma del nervio vago intratorcico en un
total de 741 tumores del mediastino tratados durante 25
afios. Shirakusa et al*, en 1989, presentan una revision
de los tumores del nervio vago descritos en la bibliogra-
fia japonesa desde 1969 y encuentran 19 casos, 16 neuri-
lemomas y 3 neurofibromas. Dabir et al’, en 1990, apor-
tan dos nuevos casos y en la revisién efectuada
encuentran 9 schwannomas y 2 neurinomas en un total
de 27 tumores del nervio vago intratoricico. El mismo
afio Heitmiller et al®, en una revisién de 3 series de tu-
mores neurogénicos intratoracicos, encuentran 3 casos
de schwannoma del nervio vago intratoracico y aportan
un nuevo caso personal. Miyaji et al’, en 1993, aportan
un nuevo caso e indican que hasta ese momento sélo se
habian descrito 34 casos en la bibliografia japonesa.

Los schwannomas del nervio vago intratordcico pue-
den desarrollarse en cualquier parte del nervio; no obs-
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tante, aparecen con mayor frecuencia en su parte supe-
rior o proximal, en la zona donde el nervio es mds grue-
so, antes de dividirse en sus ramas intratoracicas*. Se
localizan con mds del doble de frecuencia en el lado iz-
quierdo®, ya que en ese lado el tronco del nervio es mas
largo al estar el origen del nervio recurrente izquierdo
mads distal®.

Son tumores benignos, solitarios y asintométicos®.
Debido a su lento crecimiento!, los sintomas suelen ser
escasos, poco intensos y relacionados con la localiza-
cién''. Aparece sintomatologia cuando afectan a las es-
tructuras adyacentes: traquea, bronquios y eséfago®'2.
Los sintomas suelen ser inespecificos’®: tos, disnea, dis-
fagia, molestias toracicas, etc. A veces, a pesar de su
benignidad, pueden presentar sintomas mas graves,
como hemoptisis en los que afectan al arbol traqueo-
bronquial’? o hemorragia digestiva en los que afectan al
esofago'. La disfonia puede aparecer cuando existe
afectacion del nervio vago antes del origen del nervio
recurrente’.

Generalmente son hallazgos radiol6gicos®. En la ra-
diografia simple aparecen como una masa lisa, redon-
deada, regular, de densidad homogénea'®'?. Los sch-
wannomas antiguos o degenerados pueden presentar
focos de calcificacién'?. En TC la masa suele ser homo-
génea con densidad de tejidos blandos’. La presencia de
areas hipodensas corresponde a zonas de necrosis o he-
morragia. Los schwannomas se caracterizan por presen-
tar zonas anatomopatoldgicas diversas: areas hipocelu-
lares adyacentes a 4reas densamente celulares o
proximales a zonas de coldgeno, xantomatosas, etc., lo
que ocasiona imdgenes de TC con zonas heterodensas'>.
La RM aporta mejores datos que la TC en los schwan-
nomas cervicotoricicos!®,

La biopsia por puncién con aguja fina puede ser util
en el diagndstico de los tumores del mediastino anterior
y posterior, pero es dificil de realizar en los del medias-
tino medio®; ademds, debido al escaso material general-
mente obtenido, no estd indicada en el diagnéstico de
estos procesos’.

El diagndstico anatomopatolégico, que habitualmen-
te se obtiene tras la exéresis, no presenta problemas de-
bido a las caracteristicas histolégicas de los schwanno-
mas, si bien puede confirmarse con las reacciones
inmunohistoquimicas y los hallazgos ultraestructura-
les!”. Los schwannomas benignos destacan por la pre-
sencia de un patrén bifasico A y B de Antoni con la pre-
sencia de cuerpos de Verocay en el patrén tipo A. Estos
cuerpos estdn formados por dos filas paralelas de nu-
cleos con un espacio de material casi anuclear entre am-
bas. Al microscopio electrénico se comprueba que estdn
compuestos por células de Schwann y numerosos pro-
cesos citoplasmaticos sumamente elongados y finos que
se extienden desde dichas células'®.

El tratamiento es la exéresis de la tumoracion, que
ademas permite el diagnéstico. La via de abordaje qui-
rdrgico mds frecuente ha sido la toracotomia lateral,
aunque también se ha utilizado la esternotomia media'’.
Ultimamente se ha descrito la exéresis por toracoscopia,
lo que reduce las molestias postoperatorias y el periodo
de hospitalizacién®. Los tumores encapsulados son ge-
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neralmente benignos® y en éstos se puede intentar la
enucleacion®!'! o reseccién intracapsular®, pues, tras la
apertura del epineuro, el schwannoma se separa con fa-
cilidad de las fibras nerviosas’. Se debe intentar conser-
var el nervio recurrente para evitar la disfonfa postope-
ratoria. En las resecciones del nervio vago por debajo
del origen del nervio recurrente no se han observa-
do trastornos cardiacos, bronquiales ni gastrointestina-
les®!2. Las complicaciones postoperatorias son escasas.
La exéresis del tumor es curativa®, ya que la recidiva de
los schwannomas benignos es inusual’.

Aunque raros e infrecuentes, los schwannomas del
nervio vago intratordcico deben ser incluidos en el diag-
ndstico diferencial de los tumores del mediastino.
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