Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja 2013 Oct. 4 (17): 135-142

Schwannomas de cabeza y cuello extracraneales Crespo-Hierro J et al.

Revista de |la Sociedad
Otorrinolaringologica de Castilla y Ledn,
Cantabria y La Rioja

ISSN 2171-9381

Revista de Otorrinolaringologia y disciplinas relacionadas dirigida a profesionales sanitarios.
Organo de difusion de la Sociedad Otorrinolaringolégica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja
Periodicidad continuada

Edita: Sociedad Otorrinolaringoldgica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja

Correspondencia: revistaorl@revistaorl.com

web: www.revistaorl.com

Caso clinico

Schwannomas de cabeza y cuello extracraneales: a propdésito
de tres casos

Head and neck extracraneal schwannomas: three cases reports

Jorge Crespo-Hierro, Rebeca de la Fuente-Cafiibano, Eduardo Garcia-
Castillo, Manuel Ruiz-Gonzalez, Miguel Angel Alafion-Fernandez

Servicio de Otorrinolaringologia y Patologia Cérvico-facial. Hospital General
Universitario de Ciudad Real. (Espafia)

rbkfue@yahoo.es

| Recibido: 06/07/2013 | Aceptado: 25/07/2013 | Publicado: 09/10/2013

Conflicto de intereses: Los autores declaran no tener conflictos de intereses
Iméagenes: Los autores declaran haber obtenido las imagenes con el permiso de los pacientes

Referencia del articulo:
Crespo-Hierro J, Fuente-Cafiibano R, Garcia-Castillo E, Ruiz-Gonzalez M, Alafibn-Fernandez

MA. Schwannomas de cabeza y cuello extracraneales: a propdésito de tres casos Rev Soc
Otorrinolaringol Castilla Leon Cantab La Rioja. 2013 Oct. 4 (17): 135-142.

135



mailto:revistaorl@revistaorl.com
http://www.revistaorl.com/

Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja 2013 Oct. 4 (17): 135-142

Schwannomas de cabeza y cuello extracraneales Crespo-Hierro J et al.

Resumen Introduccion y objetivo: Los schwannomas son tumores poco frecuentes
originados en los nervios periféricos a partir de las vainas neurales. Entre el
25% y el 45% de los schwannomas extracraneales se localizan en cabeza y
cuello.

Descripcién: Presentamos 3 casos de schawnnomas extracraneales y de
diferentes localizaciones en el area cervicofacial; un tumor laringeo, uno
parotideo y otro que se presenté como una masa submandibular.

Discusion: Estas lesiones suelen presentarse como una masa asintomatica,
siendo muy dificil su diagnéstico preoperatorio.

Conclusiones: El tratamiento es la exéresis quirargica, respetando el nervio
de origen en la medida de lo posible.

Palabras clave | Schwannoma; Cabeza y cuello

Summary Introduction and objective: The schwannomas are rare tumors originated in
peripheral nerves from the neural sheath. Between 25% and 45% of
extracranial schwannomas locate in the head and neck.

Description: We report 3 cases of extracranial schwannomas and different
locations in the cervico-facial area, a laryngeal tumor, one parotid and one
case presented as a submandibular mass.

Discussion: These lesions usually -present as an asymptomatic mass,
making them difficult to diagnose preoperatively.

Conclusions: The treatment is surgical excision, respecting the nerve of
origin as far as possible.

Keywords Schwannoma; Head and neck

Introduccién

Los Schwannomas son tumores benignos de procedencia neuroectodérmica
gue se desarrollan a expensas de la vaina de Schwann de nervios periféricos
motores, sensitivos, simpaticos y craneales [1]. En cabeza y cuello, se han
publicado casos de schwannomas originados en nervios de la cadena
simpética cervical, del plexo braquial y en practicamente todos los pares
craneales; a excepcion de oftalmico y olfatorio, que carecen de células de
Schwann [2]. Encontramos una rica sinonimia de estos tumores. Desde que en
1910 Verocay los describid por primera vez como tumores procedentes de las
células de Schwann, hasta que en 1932 Masson aplicé el término de
Schwannoma, fueron denominados con diferentes hombres por los distintos
autores; asi tenemos el neurilemmoma de Stout, el neurinoma de Verocay,
lemmocitoma, fibroblastoma perineural [1,3-6]. Histolégicamente la masa
tumoral estd limitada por una capsula formada por dos laminas, una externa
gue corresponde al epineuro y una interna que corresponde al perineuro. En la
masa del tumor se describen clasicamente dos formas histologicas, los tipos
Antoni A y B [1]. Generalmente estos tumores son de naturaleza benigna,
siendo extremadamente inusual la degeneracion secundaria de un
Schwannoma primitivo benigno (Leroux-Robert), tan solo se han publicado 4
casos de malignizacion de schwannoma [2]. La frecuencia de presentacion es
baja. Segun Leroux-Robert, los Schwannomas de cabeza y cuello representan
el 25% de la totalidad de los observados en el organismo. Los schwannomas
de asiento cervical se pueden dividir en 2 grupos; medial y lateral (Daly y
Roesler). Los laterales se desarrollan a partir de las ramas cutaneas o
musculares del plexo cervical, o bien a partir del plexo braquial. Los de
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localizacion medial surgen a partir de la cadena simpética cervical o a partir de
los pares craneales IX, X, XI o XllI; siendo los mas frecuentes los originados en
vago y cadena simpatica [7]. No se han identificado factores de riesgo para
presentar esta patologia, y asi mismo no existe prevalencia de sexo en su
presentacion.

Descripcion

Caso clinico 1. Schwannoma laringeo.

Paciente de 75 afos, que acudié a nuestra consulta por presentar molestias
faringeas de varios afios de evolucién, que habian sido tratadas siempre
sintométicamente. Desde hace varios meses presenta disfonia constante y
progresiva, discreta disfagia para sélidos, no refiriendo odinofagia, ni molestias
localizadas fijas. Acude a consulta del Servicio a través del area de urgencias,
por presentar en los ultimos dias disnea que aumentaba en determinadas
posiciones del cuello. A la exploracion laringea, se observa por laringoscopia
indirecta una tumoracion lisa y redondeada, recubierta de mucosa de aspecto
normal, que deformaba el repliegue aritenoepiglotico derecho, ocultando el
aritenoides del mismo lado y la luz glética en su mayor parte. La palpacion
cervical fue negativa. El resto de la exploracién O.R.L. era normal. Debido al
cuadro de disnea aguda que presentaba, fue necesario realizar traqueotomia
con anestesia local. En el mismo acto quirargico se realiz6 microcirugia
laringea bajo anestesia general, que confirmd la existencia de la tumoracion.
En la misma exploracién, con incision de la mucosa normal que recubria la
tumoracion, se realiz6 toma de material para estudio anatomopatolégico. Los
estudios radiograficos y tomogréaficos, confirmaron la existencia de una masa
redondeada de marcada densidad que deformaba el vestibulo laringeo
estenosando la luz glética. El informe de Anatomia Patologica fue compatible
con schwannoma benigno (figura 1). Conocido el diagndstico, se programa
para exéresis quirlrgica. Mediante faringotomia lateral, se extirpd la
tumoraciéon, no apreciandose macroscopicamente estructuras nerviosas
definidas en la superficie ni en el interior del tumor.

o o~ o RS
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Figura 1. Aspecto macroscopico del Schwannoma de laringe.

Caso clinico 2. Schawnnoma parotideo.
Vardn de 67 afos de edad que acude a nuestra consulta por presentar una
tumoracioén en regidn parotidea derecha de 3 meses de evolucién, dolorosa a
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la presion, sin afectacion de la movilidad facial y sin ninguna otra alteracion
O.R.L.En la exploracion se objetivé una tumoracion indurada de 2x3 cm. de
diametro a nivel de cola de parétida derecha, muy cercana y mal despegable
de apofisis mastoidea y angulo mandibular.La RMN informaba de una lesién a
nivel de l6bulo profundo de parétida derecha con probable afectacion de nervio
facial, ya que este no era visible a nivel de la tumoracién; asi mismo se
objetivd una zona central quistica compatible con necrosis (figura 2). Se
realiz6 puncion-aspiracion con aguja fina de la lesibn con el resultado
anatomopatologico de probable sialoadenosis y sospecha de carcinoma de
células acinares. Ante la duda diagnostica, se decidio realizar parotidectomia
total con/sin conservacion de nervio facial mas/menos vaciamiento cervical, en
funcién de resultado de biopsia intraoperatoria. Se realiza parotidectomia
observandose nodulo encapsulado de contenido gelatinoso en polo posterior
glandular, que engloba el tronco y la bifurcacion del nervio facial; siendo
imposible la diseccién del tronco del facial. La biopsia intraoperatoria fue
informada como “compatible con schawnnoma, sin signos de malignidad”, dato
corroborado por el estudio anatomopatolégico definitivo de la pieza de
parotidectomia sin conservacion del facial. Tras un afio de seguimiento el
paciente se encuentra asintomatico, salvo por la secuela de la paralisis facial
postquirdrgica.

2o

Figura 2. Corte axial de RMN en la qué se muestra una lesion intraparotidea con zona central

quistica, compatible con necrosis

Caso clinico 3. Schwannoma cervical.

Paciente de 31 afios, que acudid a nuestra consulta por presentar una
tumoracion submandibular derecha de un afio de evolucién, sin ninguna otra
sintomatologia acompafiante. En la exploraciéon se objetivd una tumoracion
submandibular derecha, relativamente blanda a la palpacion, no dolorosa y de
aproximadamente 6 cm. de diametro; dicha tumoracion hacia protrusion en
lado derecho de suelo de boca. El resto de la exploracion O.R.L. era normal.
La TC informaba de una tumoracion heterogénea de aproximadamente 6 cm.
de didmetro mayor, en suelo de boca y regidbn submaxilar, que desplaza
glandula submaxilar derecha, sin afectacion 6sea, ni desplazamiento de via
aérea (figura 3). Se solicit6 RMN, que fue imposible de realizar, por presentar
claustrofobia el paciente. El resultado de la puncidn-aspiracion con aguja fina
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de la lesion fue informado como negativo para células malignas, pero sin llegar
a un diagnostico definitivo. Se realizd cervicotomia con extirpacion quirdrgica
de una tumoracion encapsulada de 7x4 cm. de didmetro, que rechazaba la
musculatura del suelo de boca, haciendo protrusion a este nivel, y que
desplazaba lateralmente la glandula submaxilar ipsilateral. El estudio
anatomopatoldgico de la pieza quirdrgica fue informado como una masa de
superficie lobulada y encapsulada, de aproximadamente 6.5x4.5x4 cm. de
diametro, a la seccién de color grisaceo y con zona necrdtica central.
Microscopicamente compatible con schwannoma.

Figura 3. Corte axial de TAC cervical que muestra . una tumoracién heterogénea de
aproximadamente 6 cm. de diametro mayor, en suelo de boca y region submaxilar.

Discusién

Los schwannomas del cuello se presentan a menudo como tumores de
crecimiento lento, sin sintomas neurolégicos, al menos inicialmente, siendo
caracteristica su movilidad en sentido lateral pero no en la direccion del eje
nervioso.Respecto al diagndstico inicial resulta de mucha dificultad, quizas
debido a la baja frecuencia con la que esta patologia se presenta. La eficacia
de la biopsia aspirativa mediante aguja fina es baja, no sobrepasando el 25%
de verdaderos positivos. En nuestro caso se realizaron punciones diagndsticas
en la tumoracion cervical y en la parotidea, no llegando al diagnéstico definitivo
en ninguna de ellas. La TAC y la RMN si parecen tener una mayor utilidad a la
hora de una aproximacion diagndstica, siendo incluso la RMN capaz de
mostrar el nervio del que parte la tumoracioén [7].Respecto a los schwannomas
solitarios de presentacion en glandula salivar mayor, son extremadamente
raros, siendo la mayor parte de casos publicados los originados en el facial
intraparotideo [2].Los schwannomas del nervio facial han sido descritos en
cualquiera de sus porciones, siendo la presentacién mas habitual en la porcién
intratemporal [8, 10-12]. Sherman et al, publicaron una serie de 428
schwannomas del facial, en los que tan solo el 15% eran extratemporales [9].
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Clinicamente los tumores benignos parotideos, son practicamente
indistinguibles de los schwannomas, presentandose ambos como una masa
asintomatica de crecimiento lento, no dolorosa y que no produce alteraciones
de la movilidad facial. La puncién-aspiracion como ya se ha comentado suele
ser de poca ayuda para un correcto diagnostico preoperatorio. En nuestro
caso de schwannoma parotideo, tanto por la clinica de masa dolorosa, como
por el resultado anatomopatoldgico de la puncion, se sospechaba la existencia
de una tumoracién de extirpe maligna; pero gracias a la realizacion de la
biopsia intraoperatoria, llegamos al diagnéstico definitivo.El hallazgo mas
frecuente para la sospecha de schwannoma parotideo intraoperatoriamente,
es la dificultad para encontrar el tronco del facial [8], o bien la objetivacion de
una masa que engloba a este, 0 a una de sus ramas. La electroestimulacion
de la masa, puede mostrar movimiento de la musculatura facial, lo cual es
altamente sugestivo de schwannoma [8]. Ante la sospecha se aconseja la
biopsia intraoperatoria, que nos deberia dar un diagnostico definitivo.La
frecuencia de presentacion de los schwannomas de laringe es baja. Piquet
encontré solamente 2 casos en el mismo tiempo que habia tratado 1250
canceres endolaringeos. Todd Schaeffer B y cols, en la revision bibliografica
realizada, han encontrado solamente 115 casos publicados [13,14]. New and
Erich (1938) encuentran solo 1 caso en una revisién de 722 tumores benignos
de laringe [15]. A Lozano y cols, establecen una clasificacion en cuanto al
orden de incidencia de los Schwannomas de localizacion cérvico-facial,
ocupando los de laringe el cuarto lugar, precedidos por los de los espacios
parafaringeos, macizo facial y parétida [5]. En nuestro caso se trata de un
schwannoma de localizacion en repliegue aritenoepiglético, coincidiendo esta
localizacion con la que describen la mayoria de los autores. La localizacién en
repliegue aritenoepiglético y banda ventricular representa casi el 70% de los
de localizacion laringea (Goethals et Lillie). Natali confirma la preponderancia
de estas localizaciones y afirma que su procedencia es a partir del nervio
laringeo superior [16]. La frecuencia de presentacion en cuerdas vocales es
mas rara [17], siendo excepcionales los casos de presentacion en subglotis
[18]. Por lo tanto, concluimos en que los puntos de més frecuente localizacion
laringea son: Repliegue aritenoepiglético, banda ventricular, cuerda vocal,
epiglotis y seno piriforme [1,19]. Normalmente es dificil determinar su
procedencia, incluso intraoperatoriamente, sin embargo, el origen a partir de la
rama interna del nervio laringeo superior es admitida por la mayoria de los
autores consultados. El nervio recurrente laringeo tiene un corto recorrido
intralaringeo, y solo se ha descrito un caso de tumor neurogénico procedente
de la porcién extralaringea de dicho nervio [20]. La sintomatologia laringea
depende fundamentalmente de la localizacién, tamafio y velocidad de
crecimiento de estos tumores, ya que, siendo éstos de crecimiento lento, la
sintomatologia inicial puede remontarse a varios afos, siendo dificil precisar
sus comienzos. La clinica a que suelen dar lugar, es comidn a la de otros
procesos de localizacion laringea: dolor, odinofagia, disfagia, sensacion de
cuerpo extrafio, disnea, disfonia, estridor, con los que debemos establecer
diagnéstico diferencial. Hay descritos un gran numero de tumores y procesos
benignos de la region, aunque la presentacion de muchos de ellos es
excepcional. El tratamiento de estos tumores es siempre quirdargico. La técnica
quirtrgica a emplear depende fundamentalmente del tamafio y localizacion de
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la lesion. Los de pequefio tamafio pueden ser extirpados endoscopicamente,
teniendo esta técnica la ventaja de su baja incidencia de paralisis
recurrenciales y, como inconvenientes, la posibilidad de exéresis incompleta,
pudiendo dar lugar a recidivas. En los tumores grandes la indicacidon quirargica
es por via externa, ya sea, mediante faringotomia lateral o tirotomia media,
esta Ultima indicada en los tumores gloticos. Como secuela postquirdrgica mas
frecuente y reconocida por los distintos autores consultados, debemos
mencionar la paralisis recurrencial, ya que, pese a sefalarse la existencia de
tractos nerviosos y la posibilidad de diseccion cuidadosa de los mismos con
microscopio quirdrgico para evitar alteraciones funcionales, consideramos muy
dificil realizarla con éxito.

Conclusiones

Los schwannomas de cabeza y cuello, son tumores benignos que se
presentan habitualmente como masas de crecimiento lento, muy dificiles de
distinguir clinicamente de otros tumores de caracter benigno de la misma
localizacion; ademas la eficacia de la puncion aspiracién para llegar a un
diagnéstico es muy pobre, por lo que no se suele llegar al diagndstico
definitivo hasta que realizamos una biopsia intraoperatoria. La TAC y la RMN
pueden orientar hacia el diagnéstico, pero por supuesto nunca nos
proporcionan un diagnéstico de- certeza.-Dado el caracter benigno de la
lesion, y la rareza de su malignizacion, se recomienda realizar una extirpacion
respetando la estructura nerviosa de la que procede en la medida de lo
posible.
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