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Casos clinicos

Schwannoma esofagico gigante, un diagndstico de
exclusion: reporte de caso
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Resumen

Introduccién: Los schwannomas esofégicos son tumores de elementos perineurales de la vaina nerviosa de
la célula de Schwann en los nervios periféricos y representan el 2 % de los tumores primarios de es6fago. Su
dificil diagndstico esta dado por la baja incidencia que este presenta; sin embargo, es una etiologia que debe
considerarse debido a que su comportamiento clinico e imagenoldgico es rapidamente progresivo e inusual,
comparado con otros tumores benignos de eséfago. Caso clinico: paciente femenina de 38 afios con cuadro
clinico de disfagia de 1 afio de evolucion, con endoscopia de vias digestivas altas y tomografia axial computa-
rizada (TAC) de térax contrastada que evidencian una masa a nivel del esdfago cervical y toracico transmural,
que obstruye la luz y ejerce el efecto de masa sobre la traquea. Se realizé una biopsia que report6 un tumor
fusocelular con inmunohistoquimica positiva para el marcador S100, por lo que se diagnostico un schwanno-
ma esofagico. En la actualidad, la paciente se encuentra en controles periodicos y en espera del concepto
por oncologia clinica para proponer tratamiento no quirdrgico dado el compromiso adyacente. Conclusion:
Ante la sospecha de tumor primario de eso6fago, la primera impresion diagnéstica segun la incidencia sera
un leiomioma, pero con nuestro reporte de caso de schwannoma esofégico, se resalta que, en un cuadro
clinico no usual, este es un diagnéstico diferencial que requiere atencion precoz para evitar complicaciones
y secuelas en los pacientes.
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Schwannoma, eséfago, neurilemoma, tumor primario de eso6fago, reporte de caso.

Abstract

Introduction: Esophageal schwannomas are tumors of the perineural components of the Schwann cell nerve
sheath in peripheral nerves and account for 2% of primary esophageal tumors. Its low incidence makes
diagnosis challenging; however, this etiology should be considered because its clinical and imaging behavior
is rapidly progressive and unusual compared to other benign esophageal tumors. Case study: A 38-year-old
female patient with a 1-year history of dysphagia underwent upper digestive tract endoscopy and contrast
chest CT showing a mass at the cervical and transmural thoracic esophagus level, obstructing the lumen
and exerting a mass effect on the trachea. A biopsy revealed a spindle cell tumor with positive immunohisto-
chemistry for the S100 marker, leading to the diagnosis of esophageal Schwannoma. The patient is currently
undergoing regular check-ups and is awaiting the advice of a clinical oncologist to recommend non-surgical
treatment options due to the involvement of adjacent structures. Conclusion: The first diagnostic impression
in the case of a suspected primary esophageal tumor would be a leiomyoma based on its incidence. The pre-
sent case report of an esophageal schwannoma emphasizes that this is a differential diagnosis that requires
timely treatment to avoid complications and sequelae in patients.
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INTRODUCCION

Los schwannomas (neurilemomas) esofégicos son tumo-
res que se desarrollan de elementos perineurales de la vaina
nerviosa de la célula de Schwann en los nervios periféricos
(1), tienen una incidencia poco frecuente y son de caracter
benigno en la mayoria de casos. Se caracterizan histoldgi-
camente por nédulos linfoides periféricos, atipia nuclear
benigna y células en forma de huso (2-4).

Los schwannomas esofdgicos representan 1 de cada 5000
pacientes con masas a este nivel. Su mayor frecuencia de
presentacion esta entre la tercera y séptima década de la
vida, con una relacién hombre/mujer de 1:3 (S). El S %
de los casos diagnosticados se puede asociar con neurofi-
bromatosis tipo I, que son los de pronéstico més agresivo y
presentacion temprana (6). Clinicamente, el schwannoma
esofdgico puede cursar de forma asintomética; sin embargo,
en la mayoria de casos se diagnostica en una fase avanzada,
y se manifiesta principalmente con sintomas como disfagia
de moderada a grave y disnea, asociados con dolor tordcico,
epigastralgia, tos, hemoptisis, palpitaciones y neumonia,
dependiendo de su ubicacién y el efecto de masa (6).

Para una aproximacién diagnostica, los estudios por ima-
genes (radiograffa [RX], tomografia axial computarizada
[TAC], resonancia magnética nuclear [RMN]) brindan
mayor informacién sobre las caracteristicas anatomicas
del tumor. Estos hallazgos no permiten distinguir entre un
schwannoma y otros tumores de la submucosa, debido a
que comparten caracteristicas imagenoldgicas similares

(7). El diagnéstico correcto recae en el estudio histopato-
légico e inmunohistoquimico, y el marcador tumoral S-100
es el mds especifico y sensible para esta patologia, dado que
en la totalidad de los reportes de casos en la literatura para
schwannoma resulta positivo, comparado con otros marca-
dores utilizados (6, 8).

CASO CLIiNICO

Se presenta el caso de una paciente femenina de 38 afos
con cuadro clinico consistente en disfagia de 1 aio de evo-
lucién asociado con episodios ocasionales de hematemesis,
por lo que se realiz6 una endoscopia de vias digestivas altas
que evidenci6 una lesién endoluminal, friable e irregular
que se localiz6 a 27 cm desde la arcada dentaria y de 12 cm
de longitud, de la que se tomé una muestra para estudio
histopatoldgico, que reporté una lesiéon benigna compati-
ble con leiomioma. Sin embargo, se ampli6 el estudio con
una TAC de térax contrastada en la que se observé una
masa tumoral a nivel del eséfago cervical de 128 mm x 66
mm x 84 en didmetros L x AP x T, que se extiende hasta el
esofago tordcico transmural, exofitica, con realce homogé-
neo dependiente de la pared anterior la cual condiciona la
obstruccién de la luz y ejerce un efecto de masa sobre la
trdquea en un 70 % aproximadamente (Figura 1Ay B).

La paciente fue llevada a junta medicoquirtrgica por
inquietudes acerca de los hallazgos histopatoldgicos, por lo
que decidi llevar a biopsia nuevamente, esta vez por tora-
coscopia de la lesion mediastinal descrita que reporté un

— .
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Figura 1. TAC de torax contrastado. Masa en el mediastino medio de 128 x 66 x 84 mm en didmetros L x AP x T, respectivamente, sin realce significativo
posterior a la administraciéon de medio de contraste, homogénea, de contornos parcialmente definidos lobulados, con extensiéon desde C7 hasta T7
con un efecto compresivo sobre las estructuras mediastinales adyacentes, en especial con la triquea que desplaza el tejido en sentido anterior con
disminucién de su calibre sobre un 73 % aproximadamente; y en el eséfago, donde se aprecia parcialmente su luz. Ganglios linféticos subcentimétricos
de localizacion prevascular, el de mayor tamafio con eje corto de 8 mm; a nivel paraadrtico se observan ganglios linfiticos con eje corto de 10 mm. A.
Corte axial. B. Reconstruccion sagital.
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tumor fusocelular con inmunoperfil que favorece el tumor
de vaina nerviosa periférica sin criterios claros de atipia
celular (Figura 2) e inmunohistoquimica con positividad
para proteina S100 y negatividad para leucemia miel6gena
aguda (LMA), H-Caldesmon, desmina, CD117, DOG-1,
CD34, CKAE1/AE3 y STAT-6. El indice de proliferacién
celular (Ki-67) es del S %. Se concluyé que la masa corres-
ponde a un schwannoma esofégico. Se realizé nueva TAC de
torax con contraste en la que se evidencié un aumento del
tamano de la masa con compromiso de la pleura mediastinal
y el parénquima pulmonar apical derecho, en contacto con
la arteria pulmonar derecha, el cayado aértico y el cayado de
la vena 4cigos. Se presentd en junta quirdrgica nuevamente,
con los servicios de cirugia de térax, oncoldgica y esofégica,

y se considerd que debido a la extensién, tamafio tumoral y
compromiso vascular, el tumor se hace irresecable quirtrgi-
camente. Se derivé a oncologia clinica para considerar otra
opcidn terapéutica con el objetivo de aminorar los sintomas.
Adicional al cuadro clinico descrito durante el transcurso de
la patologia, la paciente presenté episodios de neumonia que
requirieron un manejo antibiético y soporte ventilatorio de
forma intrahospitalaria (Figura 3).

DISCUSION

Los tumores primarios de eséfago representan el 2 % de
los casos; de estos, el 80 % son leiomiomas y solo el 1 %
son schwannomas; el porcentaje restante corresponde a

2

Figura 2. Estudio microscépico. Lesion neoplasica constituida por células fusiformes y algunas pleomoérficas sobre un estroma fibrocoldgeno asociado
con la presencia de infiltrado inflamatorio linfocitico. A. Tincién con hematoxilina-eosina (HE; aumento x 4). B. Tincién con HE (aumento x 10). C.
Tincién con HE (aumento x 40). D. Inmunohistoquimica para proteina $100 positivo.

Figura 3. RX de térax. Masa en el mediastino medio, con un componente aéreo interno en su aspecto superior
que no descarta cavitacion; esta imagen se comunica con consolidacion adyacente del 16bulo superior derecho,
lo cual no descarta un trayecto fistuloso. La masa genera un importante efecto compresivo sobre las estructuras
adyacentes, especialmente sobre la triquea, la cual disminuye su calibre en un 73 % aproximadamente. Masa
con compromiso de la pleura mediastinal y el parénquima pulmonar apical derecho en contacto con la arteria
pulmonar derecha, cayado adrtico y cayado de la vena 4cigos sin signos de infiltracién. A. Proyeccion lateral. B.

Proyeccion posteroanterior.
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otros tipos histopatoldgicos (2, 8, 9). Los schwannomas
esofégicos son poco frecuentes y de cardcter benigno en su
mayoria. En la literatura se han descrito 54 casos hasta el
momento, 6 de ellos malignos, y al comparar estos reportes
se encontrd que la paciente de este caso estd en el rango
de edad entre los 30 a 60 afios (6), pero con caracteristicas
histolégicas indeterminadas para clasificar el tumor como
benigno o maligno, ya que bajo el estudio microscédpico se
encontraron componentes de células fusiformes y algunas
pleomorficas sin criterios claros de atipia sobre un estroma
fibrocolageno asociado con la presencia de infiltrado infla-
matorio linfocitico, lo que podria sugerir preliminarmente
una masa benigna y, en pruebas de inmunohistoquimica, la
proteina S100 positiva como estandar de oro al momento
del diagnoéstico de schwannoma, aunque con un indice
de proliferacién celular (Ki-67) del S %, que es mayor al
promedio reportado en la literatura (2 %-3 %) (10). De lo
anterior se podria deducir un desarrollo inusual de progre-
sién rapida, teniendo en cuenta que diversos autores pro-
ponen malignidad cuando existe una masa mayor a 60 mm
en uno de sus ejes (6). Las imégenes diagndsticas reporta-
das describieron la masa en 66 mm en su eje més corto, lo
que orienta hacia la malignidad en este caso.

En la literatura es comun encontrar pacientes con histo-
ria de masas que sean diagnosticadas en el momento inicial
como leiomiomas, pero si su evolucidn es inusual puede
estar indicada nuevamente la toma de biopsia mediante
otro tipo de técnica ante la sospecha de schwannoma (4,
8, 11). Este abordaje diagnéstico se debe a que la mayo-
ria de las biopsias son tomadas de forma superficial por
endoscopia, por lo que se encuentra principalmente tejido
submucoso sin obtener componentes de la vaina nerviosa
periférica (12). En este tipo de tumor es importante la téc-
nica de obtencién de la muestra para el estudio patolégico
e inmunohistoquimico. En nuestro caso, se obtuvo por
medio de toracoscopia, pero el enfoque inicial fue similar
a lo descrito en la literatura, pues se realiz6 un diagndstico
preliminar de leiomioma; después de un analisis interdisci-
plinar, se solicité una nueva biopsia para el diagnéstico de
schwannoma. Por esta razdn, se podria explicar la causa de
subregistro de esta patologfa.

En los estudios por tomografia, los schwannomas com-
parten caracteristicas con otros tumores esofgicos, pero
se describen como imdgenes redondeadas u ovaladas con
bordes definidos, atenuacién igual o menor que los tejidos
blandos, realce al medio de contraste homogéneo o hetero-
géneo (dependiendo de la presencia de contenido lipidico
en las células de Schwann), tejido adiposo perineural atra-
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pado y espacios quisticos o dreas calcificadas pequenas, las
cuales se encuentran en el S % a 10 % de los casos (13). Los
hallazgos de la paciente son similares a los descritos ante-
riormente, pero la extension a estructuras adyacentes como
la trdquea (obliteracién del 70 %); eséfago con leve apre-
ciacién de su luz y efecto de masa sobre el cayado aértico,
la arteria pulmonar derecha y el cayado de la vena dcigos
pueden condicionan el abordaje.

Los schwannomas esofdgicos no son radio- ni quimio-
sensibles, pero pueden ser resecados por medio de técni-
cas quirdrgicas como toracotomia posterolateral derecha
o izquierda, cirugia toracoscépica videoasistida y cirugia
tordcica videoasistida por robot adicionada a una enu-
cleacién o esofagectomia (S), dependiendo del tamao
tumoral, del compromiso del eséfago y otras estructuras
adyacentes; inclusive en los casos reportados de schwan-
noma maligno el tratamiento fue quirdrgico con resultados
favorables y sin evidencia de recidiva (12). Para nuestro
caso, la cirugfa fue descartada dado el compromiso de dife-
rentes estructuras mediastinales y el tamano del tumor. El
abordaje quirurgico del leiomioma o del schwannoma son
similares (9). Esta particularidad puede llevar a inferir que,
asociado con el subregistro por mala obtencién de mues-
tras y la reseccion tumoral bajo un mismo esquema quirtr-
gico, facilitaria ese mismo subregistro.

Actualmente, la paciente continda asistiendo a controles
periddicos, con los que se busca vigilar el compromiso de su
funcionalidad a causa del efecto de masa que ejerce el tumor
sobre el esofago y la triquea, y en espera del concepto por
oncologia clinica para evaluar alternativas de manejo.

CONCLUSION

Se reporta un caso de schwannoma esofégico con una
presentacion clinica inicial no usual, con positividad para
el marcador S100 y un Ki-67 mayor a lo reportado en la
literatura; sin embargo, la paciente no presenté caracteris-
ticas radioldgicas ni anatomopatoldgicas concluyentes para
definir malignidad, por lo que el tratamiento resulté ser
limitado, llevando a descartar el abordaje quirargico, que
continda siendo la opcidn terapéutica més acertada.

Los leiomiomas son el tumor primario de eséfago mds
frecuente, pero es importante obtener la biopsia por la
técnica adecuada y la evaluacién anatomopatolédgica e
inmunohistoquimica que especifique con certeza el tipo de
histologia asociada con la clinica y la evolucién radioldgica,
pero ante una clinica no usual, un diagnéstico diferencial
en los tumores primarios es el schwannoma de eséfago.
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