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1. INTRODUCCION.

Los neoplasias de tejidos blandos que comprenden un grupo heterogéneo de entidades
con poca frecuencia, derivadas del tejido conectivo propiamente dicho y tejido conectivo
especializado, entre ellas encontramos neoplasias de estirpe adiposa, muscular liso y
estriado y las que afectan a los fibroblastos y miofibroblastos y neoplasias de estirpe
neural, estas pueden afectar tanto al sistema nervioso central y periférico. Las
alteraciones de nervios periféricos pueden ser de origen neoplasico o no neoplasico, las
neoplasias de origen neural provienen de las vainas nerviosas. Para comprender el
comportamiento de los tumores de origen neural es importante tener bases sélidas

acerca del origen del sistema nervioso y conocer la histologia normal del mismo.

El schwanoma es una neoplasia que puede afectar tanto el sistema nervioso central y el
sistema nervioso periférico, siempre y cuando existan las células de schwan que son las
causantes de este tumor, son neoplasias benignas, encapsuladas, con un
comportamiento clinico variable, estas lesiones afectan cerca del 25 al 45 % de los
tumores de cabeza y cuello, en la cavidad oral abarcan del 1-12% de los tumores de

tejido blando y pueden afectar cualquier sitio."2

La etiologia sigue siendo desconocida y no ha sido totalmente comprendida, en lesiones
solitarias, se asocia a la perdida de expresion de la proteina Merlin, cuando se encuentran
de forma multiple estas se ha hecho asociacion a mutaciones en el gen NF2, la presencia
de esta mutacion da como resultado la aparicion de lesiones que afectan a nivel sistémico
y se asocia a enfermedades como: schwanomatosis, neurofibromatosis tipo 2 y el
complejo de carney. Las lesiones solitarias son de buen prondstico, siempre que no
aparezcan acompafiadas de lesiones que sugieran una afeccion sistémica por

mutaciones en el gen NF2.3

La lesiones esporadicas no sugieren asociaciéon a sindromes, pero si a alteraciones a
nivel genético, es esencial realizar una exploracion clinica exhaustiva para descartar
manifestaciones sindromicas iniciales, el seguimiento clinico es indispensable después

de la confirmacion histopatolégica de cualquier lesion.
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2. MARCO TEORICO.

2.1 Embriologia del sistema nervioso y formacién de las células de

schwan.

El sistema nervioso incluye todo el tejido nervioso del organismo, tiene como principal
funcién la comunicacién, las reacciones rapidas precisas y casi siempre cortas. El

sistema nervioso se divide en: sistema nervioso central y sistema nervioso periférico.

El sistema nervioso central se encuentra constituido por el encéfalo y la médula espinal,
se encuentra en la regidén de cabeza y cuello, mientras que el sistema nervioso periférico
esta compuesto por todo el tejido nervioso fuera del encéfalo. La primera evidencia del
sistema nervioso se encuentra en la placa neural, que se desarrolla como un
engrosamiento especializado en el area del ectodermo medio — dorsal de la gastrula
tardia del embridon en desarrollo, esta zona se invagina hacia la zona media axial para
formar un surco neuronal para formar el tubo neural, antes de que se completa esta fusion
un grupo de células se desprenden de los pliegues laterales de la placa para originar las

crestas neurales.?

La cresta neural es aquella que origina las neuronas, células satélite, ganglios
sensoriales, placodas ectodérmicas en el sistema nervioso periférico. La migracion de las
células pluripotentes de la cresta neural y su posterior desarrollo esta determinado y
posteriormente delimitado por el efecto inductivo de la neuregulina y sus receptores
erbB2 y erbB3, por factores ambientales y por las relaciones de otro tipo de células. La
transcripcion del factor Sox 10 se expresa inicialmente en las células migratorias de la

cresta neural, esta intimamente ligado al desarrollo de las células de schwan.®

El sistema nervioso periférico esta constituido por ganglios plexos y nervios, durante el
transcurso de los nervios periféricos estan acompafnados por células que conforman

varios tipos de vainas nerviosas llamadas células satélites, estas rodean por completo el

cuerpo de la célula; cuando estas células rodean los axones se denominan células de

schwan y la vaina que las recubre se le conoce como vaina de schwan.®
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Las células de schwan se originan en la cresta neural, donde migran hacia la periferia
del embrion junto con los axones en crecimiento, las células satélites acompanaran a los
cuerpos celulares de los ganglios periféricos y las células de schwan forman una vaina
completa alrededor de los axones. En las fibras nerviosas periféricas amielinicas, estan
formadas solo por una capa de células, las cuales poseen un nucleo alargado y aplanado,
su plasmalema forma una invaginacién que rodea al axén encontrandose muy cerca de
este y forma un pliegue en el sitio de que se separara para formar la superficie de las
células de schwan (mesaxon). Cada célula de schwan rodea varios cientos micrometros
de un axoén y puede circundar hasta 30 axones aislados, estas células estan cubiertas

por una capa delgada rica en glicoproteinas que forma una lamina externa.”

En las fibras nerviosas periféricas mielinicas también las células de schwan desarrollaran
una vaina de mielina alrededor de varios axones periféricos, durante la evolucién del
embrion cada uno de estos axones es rodeado por su propia vaina de células de schwan,
el mesaxon se prolonga formando una membrana laxa en forma de espiral alrededor de
los axones formando laminas, esto provoca que el citoplasma de estas células se pierda
formando mielina compacta, solo queda citoplasma a nivel del nucleo celular de las
células de schwan y en los espacios de ranvier. Las células de schwan se mueven
libremente durante el desarrollo de los nervios periféricos, formando vainas primitivas
alrededor de las neuritas y desarrollandose en conjunto ellas, la multiplicacién de las
células de schwan se detiene en la vida adulta, pero puede ser inducida por algun daino
en el nervio periférico. Las lesiones neurogénicas son alteraciones del patron normal de
estos tejidos y de sus precursores y aunque comparten un origen comun Su
comportamiento clinico y biolégicos es variable, estas lesiones pueden afectar la region
oral y maxilofacial, aunque se presentan con una escasa frecuencia, algunas de estas

alteraciones se asocian a presencia de sindromes.?
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2.2 Histologia del tejido nervioso periférico.

Los nervios periféricos contienen grandes cantidades de tejido conectivo que se encarga
de proteger y dar sostén a las fibras nerviosas. La parte mas externa esta rodeada por
una gruesa capa de tejido conectivo denso irregular compuesto por fibras de colageno y
fibras elasticas, ademas de los fibroblastos contiene mastocitos, ésta capa externa se
conoce como epineuro. Dentro del nervio las fibras nerviosas estan agrupadas en
fasciculos definidos que estan separados por una capa de tejido conectivo circular el
perineuro, este es menos rico en fibras de colageno, sus células son aplanadas y se
relacionan mediante complejos de contacto, forman varias capas concéntricas que
representan en conjunto la vaina perineural. EI endoneuro contiene axones y células de
schwan circundantes, fibras de colageno, capilares y mastocitos. En los cortes
histolégicos preparados, la mielina se pierde durante el proceso y en los fasciculos se
observan pequefos espacios redondeados claros que estaban ocupados por ella. Las
células de schwan poseen un nucleo alargado, aplanado y se encuentran rodeando los

axones.%10

Histologia Fibra Nerviosa Periférica

T .r e

% i
i N " P
M
- N T

Fipineuro

Perineuro

Fasciculos de fibras

Nerviosas

Figura 1. Fotomicrografia de nervio periférico, se distingue el epineruo,
perineruo, endoneuro y fasciculos de fibras nerviosas.3
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Histologia del Sistema Nervioso Periférico

Nucleos
de células
Fibras nerviosas  de Schwann  Perineuro

Figura 2. Células de schwan revistiendo nervio periférico,
son células de morfologia alargada con nucleo aplanado.?
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2.3 Neoplasias de origen neural.

Las neoplasias de origen neural comprenden un grupo pequefo de lesiones que pueden
afectar cualquier parte del cuerpo, pudiendo afectar al sistema nervioso central y
periférico, presentan caracteristicas clinicas variables, dependiendo del sitio anatémico

afectado.

Estas alteraciones dan origen a un grupo heterogéneo de enfermedades con
caracteristicas clinicas e histoldgicas distintivas entre si. La organizacion mundial de la
salud (OMS) decide clasificarlas dependiendo del sistema afectado y gradifica estas
neoplasias para su manejo adecuado y establecer un prondstico que pueda ayudar a los

meédicos tratantes.
2.4. Clasificacion de las neoplasias de origen neural.

La Organizacion Mundial de la Salud clasifica el schwanoma dentro de los tumores de
los nervios craneales y paraespinales. En 1979 la OMS desarrollo un sistema de
clasificacion para los tumores primarios del sistema nervioso central, este se encuentra
basado en la célula de origen del proceso tumoral y caracteristicas morfolégicas

asociadas al prondéstico.

OMS grado I: Tumores circunscritos de lento crecimiento y bajo potencial de conversion

a un tumor de mayor malignidad.

OMS grado II: Tumores de bordes difusos, de lento crecimiento y algunos con tendencia

a progresar a tumores de mayor malignidad.

OMS grado llI: Tumores infiltrantes con células atipicas o anaplasicas y mayor numero

de mitosis.

OMS grado IV: Tumores de crecimiento rapido con alta tasa mitética , pudiendo presentar

vasos de neoformacion y necrosis.

El schwanoma es clasificado como grado | debido a que es una neoplasia de crecimiento

lento, bien circunscritos y con poco potencial de transformacion maligna.''-12
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3. SCHWANOMA.

3.1. Definicion.

El schwanoma o también conocido como neurilemoma o neurinoma, es una neoplasia
neurogenica benigna, proveniente de la vaina nerviosa, su origen es de las células de
schwan, que revisten a los nervios periféricos, la etiologia de esta neoplasia es

desconocida. 13:14

3.2. Antecedentes.

Arthur Purdy Stout (1885-1967) fue pionero en la comprension de su histogénesis, ya que
fue quien identificd la célula de schwan como el principal elemento constituyente, tanto
en tumores benignos como malignos. Sin embargo fue Verocay en 1908 quien describe
esta entidad con el nombre de schwanoma. Las células de schwan generan vainas de
mielina alrededor de los axones de los nervios periféricos, para facilitar la propagacion
de impulso nervioso pudiendo dar origen a neoplasias como el neurofibroma y el
schwanoma. La OMS clasifica a los schwanomas como neoplasias de grado 1 de nervios
periféricos compuestos por células de schwan bien diferenciadas, que pueden estar
asociados a algunos sindromes. Otros sinénimos utilizados para llamar a esta alteraciéon
son: neurilemoma, neurinoma, las neoplasias de la vaina nerviosa periférica pueden
afectar cualquier parte del cuerpo principalmente las regiones donde existe recubrimiento
por células de schwan, aparecen entre la segunda y la cuarta década de la vida,
habitualmente son lesiones solitarias, la presencia de sintomas dependera de la
localizacion y extensidon tumoral. Se ha buscado asociacion a mutaciones genéticas que
predisponen a la aparicion de lesiones multiples, asociandose a enfermedades como
neurofibromatosis tipo 1, 2 y schwanomatosis. El schwanoma es considerado como una
entidad neoplasica de la vaina nerviosa periférica benigna constituida por las células de
schwan de aspecto encapsulado y que puede aparecer en cualquier parte de la cavidad

oral, su presentacion clinica es diversa pudiendo aparecer como un nddulo, hasta

alcanzar tamafios considerables, de crecimiento lento, generalmente asintomatico.516
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3.3. CARACTERISTICAS CLINICAS Y EPIDEMIOLOGIA DEL
SCHWANOMA.

Los schwanomas son neoplasias benignas que pueden afectar cualquier sitio donde
existan trayectos nerviosos revestidos por células de schwan, esta neoplasia afecta a
nervios sensitivos, motores, simpaticos, sensoriales y pares craneales, siempre y cuando
tengan vaina periférica, es decir, el nervio oftalmico y el olfatorio no podrian presentar
esta alteracidon. Son lesiones solitarias que se encuentran en cualquier parte del cuerpo,
en cabeza y cuello afecta del 25-45 % de los casos y en cavidad oral son menos

frecuentes presentandose Unicamente en el 1% de los casos."’

La clinica es de caracteristicas diversas, pueden presentarse como nédulos exofiticos o
submucosos hasta un aumento de volumen que puede alcanzar diametros que van desde
algunos milimetros hasta varios centimetros, son de crecimiento lento y progresivo,
generalmente asintomatico y localizacion variable, que asemeja el mismo color de la
mucosa, afecta a personas de la tercera a la quinta década de la vida, sin predileccién
por género, ni raza, con una mayor frecuencia en el tercio posterior de lengua, otros sitios
en los que pueden aparecer los schwanomas son: labios, paladar, piso de boca y de
forma intradsea en la mandibula. Esta lesion puede presentarse de forma Unica o menos
frecuente de forma multiple, en su presentacion multiple las lesiones van asociadas a

schwanomatosis, Neurofibromatosis tipo 1, 2 y el complejo de carney.®
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4. SINDROMES ASOCIADOS A SCHWANOMAS.

Es importante que al encontrar una lesidn confirmada por biopsia de un schwanoma,
descartar la presencia de alteraciones sistémicas que se han asociado a neoplasias de
origen neural tales como son las neurofibromatosis, esto se lograra mediante la historia
clinica detallada, para poder realizar un diagnéstico adecuado. Las neurofibromatosis son
alteraciones raras con una incidencia de 1 de 3000 nacidos vivos en el tipo 1, mientras
que en el tipo 2 afecta 1 de 30000 y en su forma no sindromica (schwanomatosis) afecta
solo 1 de 40000 nacidos vivos, estas condiciones pueden presentar multiples
manifestaciones clinicas que varian dependiendo de cada paciente, estas alteraciones
se pueden adquirir por herencia autosémica dominante o pueden aparecer de novo. La
variabilidad de estas manifestaciones, complica el predecir el curso clinico de la

enfermedad que afecta al individuo.'®
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4.1. Complejo de carney.

Es un sindrome neoplasico multiple, fue descrito por primera vez por el Dr. J. Aidan
Carney, puede ser de herencia autosémica dominante o de novo, es una enfermedad
rara que aun no se conoce con exactitud su prevalencia, se han encontrado mutaciones
y deleciones en el cromosoma 17922-24 (CNC1),ademas de mutaciones inactivadoras
en el gen PRKAR1A que codifica la proteina quinasa tipo 1-alfa reguladora (PKA); este
gen se asocia al carcinoma colorrectal, renal, ovarico y de osteoblastos malignos, puede
estar asociado a estadios avanzados de la enfermedad, mas recientemente se ha
asociado a otros defectos en la subunidad PKA como son PRKACA y PRKACB asociados
a la aparicion de alteraciones suprarrenales, pigmentaciones en piel, mixomas y

adenomas hipofisiarios.

Las manifestaciones clinicas son variables y la totalidad de la enfermedad se manifiesta
a lo largo de varios afios, raramente se diagnostica esta enfermedad después del
nacimiento, el diagndéstico predomina después del segundo afo de vida hasta la quinta

década, con una edad promedio de 20 ainos.
Entre las manifestaciones que podemos encontrar en esta alteracién se encuentran:

Manifestaciones cutaneas: Las pigmentaciones cutaneas son los hallazgos mas comunes
en el complejo de carney, pueden aparecer desde lesiones lentiginosas, nevos azules y
mixomas cutaneos, manchas café con leche, areas despigmentadas irregulares y nevos

de spitz con menor frecuencia.

Manifestaciones cardiacas: La manifestacion mas comun del complejo de carney
después de las lesiones pigmentadas son los mixomas cardiacos, pueden aparecer hasta
en un 20-40% de los pacientes con esta enfermedad, causando mortalidad del 50% de

los pacientes.

Schwanomas melandticos psamomatosos: Es una neoplasia de la vaina nerviosa

periférica rara, esta variante aparece en del 10 al 50% de los pacientes con esta

enfermedad, se localiza en cualquier parte del sistema nervioso central o periférico.
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Otras manifestaciones encontradas en este sindrome encontramos: mixomas mamarios,
cistoadenomas y teratomas quisticos en ovarios, osteocondromixomas, adenomas

hepatocelulares, tumores de células de sertoli en los testiculos.

Debido a la variabilidad de tumores que pueden encontrarse en este complejo se han
establecido criterios para realizar un diagnéstico adecuado de la enfermedad. Se deben
exhibir dos manifestaciones de los criterios de diagndstico o exhibir una manifestacion
enlistada en la tabla o cumplir con una manifestacion secundaria ( familiar de primer grado

afectado o con mutacion en el gen PRKAR1A) (Tabla 1).20:21.22
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Criterios diagnésticos para el complejo de carney

1.- Pigmentacién cutanea de piel con distribucion tipica:

Labios, conjuntiva, canto interno y externo, mucosa vaginal y peneana.

2.- Mixoma (cutaneo y de mucosas).

3.- Mixoma Cardiaco.

4 .- Mixomatosis mamaria.

5.- Enfermedad primaria adrenocortical nodular pigmentada o respuesta positiva
paradojica de los glucocorticosteroides urinarios a la administracion de

dexamentasona durante la prueba de Liddle.

6.- Acromegalia por adenoma productor de la hormona de crecimiento.

7.- Tumor de células de Sertoli calcificante de células grandes del testiculo (LCCSCT)

o calcificacion caracteristica en la ecografia testicular.

8.- Carcinoma de tiroides o nédulos multiples, hipoecoicos en la ecografia tiroidea.

9.- Schwanoma melanético psamomatoso.

10.- Nevo azul, nevo azul epitelioide (multiple).

11.- Adenoma ductal mamario multiple.

12.- Osteocondromixoma 6seo.

Criterios suplementarios

1.- Familiar de primer grado afectado.

2.- Inactivacion de la proteina PRKAR1A.

Tabla I. Criterios para el diagnéstico del complejo de carney.?
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Manifestaciones Clinicas del complejo de carney.

Figura 3. Manifestaciones clinicas del complejo de carney. A: Distribucion caracteristica del complejo
en los parados B,C: Pigmentaciones en el borde bermelldn, labios y mejillas. D: Pigmentacion en el
canto del ojo. E: Mixoma en pezdn de paciente con complejo de carney F: Mixoma auricular
complicado en un nifio pequefio con complejo de carney. G,H: Mixomas detectados mediante ecografia
en un adolescente con Complejo de carney. J: Nédulos caracteristicos de Enfermedad adrenocortical
nodular pigmentada primaria.2



http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=es&Expert=189439
http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng=es&Expert=189439
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Figura 4. Resonancia magnética con una tumoracién en la espina T1.22

Figura 5. Schwanoma melanético.??
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4.2. Neurofibromatosis tipo 1.

Es un desorden autosémico dominante con manifestaciones neurocutaneas, es la mas
comun de las neurofibromatosis, tiene una incidencia de 1 por cada 2500 a 3500 nacidos
vivos. Fue descrita por primera vez por el Dr. Friendrich Daniel Von Recklinghausen, de
ahi su epdénimo: esta enfermedad afecta a cualquier grupo étnico y sus manifestaciones
clinicas son variables. La neurofibromatosis tipo 1 es causada por una mutacién
heterocigoética en el gen NF1,este es el encargado de codificar la proteina neurofibromina,
causando la pérdida funcional de esta; el gen NF1 fue identificado por primera vez por
Cawthon y Wallace en 1990 y se encuentra localizado en el 17q11.2. El producto
gendémico de este gen la neurofibromina esta formado por 2818 aminoacidos y se
encuentra presente en varios tejidos, en mayor cantidad en el tejido nervioso. El gen NF1
regula la expresion o desregulacidon de la proteina neurofibromina, aun no se conoce en
su totalidad la funcion de esta proteina, pero se sabe que esta asociada al crecimiento
celular y supresion tumoral. Muchos tipos de mutaciones pueden provocar NF1 incluidas
inserciones, deleciones, sustituciones de bases, reordenamientos cromosomicos,
traslocaciones, mutaciones de empalme, alteraciones en la region 3 no traducida y con
mayor frecuencia mutaciones sin sentido o desplazamiento de marco 6,11,12. El gen NF1
tiene la tasa mas alta de mutaciones dentro del genoma humano, las mutaciones
familiares causan aproximadamente la mitad de los casos de neurofibromatosis y la otra
mitad proviene de mutaciones espontaneas, debido a esto aparece en personas sin
antecedentes de la enfermedad. La mutacion en el gen NF1 produce una pérdida de la
funcién o una proteina no funcional que permite la activacion de Ras y en ultima instancia
una proliferacion celular descontrolada. La deficiencia de la neurofibromina afecta a todas
las células del cuerpo especialmente a las células de la cresta neural que incluyen:
células de schwan, melanocitos y fibroblastos endoneurales, ademas se puede perder
heterocigosidad y da como resultado dos genes anormales de NF1. La pérdida de
heterocigosidad se asocia a la aparicion de neurofiboromas y las maculas café con leche

de esta enfermedad, sin embargo esta mutacion no es la causante de todas las

caracteristicas de la enfermedad; aun en la actualidad sigue en estudio los mecanismos
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que la rigen. Las manifestaciones clinicas de la neurofibromatosis aparecen conforme
aumenta la edad, el orden tipico de la apariciéon es: maculas café con leche, pecas
axilares, nodulos de lisch y neurofibromas, entre otras caracteristicas que podemos
encontrar son la hiperpigmentacion generalizada, tumores, anomalias esqueléticas,
anomalias neuroldgicas, vasculopatias y anomalias cardiacas, los criterios para
establecer el diagndstico de neurofibromatosis son importantes para establecer un

manejo adecuado (Tabla 11).23-%7
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Criterios NIH para el diagnéstico de neurofibromatosis tipo 1.

1.- 6 0 mas manchas café con leche de mas de 5 mm en individuos prepubertos y de

mas de 15mm en individuos postpubertos.

2.- Dos 0 mas neurofibromas o un neurofibroma plexiforme.

3.- Pecas en la axilas o ingles.

4.- Glioma o6ptico.

5.- Dos 0 mas nodulos de Lisch.

6.- Presencia de una lesion 6sea distintiva, ala esfenoidal, displasia o adelgazamiento

de un hueso largo con o sin pseudoartrosis.

7.- Un familiar de primer grado que cumple con los criterios anteriores para NF1.

Tabla Il. Criterios de diagnéstico de neurofibromatosis tipo 1.3°
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Manifestaciones clinicas de neurofibromatosis tipo 1.

Figura 7. A,B,C: Manchas café con leche, y neurofibromas en NF1.
D1,D2,D3:Imagenes de resonancia magnética de neurofibromas.3
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Figura 8. Multiples papulas ovaladas color café- amarillentas, en el iris
(nddulos de Lisch).2

Figura 9. Imagen histolégica de neurofibroma.*°
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4.3. Neurofibromatosis tipo 2.

La neurofibromatosis tipo 2 (NF2) es un trastorno autosémico dominante provocado por
una mutacion en el gen NF2 en el cromosoma 22q12, este gen fue identificado por
primera vez en 1993; tienen una incidencia de 1 por cada 25000-33000 nacidos vivos. El
gen NF2 es el que codifica la proteina Merlin, conocida como shwanomina, Merlin es
una proteina de la familia ERM (Moesin - Ezrin - Radixin) responsable de la estabilizacion
de la membrana y de la regulacion de varias vias de crecimiento celular, esta proteina
estabiliza la union de cadherina de célula con célula, se encuentra predominantemente
en el sistema nervioso. Esta proteina es un supresor tumoral que afecta las vias de
senalizacion PI3 quinasa, Akt, Raf, MEK, REF y mTOR. El fenotipo de esta enfermedad
puede tener diversos grados de gravedad, esta variabilidad en las alteraciones, se
pueden atribuir a diferentes anomalias dentro del gen NF2. Las mutaciones hacia el
extremo 5' del gen se asocian con una mayor prevalencia de meningiomas intracraneales,
mientras que las mutaciones en los exones 14 y 15 confieren un menor riesgo. El 50%
los pacientes desarrollan la enfermedad de novo y el 50% restante en pacientes con
antecedentes familiares de esta enfermedad. El fenotipo de NF2 puede tener diversos
grados de gravedad, esto dependera del sitio donde se localice la mutacién. Los
schwanomas periféricos y de los nervios craneales pueden tener asociacion a esta
alteracion, debido a que en un 70% de los pacientes con neurofibromatosis tipo 2 se
pueden encontrar. La histopatologia es similar en los schwanomas vestibulares y los de
nervios periféricos, con la excepcion que los schwanomas asociados a neurofibromatosis
tipo 2 se infiltran al nervio asociado. Otra neoplasia asociada a la neurofibromatosis tipo
2 son los schwanomas plexiformes, los cuales tienen predileccién por la regidon de cabeza
y cuello, pueden ser cutaneos o subcutaneos y encontrar este hallazgo nos sugiere la
probabilidad del 10 al 50% de asociacion a esta enfermedad. A diferencia de los
neurofiboromas que caracterizan a la neurofibromatosis tipo 1, los schwanomas tienen

escasa transformacion maligna, debido a la infiliraciéon del nervio en este tipo de

neoplasias, el resultado postquirargico sera reservado. Un estudio realizado por Asthagiri

y colaboradores en el 2016 asocia la apariciéon de schwanomas vestibulares en un 95%
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de los casos entre otras lesiones tumorales ( tabla Ill).La neurofibromatosis tipo 2 es un
sindrome de escasa frecuencia, afecta a personas alrededor de los 20 afios y predispone
a los pacientes a desarrollar tumores en el sistema nervioso, con mayor frecuencia
epéndimomas, schwanomas, ademas de afectaciones oculares, el hallazgo
patognomonico de esta alteracion son la aparicion de los schwanomas vestibulares

bilaterales.?8-32
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Criterios de diagnéstico de Neurofibromatosis tipo 2.

1.- Schwanomas bilateral vestibular o historia familiar de NF2

2.- Schwanoma unilateral vestibular o dos de: meningioma, glioma, neurofibroma,

schwanoma, opacidades lenticulares posteriores.

Criterios adicionales

1.- Schwanoma unilateral vestibular o mas de dos meningioma, glioma, neurofibroma,
opacidades lenticulares posteriores o meningioma multiple mas schwanoma vestibular

unilateral o dos de glioma, neurofibroma, schwanoma y catarata.

Tabla lll.- Criterios de diagnéstico NIH de neurofibromatosis tipo 2.3°
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Manifestaciones clinicas de la neurofibromatosis tipo 2.

Figura 10. Manchas café con leche en paciente con neurofibromatosis tipo 2.2°

Figura 11. Lesion macular pigmentada elevada con arrugas superficiales y
tortuosidad vascular sugestiva de hamartoma combinado de retina y epitelio
retiniano. Ambos fondos de ojos mostraron multiples proliferaciones astrociticas
retinianas presuntas.?®
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Figura 12. Proliferacion astrocitica de la retina (circulo) en el cuadrante
superonasal del ojo derecho (a), y una vision mas cercana del hamartoma
combinado de la retina y el epitelio retinal en el ojo izquierdo (b).?°

Figura 13. Schwanoma bilateral acustico.?
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Figura 14. Imagen histologica de schwanoma asociado a neurofibromatosis tipo 2.3
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4.4. Schwanomatosis.

Es un trastorno poco comun con una incidencia de aproximadamente 1/40000- 1/70000,
pertenece a la familia de las enfermedades conocidas como neurofibromatosis, fue
descrita en 1973 como neurofibromatosis tipo 3, hasta ahora se han identificado dos
genes asociados SMARCB1 y LZTR1. SMARCB1 también conocida como hSNF5, INI1
y BAF47, es una subunidad del complejo SWI / SNF un remodelador de cromatina
dependiente de ATP, es un supresor tumoral y regulando el ciclo celular y produciendo
la senescencia, se ha asociado la mutacion en SMARCB1 con la aparicion de
schwanomas benignos, y lesiones rabdoides malignas, la mutaciéon para schwanomas
se localizan en el extremo 3’ 0 5’ de gen, se cree que existen otras mutaciones en este
gen que provoca la schwanomatosis que aun no han sido identificadas. Es importante
distinguir la NF2 de la schwanomatosis, debido a que ambas enfermedades tienen en
comun la aparicién de schwanomas. Es un sindrome caracterizado por la aparicion de
multiples schwanomas en nervios periféricos, exceptuando el nervio vestibular, esta
alteracion es considerada dentro de las neurofibromatosis debido a su asociacion con la
NF2. La causa es asociada a una mutacion en el gen SMARCB1 que también es conocido
como INI1 localizado en el cromosoma 22g11.2 centromérico del gen NF2. Esta
enfermedad aparece de novo, aunque existen casos de herencia autosémica dominante
en el 50 % de los casos. Los pacientes con schwanomatosis desarrollan sintomas con
mayor frecuencia en la segunda y tercera década de la vida, afecta los nervios craneales,
espinales y periféricos con la caracteristica que no afecta al VIl par craneal, y con menor
frecuencia estos pacientes desarrollan meningioma, no existen casos reportados de

pacientes de schwanomatosis con schwanomas vestibulares.33-34

Aun no existen estandares para los criterios de schwanomatosis debido a su similitud
con la neurofibromatosis tipo 2, sin embargo en el 2005 la organizacion internacional de

salud propuso los siguientes criterios para el diagndstico:
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1.- Dos o mas schwanomas o meningioma probados histolégicamente y estudios
genéticos donde se compruebe la pérdida de heterocigocidad (LOH) para el cromosoma
22 y dos mutaciones diferentes en NF2; si existe mutacion en SMARCB1, se asocia a

schwanomatosis asociada a este gen.

2.- Un schwanoma o meningioma vy una linea germinal SMARCB1 con mutacién
patogénica.
3.- Dos 0 mas schwanomas no intradérmicos con confirmacion patoldgica, que no incluya

Schwanomas vestibular bilateral, por resonancia magnética.

4.- Un schwanoma o meningioma intracraneal confirmado patolégicamente y un familiar

de primer grado con afeccion.35-36
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Caracteristicas clinicas de schwanomatosis.

Figura 15. Resonancia magnética de un paciente con schwanomatosis. Se observan areas hiperintensas
correspondientes a las multiples lesiones.*®
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Figura 16. Lesion de tejidos blandos en antebrazo derecho, que corresponde a schwanoma.3#
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Figura 17. Fotomicrografia de lesion de origen neural correspondiente a
schwanoma asociada a NF2.34
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5. AUXILIARES DE DIAGNOSTICO EN NEOPLASIAS DE ORIGEN
NEURAL.

Los auxiliares de diagndstico son importantes para determinar la localizacion , extension
y planeamiento de lesiones que no pueden ser observadas clinica ni radiograficamente,
nos permiten tener una amplia vision de la invasion o desplazamiento de las estructuras

con afeccion.

En neoplasias de origen neural con afeccién de tejidos blandos, las herramientas

auxiliares de diagnostico como:

El ultrasonido en lesiones neurales es utilizado para demostrar que la lesion tiene
continuidad con algun nervio, la lobulacion y cambio quistico que pueden presentar los
schwanomas, la imagen que presenta en un ultrasonido es la de una masa solida
hipoecogénica, heterogénea, bien vascularizada, bien definida y excéntrica en relacion al
eje del nervio afectado. El ultrasonido revela masas solidas hipoecoicas bien definidas
ovoides o redondas, que generalmente son homogéneas que pueden estar asociadas a
la vaina de un nervio, las imagenes lobuladas, pueden ser diagnosticadas como
schwanomas o neurofibromas, ya que imagenolégicamente ambas lesiones se observan

con estas caracteristicas.

La resonancia magnética es utilizada en neoplasias de origen neural para la presencia
del signo objetivo y lobulacion del tumor, en el que encontraremos una masa de
caracteristicas similares (sélida, vascularizada, heterogénea) con signos propios de las
neoplasias de vaina neural: el signo "target" que refleja la heterogeneidad de la lesién ya
que el centro de la misma se comporta hipointenso y la periferia hiperintensa en
secuencias potenciadas en T2 y el signo "split fat" o desplazamiento graso, que como su
nombre lo indica, corresponde a una separacion o desplazamiento de la grasa vecina a
la tumoracién, aunque este signo también puede encontrarse en la resonancias
magnéticas del neurofiboroma también se asocian las siguientes caracteristicas en una
resonancia magnética ante un schwanoma: un patrén bifasico en imagenes potenciadas
enT2.
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La tomografia computarizada también es util para evaluar el contenido del tumor y

cambios quisticos que pueden estar presentes en estas lesiones.

La imagenologia en los tumores de la vaina nerviosa no son especificos debido a que
comparten caracteristicas similares que mimetizan varias lesiones, sin embargo son de
ayuda para conocer la extension y tamafnos tumorales, esto es de gran utilidad para

realizar un abordaje quirtrgico adecuado.37-38
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6. DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES CLINICOS.

Los diagnosticos diferenciales clinicos que deben contemplarse son: neuroma
traumatico, neurofibroma, tumor de células granulares, leiomioma, mucoceles. Siempre
deberan ser considerados de acuerdo a la localizacion, edad, género, predileccién de la
alteracion por la zona afectada y se debe realizar historia clinica exhaustiva y biopsia de
la lesion para llegar al diagndstico final, entre los diagndsticos diferenciales podemos

incluir:

Neuroma traumatico: No es considerada una neoplasia verdadera, sucede con mayor
predileccion en el foramen mentoniano y lengua, son nédulos no ulcerados, que aparecen
posterior a un traumatismo o procedimiento quirurgico, ocasionalmente pueden ser

dolorosos.39

Neurofiboroma: Es comun en adultos jovenes y se manifiestan como ndédulos hasta
aumentos de volumen de crecimiento lento, de consistencia blanda, se asocian a
neurofibromatosis tipo 1 cuando existen multiples lesiones y sus sitios de predileccion en

cavidad oral son la lengua y la mucosa oral.4°

Lipoma: Los lipomas son neoplasias benignas de los tejidos blandos, con una incidencia
en la cavidad oral de 1 al 4.4 % y pueden afectar cualquier sitio de la cavidad oral,
clinicamente se presentan como lesiones de crecimiento lento, asintomaticas, afectan
personas de cualquier rango de edad, con mayor frecuencia después de los 40 afos sin

predileccion por género.*

Tumor de células granulares: Es una neoplasia benigna de tejidos blandos con
predileccion por el dorso lingual, su etiologia es desconocida, esta neoplasia ocurre de la
4ta a la 6ta década de la vida, se presenta como un nédulo asintomatico, usualmente

menor de 2 cm de crecimiento lento, generalmente aparece de forma solitara.*?

Leiomioma: Es una neoplasia de estirpe muscular benigna rara, sin predileccion por

género ni edad, son de crecimiento lento, asintomatico, de color similar a la mucosa

adyacente, entre los sitios de predileccion en cavidad oral son : labios, lengua, mucosa.*?
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Mucoceles: Pueden ocurrir en region anterior lingual en un 5.7% por afeccién de las
glandulas de Blandin-Nunh, son nddulos asintomaticos, aparecen posterior a un

traumatismo, afectan predominantemente a nifos y adultos jovenes, aunque pueden

aparecer a cualquier edad.**
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Caracteristicas clinicas. Caracteristicas histopatolégicas.

Figura 19. Imagen histologica de neuroma
traumatico, compuesto por una proliferaciéon
de fasciculos de tejido nervioso en un
estroma de tejido conectivo.8’

Figura 18. Neuroma traumatico.3®

Figura 21. Fotomicrografia de fibroma

Figura 20. Neurofibroma lingual.*° compuesta nucleos ahusados otros
redondos u ovalados en estroma laxo.4°
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Figura 22. Lipoma en lengua.*! Figura 23. Imagen histolégica de lipoma compuesta
por proliferacion de tejido adiposo maduro.*!
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Figura 24. Tumor de células granulares.*2 Figura 25. Imagen histologica de tumor de células
granulares, compuesta por nidos de células
poligonales con abundantes granulos

citoplasmaticos.*?
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Figura 26. Leiomioma lingual.*3

Figura 27. Imagen histolégica de leiomioma,
proliferacion de fasciculos de fibras nerviosas con
nucleos en terminacion roma.*3

Figura 28. Mucocele en lengua.**

Figura 29. Imagen histolégica de mucocele,
abundantes macréfagos espumosos y
mucina, rodeada por una capsula.*
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7. VARIANTES HISTOPATOLOGICAS.

Histoldégicamente, el schwanoma se divide en cinco tipos histolégicos cada uno de ellos
presenta variaciones histoldgicas y son: convencional, plexiforme, celular, epitelioide y

antigua.

Variante convencional: Es una neoplasia de estirpe neural que se encuentra
encapsulada, esta compuesto en dos patrones histoldgicos caracteristicos : uno de ellos
conocido como patréon Antoni A, conformado por las células de schwan que se disponen
en forma periférica y rodean cuerpos acelulares eosinofilos conocidos como cuerpos de

Verocay. El otro patrén es el Antoni B formado por células fusiformes con nucleos en “s”,

dispuestos de forma desordenada en un estroma mixoide.*°

Variante plexiforme: Esta variante afecta las porciones periféricas e intracraneales de la
region de cabeza y cuello, presenta los patrones Antoni A y Antoni B en proporciones

variables que clinica e histopatologicamente con crecimiento multinodular.46

Variante celular: Presenta los patrones Antoni A y Antoni B, esta variante presenta

zonas hipercelulares, compactas y con disposicion laminar. 47

Variante epitelioide: Esta variante se caracteriza por una proliferacion solida de células
epitelioides caracteristicas que tenian nucleos poligonales ligeramente engrosados,
pleomoérficos y redondos a parcialmente fusiformes y abundante citoplasma vacuolado o
transparente con muy pocas figuras mitéticas, es un estroma hialinizado o mixoide bien

vascularizado.*®

Variante antigua: EI schwanoma antiguo intraoral es un tipo raro, que esta encapsulado
y bien delimitado de los tejidos circundantes. Los cambios degenerativos que incluyen
son hialinizacién, deposicion mucoide, formacion de quistes, hemorragia, calcificacion e

infiltracion de siderdfagos e histiocitos se pueden ver en el schwanoma antiguo.*®

Variante melanaotica: Son lesiones bien delimitadas, sin infiltracidn a tejidos adyacentes,

compuesta por una proliferacion fusocelular de moderada densidad con células
predominantemente elongadas siendo la minoria de aspecto epitelioide. Los nucleos son

ovales con cromatina vesicular y pequefios nucléolos eosindfilos. Caracteristicamente,
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estos tumores presentan abundantes granulos de melanina intracitoplasmatica, positiva
a la tinciébn de Fontana-Masson, confirmando asi el diagndstico de schwanoma
melanotico. Estos granulos tifien negativo para hierro y PAS, lo que los diferencia de

granulos de hemosiderina y lipidos.5°
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Variantes histolégicas del schwanoma.

e Variante convencional.

Figura 30. Imagenes histoldégicas de schwanoma convencional, patrén Antoni A (derecha).*®

e Variante plexiforme.

Figura 31. Imagen histolégica de schwanoma plexiforme, patrones caracteristicos de
schwanoma (Antoni A y Antoni B) con patrén nodular.46
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e Variante celular.

Figura 32. Imagen histolégica de schwanoma celular, esta variante esta caracterizada por
presentar una celularidad mayor que en el schwanoma convencional.*”

e Variante epitelioide.

AA T
!'?‘ ¥
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Figura 33. Imagen histoldgica de la variante epitelioide, caracterizada por células de aspecto
epitelioide, con nucleos redondeados.*®
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e Variante antigua.

Figura 34. Imagen histoldgica de la variante antigua, conformada por los patrones caracteristicos
del Schwanoma ( Antoni A y Antoni B) con areas de degeneracion o calcificacion.4?

e Variante melandética.

Figura 35. Imagen histolégica de la variante melandtica, caracterizada por depésitos de
melanina entremezclado con areas caracteristicas de schwanoma.°
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8. INMUNOMARCADORES.

La inmunohistoquimica es un auxiliar en el diagnéstico de lesiones de estirpe
mesenquimal, epitelial, hematopoyético, linfoide y ha sido utilizada para identificar el
origen celular de algunos tumores, en la actualidad también se usa como marcadores
de prondstico de algunas neoplasias, en los schwanomas los marcadores mas utilizados

son:

S-100 es una proteina presente normalmente en melanocitos, células de langerghans,
histiocitos, condrocitos, lipocitos, musculo cardiaco y esquelético, células de schwan,
células epiteliales y mioepiteliales de mama, glandulas y en células gliales. Las
neoplasias derivadas de estas células expresan esta proteina de forma variable.S-100 se
expresa fuertemente por la mayoria de las células en schwanoma en contraste con las
células de neurofibromas, que expresaban de forma variable el antigeno. Aunque la
expresion de S-100 se disminuye en areas Antoni B, la inmunotincion para esta proteina
es de modo consistente y de tal intensidad que sirve como una importante herramienta

de diagndstica.

Antigeno leu 7 es una glicoproteina asociada a la mielina, correlacionado con el antigeno
HN1 y es reconocido por este anticuerpo, este se encuentra presente en las células de
schwan, mielina y la oligodendrolia inmadura 7, en el schwanoma se puede expresar

esta proteina en las células neoplasicas.

Vimentina tiene un valor limitado como herramienta diagnostica, pero si es utilizado con
otros marcadores es de gran utilidad para la subclasificacion de los tumores, reconoce
una proteina conocida como 57 Kd, que etiqueta a varias células mesenquimales. Los
schwanomas pueden a llegar a expresar fuertemente la proteina, y su positividad es
citoplasmatica.

Proteina Acido Glial Fibrilar este marcador detecta astrocitos, células de schwan. Células

satélite, células entéricas gliales y algunas células ependimarias. Su marcacion en el

schwanoma es variable.5152
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9. GENETICA EN SCHWANOMAS SOLITARIOS.

Los tumores de la vaina nerviosa periférica (schwanomas, neurofibromas y tumores
malignos de la vaina nerviosa) son neoplasias relativamente frecuentes, abarcan el 8.9%
de los tumores del sistema nervioso, las células de schwan son las responsables de estas
alteraciones que a pesar de tener un origen comun en estas lesiones, su patologia y

comportamiento clinico es diferente en cada una de ellas.

La patogénesis de estas tres alteraciones difiere en varias caracteristicas que incluyen:
1.-Mutaciones que afectan distintos conjuntos de genes que controlan el cancer

2.- Interacciones intercelulares distintas en el microambiente tumoral

3.-Origen de diferentes poblaciones de células de schwan o derivadas de la cresta neural.

Existen investigaciones hechas para comprender el comportamiento de las células de
Schwan y aun no se ha comprendido en su totalidad el comportamiento biolégico de estas

células.

A diferencia del neurofibroma, el schwanoma esta compuesto unicamente por células de
schwan bien diferenciadas, la identificacion de algunas afecciones en el gen NF2 , este
gen es capaz de promover la formacion de neoplasias de células de schwan, esta
mutacion es capaz de dar origen a la formacién de schwanomas unicos o multiples y asi
mismo puede provocar la presencia de afeccion sistema asociada a esta alteracion, la

mas comun de ellas es la neurofibromatosis tipo 2.

En los schwanomas unicos no asociados a otras alteraciones se ha demostrado mediante
la observacion que se asocia a pérdida de expresion de la proteina Merlin y no de otras
proteinas ERM. Se cree que la proteina Merlin inhibe la proliferacion mediante la
senalizacion de células integrantes, al producirse la alteracion en esta proteina del gen
NF2, se promueve la tumorogénesis y desarrollo de los schwanomas. La pérdida de la

proteina Merlin desempefia un papel central en el desarrollo los schwanomas asociados

a NF2 y schwanomas esporadicos, también desempefa un papel importante la
inactivaciéon de los genes SMARCB1 y NF2, que son necesarios para la patogénesis de

esta neoplasia. 5354
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10. PRONOSTICO.

El prondstico de esta neoplasia es excelente, debido a que es una neoplasia
encapsulada, no tiene tendencia a recidivar cuando es enucleada en su totalidad y es
extremadamente rara su transformacioén maligna, solo existen reportados en la literatura

5 casos de schwanoma maligno.®®

11. TRATAMIENTO.

El tratamiento dependera de la localizacion, tamano y sitio de afeccion del tumor, se
puede auxiliar la planeacion del tratamiento en tumores de tamafno considerable mediante
la resonancia magnética, tomografia computarizada. Los tratamientos incluyen desde la
excision o enucleacion del tumor, hasta cirugias invasivas cuando el tamafo del tumor
es considerable, la radioterapia no esta indicada debido a que estas lesiones exhiben un
alto grado de radio- resistencia, el prondstico es excelente y la recurrencia es rara a

menos que se haga una enucleacion incompleta de la neoplasia.>®
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12. REPORTE DE CASO CLINICO.

Paciente masculino de 28 anos de edad, referido al servicio de Patologia Oral y
Maxilofacial de la Escuela Nacional de Estudios Superiores Unidad Ledn de la UNAM. Al
interrogatorio no refiere antecedentes personales ni heredofamiliares asociados al
padecimiento actual. A la exploracién clinica se observa un nédulo submucoso de
aproximadamente 2 cm de diametro localizado en vértice lingual de lado derecho, del
mismo color de la mucosa adyacente, firme y fluctuante a la palpacion de crecimiento
lento y progresivo de aproximadamente 6 afios de evolucidn, asintomatica, sin presencia
de ganglios linfaticos palpables (Figura 36). Cursaba con dolor a la fonacién y
traumatismo constante ocasionado por el crecimiento de la tumoracién, con base a las
caracteristicas de la lesion, se realiza la reseccion de la lesion, el procedimiento y periodo
postoperatorio ocurrieron sin complicaciones. Se envia el producto de la enucleacién de
la lesion al laboratorio de diagndstico clinico e histopatoldgico de la ENES Leodn de la
UNAM. El espécimen macroscopico consto de un espécimen unico de tejido blando que
midié 1.4 x 1.1 x 0.9 cm, de forma oval, superficie lisa, color café claro con areas café
obscuro, se realizaron cortes y se incluyeron para su examen microscopico (Figura 37).
El estudio histopatoldgico revelé una neoplasia encapsulada que estaba compuesta por
fasciculos de tejido nervioso, dispuestos en dos patrones; el primero compuesto de
células dispuestas en empalizada rodeando areas eosindfilas (patréon Antoni A) y en
menor proporcion areas menos organizadas con nucleos fusiformes en un estroma
mixoide (patron Antoni B) esta neoplasia estaba separada por septos de tejido conectivo
fibroso denso bien vascularizado. No se identifico el nervio de origen (Figura 38).Para
confirmar el diagnéstico de neoplasia de origen neural se realizaron inmunomarcadores

S-100 y Vimentina los cuales fueron positivos (Figura 39).

Dos anos después del procedimiento quirdrgico, no se observan signos clinicos de

recurrencia de la lesion (Figura 40).
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Figura 36. NoOdulo localizado en vértice lingual de
aproximadamente 1.5 cm de diametro, asintomatico, del mismo
color de la mucosa adyacente de 6 afios de evolucion. Fuente Directa

Figura 37. Espécimen macroscépico. A: Espécimen unico de tejido blando que
midié 1.4x1.1.x0.9 cm, de forma oval, superficie irregular, color café claro con
areas café obscuro, consistencia firme. B: Cortes longitudinales, se observa
espécimen sdlido al corte color café claro. Fuente Directa
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Figura 38. Imagenes histoldgicas del caso clinico. A:Neoplasia en soélida encapsulada, dispuesta en
fasciculos(H&E 4x) B:Neoplasia compuesta por nucleos fusiformes dispuestos en empalizada rodeando cuerpos
acelulares, rodeados por una capsula de tejido conectivo (H&E 10x). C: Patron Antoni A( cuerpos de Verocay);
células dispuestas en empalizada que rodean areas eosindfilas (H&E 40x). D: Patron Antoni B; neoplasia
compuesta por células con nucleos ahusados dispuestos de forma irregular en un estroma mixoide

(H&E40X) Fuente Directa
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Figura 39. Inmunomarcadores realizados. A: Positividad nuclear proteina S-100 (10x). B: Positividad nuclear y
citoplasmatica para Vimentina (10x). Fuente Directa

Figura 40. Seguimiento a 2 afios de la enucleacién, no
se observan signos clinicos de permanencia ni
recurrencia de la neoplasia. Fuente Directa
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13. DISCUSION.

Las neoplasias de la vaina periférica pueden ser benignos y malignos, entre las benignos
encontramos comunmente al neurofiboroma y schwanoma. Los schwanomas son
neoplasias de origen de la vaina nerviosa y se originan a partir de las células de schwan,
son proliferaciones benignas neoplasicas de las células de schwan, estas adquieren un
patrén caracteristico que los identifica de las demas neoplasias de la vaina nerviosa.
El sitio mas comun de estas neoplasias es la lengua, seguido por el paladar y la mucosa
oral, esta neoplasia no tiene predileccidén por género, ni raza con un rango de edad de la
2da a la 5ta década de la vida, son nodulos asintomaticos de crecimiento lento, pueden
afectar cualquier sitio en la cavidad oral, su presentacion clinica es diversa, pueden
aparecer como nodulos submucosos, generalmente asintomaticos de crecimiento lento,
sin predileccidon por género, su diagnostico es histopatoldgico y son de gran ayuda los
inmunomarcadores para definir su estirpe y tener un diagndstico certero, el tratamiento

es la excisiéon completa y son de buen pronéstico.®’

Las lesiones generalmente son solitarias, cuando existe presencia de multiples lesiones
en distintas localizaciones y presencia de otras alteraciones a nivel sistémico se asocia a
enfermedades sindromicas, entre las mas comunes asociadas a neoplasias de la vaina
nerviosa periférica se encuentran la neurofibromatosis tipo 1, 2, schwanomatosis y el
complejo de carney, todas ellas tienen manifestaciones clinicas especificas, debido a
mutaciones en distintos genes que dan origen a distintas enfermedades y se asocian a

aparicion de schwanomas.58

Los schwanomas son lesiones con poca frecuencia en cavidad oral y han sido descritos
desde 1959 por lan W. Cameron, otros autores han realizado reportes aislados o series
de casos, en donde se reportan las caracteristicas clinicas, epidemiolégicas y de
localizacion de los schwanomas en distintos sitios de la cavidad oral. El diagndstico

clinico de una lesion de tejidos blandos debe ser exhaustivay debe considerar la historia

clinica, la exploracion fisica y en algunos casos la imagenologia. El diagnéstico

imagenologico puede auxiliar en el plan de tratamiento, entre los estudios de imagen mas
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utilizados son: el ultrasonido, la tomografia computarizada, y la resonancia magnética,
que hacen el diagndstico mas preciso en conjunto con las caracteristicas antes
mencionadas en los tumores de origen neural que afectan cabeza y cuello, ante la
aparicion de estas lesiones se debe realizar el estudio histopatoldgico, este es de vital
importancia, debido al patrén que adquieren estas neoplasias el diagndstico final es
siempre histopatoldgico, como auxiliares de diagndstico ante las neoplasias de origen
neural e identificacibn de la estirpe encontramos inmunomarcadores, entre ellos
encontramos los marcadores de origen neural, entre ellos estan la proteina S-100,
Proteina Acido Glial Fibrilar, Antigeno Leu 7. La mas utilizada es la proteina S-100 ya que

en los schwanomas expresa una fuerte positividad.59:60

Es importante conocer la prevalencia de las lesiones neurales debido a que afectan
cualquier localizacién en el cuerpo, en cabeza vy cuellos abarcan alrededor del 25 al
40%.51

La revision de la literatura se realiz6 enfocada a schwanomas solitarios en lengua desde
el primer articulo reportado en la literatura en 1959 hasta el 2017, encontrandose 100

articulos publicados.

Esta neoplasia afecta a cualquier raza y el rango de edad fue variado reportandose
shwanomas linguales de los 7 a los 77 anos de edad, a pesar que la literatura refiere
tener predileccion por personas de la 3era a la 5ta década de la vida en la revisién se

encontré que puede afectar a personas de cualquier edad.

En la revision se encontré mayor predileccidon por el género masculino ya que de los 120
casos reportados 65 eran masculinos y 55 eran del sexo femenino, en la literatura no se

ha reportado predileccién por género.

Esta neoplasia mostro sitios de localizacion variable en la region lingual con mayor
afeccion hacia la regién posterior de la lengua con 74 casos reportados y 46 en la region

anterior lingual, los schwanomas pueden afectar cualquier parte de la cavidad oral.

Los diametros reportados fueron diversos, los tamafio variaban desde los pocos

milimetros y el de mayor tamafio reportado es de 7.9 cm, la sintomatologia fue diversa
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reportandose, tumoraciones totalmente asintomaticas, con sensacion de hinchazén,

hasta disfagia o disfonia.

El procedimiento quirurgico mas utilizado fue el transoral, debido a que las lesiones
reportadas no requirieron un procedimiento quirurgico invasivo, el tratamiento dependera
de la localizacién y extensiones tumorales, no fue reportado en ninguno de los casos

ampliacion de margenes de seguridad.

Las caracteristicas histopatoldgicas que con mayor frecuencia se ha reportado fue la
variante convencional, tal como el caso que actualmente presentamos en este trabajo;
sin embargo, con base en los marcadores de inmunohistoquimica mas reportados en la
revision fue el S-100, con este se confirmé en la mayoria de los casos el diagndstico de
una neoplasia de estirpe neural, otros marcadores que se reportaron fueron: Antigeno
Leu 7, Vimentina, Proteina Acido Glial Fibrilar para confirmar el diagnostico, en otros
casos se utilizaron CD34, EMA y Ki 67 para realizar diagnostico diferencial con otras
neoplasias, o por antecedentes de enfermedades en los pacientes que llevaron a

descartar asociacion de la enfermedad primaria.

El seguimiento en la mayoria de los casos fue constante y de largo tiempo de evolucion
y en ninguno de los casos reportados hubo recurrencia de la neoplasia, con esto se
confirma la benignidad de la lesion, debido a que es una neoplasia encapsulada con un

adecuado tratamiento no se observaran recurrencias.

En nuestro caso la lesion se comporté de forma similar a la reportada en la literatura, era
un ndédulo submucoso, de crecimiento lento, asintomatico, de 7 afios de evolucién, en un

paciente de 32 afnos de edad lo que corresponde a las caracteristicas reportadas.

El tratamiento quirurgico de eleccion es la enucleacion de la lesion, este dependera de la
localizacion de la lesion y extension tumoral, el prondstico es excelente, es muy rara la

transformacion maligna de esta neoplasia.?%-7

A pesar que la localizacion mas frecuente del schwanoma en cavidad oral es en lengua,

esta neoplasia sigue siendo poco frecuente en cavidad oral, con nuestro caso se reportan

en la literatura 121 casos de schwanoma localizados lengua en los ultimos 58 afios.
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Tabla IV. Schwanomas localizados en Lengua.

Autor Y Afio
De Publicacién

lan W.
Cameron
195962
Mercantini
et al.
1959653
Craig
196454

Chadwik
1964

Puntazopo
ulos 1965%6

Chatbar
196567

Firfer at al
196668

Hatziotis y
Aspiride
19676°

Oles y

Wertheimie
r70

Edad

25 ainos

22 ainos

8 anos

20 anos

45 anos

25 aios

29 aios

28 anos

25 aios

60 anos

52 ainos

Género

Schwanomas en lengua

Localizacion

Vientre de

lengua

Region
anterior de
legua
Base de
lengua
Region
posterior
de lengua
Region
posterior
de lengua
Region
anterior de
legua
Region
posterior
de lengua
Region
anterior de
legua
Region
posterior
de lengua
Region
anterior de
legua
Region
anterior de

legua

Diametro

1.5cm

1cm

2.5x2.0

cm

2.2cm

4.5cm

1cm

5cm

3cm

Avellana

Guisante

1cm

Sintomatologia

Asintomati

co

Hinchazén

Asintomati

co

Hinchazén

Disfagia y

cambio de

voz

Hinchazén

Disconfort

Hinchazén

Hinchazén

Hinchazén

Hinchazén

Inmunohistoqu
imica Utilizada

NR

NR

ND

ND

NR

ND

ND

ND

ND

ND

ND

Procedimiento
Quirargico

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Seguimiento

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

Recurrencia

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND
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Paliwal
196771

Cawford et
al. 196872

Das Gupta
et al.
196973

Bitici
196974

Sinhay
Samuel
197175

Mosadomi
197576

Swangsilpa
et al 197677

Sharan y
Akhtar
197878

Akimoto et
al. 19787

Sira et al.
198880

Flickinger
et al.
19898

Talmi et al.
199182

Gallesio y
Berrone
199283

32 ainos

23 anos

21 anos

40 aios

23 anos

19 anos

26 ainos

30 aios

15 anos

18 anos

28 aios

75 anos

21 anos

Region
anterior de
legua
Region
anterior de
legua
Region
posterior
de lengua
Region
anterior de
legua
Region
posterior
de lengua
Region
anterior de
legua
Region
anterior de
legua
Region
anterior de
legua
Region
anterior de
legua
Region
posterior
de lengua
Region
anterior de
legua
Region
posterior

de lengua

Anterior/

base

2.5cm

0.5cm

1cm

2.5cm

1.5cm

3.0cm

3.0cm

1.5cm

1.0cm

3.0cm

3.0cm

1.0cm

1.9 cm

Hinchazén

Hinchazén

Dolor

Disconfort
Disfagia y
cambio de

voz

Dolor

Cambio en

voz

Disfagia

Hinchazén

Hinchazén

Hinchazén

Hinchazén

Disfonia,

parestesia,

disfagia

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

Transoral

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND
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Lopez y
Ballestin
199384

Haring
199485

Nakamaya
et al.
19968¢
Dreher et al
199787
Spandow
et al.
199938
De Bree et.
Al 20008°

Pfeifle et
al. 2001°°

Pahwa et
al. 2003

Mevio et al.
20032
Bassichis
and Mc
Clay.
2004%
Cinar et al.
2004+
Nakasato
et al.
2005%

24 anos

33 ainos

49 anos

40 anos

31 anos

37 anos

24 anos

18 anos

30 aios

35 ainos

65 anos

35 aios

9 afnos

7 anos

9 afnos

Region
anterior de

lengua

Region
anterior de
legua
Region
anterior de
legua
Base de
lengua
Region
posterior
de lengua
Base de
lengua
Region
anterior de
lengua
Region
anterior
lengua
Punta de
lengua
Base de
lengua
Vientre

lengua

Base de

lengua

Lengua

Base de

lengua

0.6 cm

0.6 cm

5.5cm

3.0cm

7.9 cm

5x5x3

cm

0.3cm

2cm

1.0x1.0

cm

1.5x1.5

cm

ND

1.5cm

1.0cm

2cm

Asintomati

co

Hinchazén

Hinchazén

Disfagia

Disconfort

Sintomatic

o

Asintomati
co

Asintomati

co

Asintomati

co
Asintomati
co

ND

Sintomatic

o

Asintomati

co

Asintomati
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ND
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(o]

Transoral

Transoral

1 aino

6 meses
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INR
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SR
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INR
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et al.
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Batra et al.
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lengua
Base de
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2x3x3
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a
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Transoral
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Transoral
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INR
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INR
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and Wang.
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Gupta et al.
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Naidu and
Sinha
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18 anos
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10 anos
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Transoral
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Traqueosto

mia

Transoral

INR
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3 meses

5 anos

INR

INR
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Pupo et al.
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Mirza et al
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Monga et al
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Erkul et al.
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Jayaraman
et al.
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Badilla R.
et al.
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Bouguila J
et al.
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15 anos

Base de
lengua
Region
posterior
de lengua
Base de
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S-100
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INR INR
INR INR
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ND
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ND
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Sing et al.
2013140
Moreno-
Garcia et

al.2014'#

Kamath et
al. 2014142

Moreira et
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Ulku et al.
2014144

George et
al. 201445

Bhola et al.
2014146

Trupti et al
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Roy et al.
201548
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Ochoa et
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Nibhoria et
al. 2015751

Qayoom et
al. 2016152

Sharma et
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66 anos
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S-100
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Transoral
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INR
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S
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Badar et al.
2016754

Kavic et al.
2016155

Gopalakrsh
nan 2016156

Lee et al.
201657

Medhi et al.
2016758

Lee at al.
2017159

Abreu et al.
2017160

Muioz et
al. 20171
Galvez et
al. 2017162
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posterior
de lengua
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o
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S-100,
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ND

ND

INR

12
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INR

INR
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Palabras clave: INR: Informaciéon No Reportada, SR: Sin Recurrencia, ND: Archivo No Disponible En Red

Schwanomas linguales reportados en la literatura del afio 1959 al 2017.62156
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ND

ND

ND

INR

INR

INR
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14. CONCLUSIONES.

Las neoplasias neurogénicas comprenden un grupo amplio de entidades, se pueden
clasificar como reactivas , neoplasicas benignas y malignas; estas alteraciones se
producen por la proliferacion de células de schwan. Al encontrarnos con este tipo de
neoplasias, el clinico debe descartar aparicion de otras lesiones en la cavidad oral y
otras localizaciones, realizando una exploracion oral exhaustiva y en caso de confirmar
alguna lesion que se asocie a sindromes o alteraciones con afeccion sistémica debe
referir al especialista encargado para dar un tratamiento adecuado a los pacientes que
presentan estas afecciones, debido a que ha sido bien documentada la asociacion de
estas lesiones a sindromes, el diagnodstico debe ser multidisciplinario y de forma

oportuna.

Es importante conocer la prevalencia de estas lesiones que pueden afectar a cualquier
sitio de la cavidad oral, a pesar de ser lesiones de poca frecuencia, las neoplasias de
origen neural deben ser consideradas entre los diagndsticos diferenciales ante una lesién

de tejidos blandos.

El diagndstico de neoplasias de tejidos blandos siempre debera ser confirmado mediante
el estudio histopatolégico, ademas de auxiliarse con la inmunohistoquimica para
establecer la estirpe de la lesion cuando esta pueda llegar a ser confusa, también existen
métodos auxiliares como la tomografia computarizada, la resonancia magnética y

ultrasonido, estos nos ayudan para establecer un tratamiento adecuado.

La correlacion clinica e histologica debe de prevalecer para establecer un adecuado plan
de tratamiento y asi el prondstico de la lesion sera favorable. Auxiliados de métodos como
la inmunohistoquimica podremos determinar la estirpe de la lesién aunque el origen sigue
siendo idiopatico. Las caracteristicas clinicas del caso permite establecer un diagndstico
exhaustivo, dado que existen lesiones reactivas neoplasicas y del desarrollo que se

pueden mimetizar.
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