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CASO CLINICO

Schwannomatosis del pie

Schwannomatosis of the foot
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RESUMEN

Se describe el caso clinico de un paciente de 34 afios de edad, quien presentaba
multiples schwannomas en el tercer ramo de bifurcacién de la rama interna del nervio
musculocutaneo, asi como en los nervios colateral dorsal externo e interno del segundo
y tercer dedos del pie derecho, respectivamente, atendido en el Servicio de Ortopedia
del Hospital General Docente “Dr. Juan Bruno Zayas Alfonso de Santiago de Cuba. Se
realizé la exéresis quirdrgica de 50 lesiones de diferentes tamafios aproximadamente.
A los 45 dias de operado habian desaparecido las molestias y pudo reincorporarse a
sus actividades laborales habituales.

Palabras clave: schwannoma, célula de Schwann, neurofibroma, exéresis, atencion
secundaria de salud.

ABSTRACT

The case report of a 34-year patient who presented multiple schwannomas in the third
bifurcation branch of the internal ramus of the musculocutaneous nerve, as well as in
the external and internal dorsal collateral nerves of the right second and third toes,
respectively, assisted in the Orthopedics Service from “Dr. Juan Bruno Zayas Alfonso”
Teaching General Hospital in Santiago de Cuba is described. The surgical exeresis of
50 lesions of approximately different sizes was carried out. Fourty five days after
surgery the discomfort had disappeared and he could return to his habitual working
activities.

Key words: schwannoma, Schwann cell, neurofibroma, exeresis, secondary health
care.
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INTRODUCCION

El schwannoma es un tumor encapsulado, benigno, derivado de las células de
Schwann,® que representa 5 % de las neoplasias benignas de los tejidos blandos.
Habitualmente se presenta de forma solitaria; los multiples son poco frecuentes, se
asocian a la neurofibromatosis y afectan a uno de cada 40 000 pacientes
aproximadamente.?3

La schwannomatosis constituye la tercera forma clinica de la neurofibromatosis y hasta
hace poco fue considerada como parte de la neurofibromatosis de tipo 2 (NF2). Se
produce por anomalias en el cromosoma 22q. En cerca de 50 % de los casos, el gen
anormal se hereda del progenitor que posee el trastorno, quien pueden tener sintomas
leves y no estar consciente de que lo padece; en la otra mitad es producto de nuevas
mutaciones en los genes causantes, lo cual significa que puede producirse en una
persona que no tiene antecedentes familiares de dicho trastorno. El gen anormal es
autosdmico dominante, es decir, cada hijo de un progenitor (suponiendo que el otro
padre no esta afectado) tiene una probabilidad de 50 % de heredar el gen. La
schwannomatosis parece estar causada por mutaciones somaticas en el gen NF2.*

Aparece generalmente en los adultos entre 20 y 50 afios, de cualquier sexo y grupo
étnico. Es mas comun encontrarlo a lo largo del trayecto de un tronco nervioso y crece
de manera excéntrica al nervio, sin incluir sus haces; esto ultimo lo diferencia del
neurofibroma y le confiere tratamiento y prondstico diferente.?

Las masas normalmente son indoloras, crecen muy despacio y los sintomas
neuroldgicos son raros, pero el tumor puede presionar directamente al nervio o contra
una estructura 6sea, hasta ocasionar molestias dolorosas y parestesias. Los pacientes
pueden Zesferir hinchazén durante afios y que el tumor aumenta y disminuye de
tamarfo.™

El examen fisico normalmente muestra unas masas moviles en todos los planos,
excepto en la direccion longitudinal del nervio, bien delimitadas, con hipoestesias en el
territorio del nervio afectado. Macroscdpicamente se presentan como un nédulo firme,
elastico, bien delimitado, gris- blanquecino y, a veces, de superficie mucoidea. Desde
el punto de vista microscépico se caracterizan por su alta celularidad, de manera que
puede existir actividad mitética y de atipia celular, con areas celulares (Antoni A) e
hipocelulares (Antoni B), con alto contenido mixoide, lo que se correlaciona con su
aspecto imagenolégico.? 8

La ecografia puede ser utilizada como herramienta diagndstica Unica cuando se
demuestra la continuidad de lesién con un nervio, lo cual ocasiona un aspecto
patognomonico caracterizado por una masa soélida fusiforme, hipoecogénica, a veces
heterogénea, vascularizada, bien definida y excéntrica al eje del nervio.? °

Por otra parte, si no es posible demostrar la continuidad de la masa con la estructura
neural, la resonancia magnética es util, pues se observara una masa de similares
caracteristicas (solida, vascularizada, heterogénea), con signos propios de las
neoplasias de vaina neural (de targe y de split fat), los cuales son compartidos con el
neurofibroma. Un hecho diferencial es la presencia de degeneracién quistica que es
mucho mas frecuente en el schwannoma que en el neurofibroma y la localizacion
excéntrica.® °
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El tratamiento de eleccién es la reseccion marginal del tumor, siempre tratando de
preservar la anatomia y la funcién del nervio, mediante el empleo de isquemia y
medios de magnificacion 6ptica.’’

CASO CLINICO

Se presenta el caso clinico de un chofer de equipos pesados, de 34 afos de edad,
quien habia sido operado en el pie derecho a los 11 y 18 afios, como consecuencia de
neurofribromas multiples, segun el diagnéstico anatomopatoldégico. En esta ocasion
acudioé a consulta porque presentaba aumento de volumen en el dorso de ese mismo
pie, lo cual le dificultaba usar el calzado, ademas de ligera molestia, edemas en los
dedos al final del dia y sensaciones parestésicas ocasionales, principalmente cuando
habia tenido mayor carga laboral.

e Examen fisico

Se observoé cicatriz quirdrgica previa de 15 cm, desde la parte media de la cara
anterior del tobillo hasta la segunda comisura; asimismo, se palparon varios tumores
de tamafio variable, elasticos, maoviles, indoloros, sensibilidad intacta y no se precisé
signo de Tinel, localizados en la parte media del dorso del pie, en los tegumentos del
segundo espacio intermetatarsiano, en la cara dorsal y los bordes externo e interno del
segundo y tercer dedos, respectivamente (figura 1).

Fig. 1. Aspecto externo

Llama la atencién que con el diagndstico previo de neurofibromas y el tratamiento
quirdrgico no presentara trastornos sensitivos, por lo cual el caso fue discutido en
colectivo y se concluyé como una schwannomatosis.

Los estudios hematoldgicos, electromiograficos y las radiografias no mostraron
alteraciones. El paciente fue intervenido quirdrgicamente con isquemia, mediante la
técnica de magnificacion 6ptica y se realizé la exéresis de 50 lesiones
aproximadamente, de diferentes tamafos, que oscilaban entre 5 mmy 2,5 cm,
localizadas en el tercer ramo de bifurcacién de la rama interna del nervio
musculocutaneo y en los nervios colateral dorsal externo del segundo dedo y el
colateral dorsal interno del tercer dedo, sin dafar la integridad fascicular de estos
(figura 2).
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Se le retir6 el drenaje a las 72 horas de operado y las suturas a los 14 dias. Desde el
punto de vista histoldgico se informo la presencia de schwannomas con lesiones
nodulares multiples adyacentes, sin evidencia de malignidad.

A los 45 dias habian desaparecido completamente las molestias, lo cual le permitié
reincorporarse a sus actividades laborales.

COMENTARIOS

Los autores consideran que independientemente de los diagnésticos
anatomopatolégicos realizados en las 2 intervenciones quirdrgicas previas, en las
cuales se confirmaba la presencia de neurofibromas, lo que presentaba era una
schwannomatosis multiple del pie.

Segun se informa en la bibliografia médica, los términos neurofibroma y schwannoma
han sido utilizados indistintamente a lo largo de la historia y, hasta hace poco, la
schwannomatosis era considerada una forma clinica de la neurofibromatosis de tipo 2.
Actualmente, se separa como forma clinica independiente de las neurofibromatosis y
su principal diferencia radica en la localizacién y comprometimiento de la funcion
nerviosa,® pues el schwannoma, al afectar la vaina no produce trastornos neurolégicos
permanentes; por su parte, el neurofibroma si afecta los fasciculos y al ser extirpado
ocasiona, en dependencia de su localizacion, déficit neuroldgico permanente.

Los registros disponibles de schwannomatosis del pie son raros y este caso resultd
bastante atipico, no por las recidivas, sino por las caracteristicas clinicas y la pronta
recuperacion del paciente.

El sintoma principal de la schwannomatosis es el dolor, aunque las personas afectadas
también pueden tener problemas neurolégicos, como insensibilidad, cosquilleo o
debilidad en los dedos; sintomas que estuvieron presentes, aunque en menor medida,
en este paciente, cuyos principales motivos de consulta fueron las lesiones multiples y
la dificultad para usar el calzado.
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La schwannomatosis multiple no constituye una afeccién de presentacion frecuente,
por lo que puede pasar inadvertida y confundirse con otros tumores de partes blandas.
La valoracion clinica, unida a los exadmenes imagenoldgicos, ayuda en gran medida a
establecer el diagnéstico, el cual se confirma posteriormente mediante el estudio
histolégico.
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