CASO CLINICO
Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2009; 69: 265-270

Schwannoma maligno en la mandibula: Reporte de un caso

Malignant Schwannoma in mandible: A case report

Alejandro Schilling Q', César Celis C', Alejandro Hidalgo R', Mario Cantin L'.

RESUMEN

El schwannoma maligno es una neoplasia cuyo origen esta dado por tejido nervioso
periférico. Rara vez se presenta en cabeza y cuello, mds escasamente se encuentra en el
territorio maxilofacial. A continuacion se reporta desde el punto de vista radioldgico el
caso de un paciente de sexo masculino, de 9 afios de edad, que presentd un aumento de
volumen de crecimiento rdpido, expansivo, ubicado en el cuerpo y rama mandibular
derecha con diagndstico de neurosarcoma maligno de mandibula o schwannoma
maligno mandibular con compromiso del canal mandibular, canal y foramen
mentoniano, tejido blando y tejido 6seo del sector.

Palabras clave: Schwannoma maligno, mandibula, examen radiogréfico,
tomografia computada.

ABSTRACT

The malignant schwannoma is a neoplasia whose origin is given by peripheral nerve
tissue. It rarely appears in the head and neck, and even less frequently in maxillofacial
territory. Here is a case report of a male patient, 9 years old, with a rapidly growing
mass, expansive growth, located in the body and right mandibular ramus diagnosed as
a malignant neurosarcoma or malignant schwannoma of the mandible, with mandibular
canal, mental canal and foramen, soft tissue and bone involvement of the region.

Key words: Malignant Schwannoma, Mandible, Radiographic exams, Computed
tomography.
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INTRODUCCION

El neurosarcoma maligno, schwannoma maligno,
tumor maligno periférico de la vaina nerviosa o
neurilemoma maligno es el principal tumor maligno
de origen nervioso. Las células de origen son las
células de Schwann o células del neurilema. Este
tumor esta constituido por la vaina nerviosa, células
perineurales y fibroblastos, de ahi el nombre de
tumor maligno periférico de la vaina nerviosa'.

Es un tumor agresivo y muy destructivo,
clinicamente se aprecia por un gran aumento de
volumen, de crecimiento rapido, asociado a dolor o
parestesia y se ha relacionado con metastasis?3. Se
encuentra asociado a neurofibromatosis en 50%
de los casos, lo cual facilita su diagndstico diferen-
cial. Es una patologia que se presenta alrededor de
la tercera década de vida*.

Puede presentarse en cualquier parte del cuer-
po, principalmente en la porcién proximal de los
miembros y del tronco®. Rara vez se presenta en
cabeza y cuello™®8, comprendiendo entre 8% y
16% del total de los schwannomas del cuerpo®®.
Se han descrito casos en el territorio maxilofacial,
en hueso maxilar, territorio antral, zona
infraorbitaria, faringe, e incluso ubicacion
intracraneana®''"*, siendo la mandibula el sitio
més cominmente afectado’'. Cuando se desarro-
lla en mandibula compromete al canal mandibular,
al nervio alveolar inferior, al nervio mentoniano y a
sus inmediaciones. El caso clinico presentado a
continuacion, corresponde a schwannoma maligno
de ubicacion mandibular en un paciente de 9 afios
de edad junto a una breve revision de la literatura.

CASO CLiNICO

Se present6 en el Centro de Clinicas Odontolégicas
de la Universidad de Talca un paciente de sexo
masculino, de 9 afios de edad, para efectuar el
estudio imagenoldgico de un tumor en la region
mandibular derecha. Clinicamente se aprecié un
aumento de volumen facial indoloro, ubicado en la
region mandibular hasta la zona del foramen
mentoniano. Intraoralmente el aumento de volu-
men presentd una extension desde la zona de la
pieza 4.3 hacia posterior, con compromiso aparen-
te de la tabla vestibular y lingual. No hubo presen-
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cia de linfonodos palpables en la cabeza y la zona
del cuello.

Al examen radiografico se observd una extensa
lesion radiolicida de limites infiltrados cuya exten-
sion fue por mesial desde la pieza 4.3 hasta la rama
mandibular, comprometiéndola casi en su totali-
dad, con limite superior a nivel de incisura
mandibular; en el cuerpo mandibular su limite
superior estuvo a nivel del proceso alveolar de las
piezas 8.4; 8.5; 4.6 y limite inferior en el borde
basilar, adelgazandolo e infiltrandolo parcialmente.
Infiltraba ademads las areas interradiculares de to-
das las piezas dentarias comprometidas, incluso
las piezas en formacion intradsea.

En la radiografia oclusal estricta la lesion infil-
traba ambas tablas, con aumento de volumen a
nivel de los tejidos blandos. En la radiografia
posteroanterior se aprecié la destruccion 6sea a
nivel de la rama mandibular, comprometiendo has-
ta la incisura mandibular cefélicamente conservan-
dose indemnes cuello y cabeza de la mandibula. Se
efectuaron ademas radiografias retroalveolares de
la zona piezas 8.4-8.5 y 4.6, donde se aprecia la
infiltracién de la lesion y la difuminacion del
trabeculado dseo a este nivel.

Como examen especializado se indic6d una
tomografia computada Cone Beam I-CAT, en la cual
se evidenci6 la magnitud de la destruccion 6sea.

Al examen histopatoldgico se observo prolifera-
cion celular de aspecto neopldsico maligno con
pleomorfismo celular y nuclear, numerosas mitosis,
compuesto por células redondas y fusiformes que
tendian a adoptar orientaciones direccionales espe-
cificas. La masa celular neoplasica presentaba abun-
dantes vasos sanguineos en su interior con glébulos
rojos extravasados y formacién de estructuras re-
dondeadas compuestas por estroma fibroso y célu-
las fusiformes con aspecto de tejido nervioso
periférico, conocidos como cuerpos de Verocay. Se
diagnosticé como compatible con sarcoma de ori-
gen en tejido nervioso periférico, que fue confirma-
do por medio de la inmunohistoquimica al aparecer
positiva la proteina S-100.

DISCUSION

El schwannoma es una lesién que muy raramente
se ubica en el territorio maxilofacial. Normalmente
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Figura 1. Ortopantomografia: nétese extensa lesion radioltcida de limites infiltrados en cuerpo y rama mandibular derecha.

Figura 2. Radiografia posteroanterior: observe compromiso
de rama mandibular.

Su presentacion es benigna, pero en escasas oca-
siones expresa su variante maligna®'”'8 la que
generalmente se presenta como la transformacion
de un neurofibroma en casos de fiboromatosis'. En
el presente reporte, se trata de un paciente de sélo
9 afos de edad sin manifestaciones o presencia de
fibromatosis.

Chi y cols' en una revision de la literatura,
reportan casos que van desde los 8 los 72 afios,
comprendido entre los afios 1954 a 1995, siendo
s6lo un caso reportado menor a los 10 afios.

En el estudio histopatoldgico las zonas Antoni
A son relativamente celulares y, cuando mas dife-
renciado, pueden presentar polimorfismo nuclear,
indiferenciacion y cuerpos de Verocay. En contras-
te, las zonas Antoni B estdn compuestas de tejido
celular menos organizado, a menudo con promi-
nente engrosamiento de los vasos sanguineos'.
Tradicionalmente la proteina S-100 es especifica
para el tejido nervioso, sin embargo se ha informa-
do que en algunas células no neuronales tales
como las células de Langerhans de la piel, células

Figura 3. Radiografias retroalveolares zona piezas 4.6, 4.5, 4.4: marcada alteracion en el trabeculado 6seo.
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Figura 4. Radiografia oclusal: observe aumento de volumen
a nivel de tejidos blandos.

Figura 5. Fotografia extraoral (a). Estudio histopatol6gico,
microfotografia de la biopsia de tejido que muestra células
con nucleos fusiformes, caracteristica de zonas Antoni-A
intradsea del schwannoma alternando con zonas homogé-
neas acelulares (cuerpos de Verocay). Lesion compatible
con sarcoma de origen en tejido nervioso periférico. H & E
(aumento 200X) (b).

Figura 6. I-Cat Vision: reconstruccion panoramica mostrando iméagenes transversales.

adiposas, y condrocitos pueden también presentar
cierta reaccion positiva escasa. Por lo tanto, si las
células tumorales son positivamente marcadas con
la proteina S-100, se puede sugerir que el tumor es
de origen de células del neurilema o de
Schwann17.20,

En el estudio imagenoldgico de este tipo de
lesiones no se debe excluir a la radiologia conven-
cional. La capacidad de entregar detalles del
trabeculado 6seo por parte de las radiografias
retroalveolares aportd los primeros indicios de una
lesion maligna. Estos detalles no son visibles en
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los tomografos volumétricos, aun cuando mejoren
las capacidades de resolucién, no son capaces de
mostrar esa fineza de detalle.

Las reconstrucciones 3D aportadas por los equi-
pos Cone Beam muestran mayor dafio y perforacio-
nes 6seas que no son reales, sin embargo, ayudan al
cirujano a planificar la intervencion quirtrgica.

La alternativa imagenoldgica ideal para el estu-
dio de estas patologias es la resonancia magnéti-
ca®', no obstante la utilizacion del Cone Beam CT
aporta iméagenes que permiten una buena planifica-
cién quirurgica.
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Figura 7. |-Cat Vision, mostrando reconstrucciones 3D.

Para confirmar el diagndstico, en el estudio
histopatoldgico se efectian pruebas inmuno-
histoquimicas, sin embargo, no se debe dejar de
lado el comportamiento clinico de las patologias.
Es una herramienta diagndstica fundamental cuan-
do se cuenta con recursos limitados. El tratamiento
de estos pacientes debe ser por medio de un
equipo multidisciplinario compuesto por cirujanos
maxilofaciales,  otorrinolaringélogos,  rehabi-
litadores orales y un equipo médico oncoldgico; y
aunque el schwannoma maligno se registra como
una enfermedad agresiva con una tasa de supervi-
vencia baja®, la intervencion oportunay el diagnés-
tico precoz mejora el prondstico y la sobrevida del
paciente.
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