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Schwannoma intraparenquimatoso con
calcificacién focal en 16bulo temporal.
Reporte de caso y revision de literatura
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RESUMEN

Los schwannomas intraparenquimatosos son tumores con una muy baja incidencia en el sistema nervioso central.
Actualmente, no se conoce su verdadero origen. Sin embargo, con el paso de los afios se han descripto multiples teorias. Son
tumores que afectan principalmente a nifios y adultos jovenes. El sintoma principal es la cefalea; y se ubican principalmente
en el compartimiento supratentorial. El Gold Standard para su estudio es la resonancia magnética donde suelen presentarse
como lesiones hipointensas en T1, hiperintensas en T2 que captan contraste de forma homogénea. Una vez diagnosticado
debe plantearse la resolucion quirdrgica ya que en la mayoria de los casos representan una lesion benigna, y su exéresis
completa significa la resolucion de la enfermedad. El diagnéstico definitivo se obtiene mediante la anatomia patolégica. A
continuacion, presentaremos el caso de una paciente de 46 afios con antecedente de cefalea en cuyo contexto, mediante
una resonancia magnética, se descubre una lesion en el l6bulo temporal siendo el diagnéstico de la misma: schwannoma

intraparenquimatoso con calcificacién focal.
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ABSTRACT

Intraparenchymal schwannomas have a very low incidence in the central nervous system. Currently, its true origin is not known,
however, over the years, multiple theories have been described. This pathology mainly affects children and young adults. The main
symptom is headache; and usually it is located in the supratentorial compartment. The Gold Standard is MRI where they usually
present as hypointense lesions in T1, hyperintense in T2 that capture contrast in a homogeneous way. Once diagnosed, surgical
resolution should be considered, since in most cases they represent a benign lesion, and their complete excision means resolution
of the disease. The definitive diagnosis is obtained by pathological anatomy. We present a case of a 46-year-old patient with history
of headache, its magnetic resonance revealed an extra axial lesion in the temporal lobe with considerable surrounding edema, the
diagnosis was Intraparenchymal schwannoma with focal calcification in the temporal lobe.
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INTRODUCCION

Los schwannomas intracraneales representan el 8% de
todos los tumores primarios del encéfalo. Estos tumores
generalmente comprometen al nervio trigémino y vesti-
bular. El compromiso de cualquier otro par craneal tiene
una incidencia mucho menor.! Se conoce que la presencia
de schwannomas originados dentro del parénquima cere-
bral es extremadamente rara. El primer caso fue reporta-
do en 1966; y desde entonces menos de 70 casos han sido
publicados.? A su vez, la presencia de calcificaciones en
estos tumores es poco comun: a la fecha sélo se han re-
portado 16 casos.!

Si bien existen diversas teorias sobre su origen, el mismo
es aun incierto. Estas lesiones suelen ser Unicas y en po-
cos casos se asocian a la presencia de neurofibromatosis.’

Generalmente son tumores detectados en las primeras
dos décadas de vida donde cursan de forma incipiente por
su lento crecimiento. A diferencia de los schwannomas
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vestibulares que se presentan principalmente en la pobla-
cién adulta, estas lesiones se ubican principalmente a ni-
vel de 16bulo frontal y parietal como asi también en dreas
periventriculares. Suelen presentarse con cefalea, convul-
siones y/o déficits neuroldgicos focales.*®

A continuacién, presentaremos un caso cuyo diagnds-
tico fue schwannoma intraparenquimatoso con calcifica-
cién focal del I6bulo temporal.

REPORTE DE CASO

Paciente femenina de 46 afios de edad se presenta en
nuestra instituciéon con historia de cefalea de 2 afios de
evolucién que agrega en los dltimos 6 meses paresia bra-
quial izquierda leve, irritabilidad y un episodio de con-
vulsién ténico-clénica generalizada.

En el examen fisico, el unico dato positivo fue la pre-
sencia de una paresia braquial izquierda 4/5. El resto del
examen neurolégico fue normal.

La resonancia magnética nuclear (RMN) evidenciaba
una imagen isointensa en T1, hipointensa en T2 con zo-
nas heterogéneas, con realce homogéneo tras la adminis-
tracién de contraste endovenoso, de 3,5 X 3,0 X 5 cm de
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didmetros maximo, localizada en regién temporal dere-
cha asociada a edema perilesional que desplaza estructu-
ras vecinas, comprimiendo parcialmente cavidades ven-
triculares derechas (Figura 1).

Se realizé la exéresis quirtrgica de la lesién, a través de
un abordaje a la cara lateral del 16bulo temporal derecho.
Previo a la apertura dural se delimité la misma bajo guia
ecografica. Se realizé corticectomia a nivel del giro tem-
poral medio y se identificé lesién tumoral con las siguien-
tes caracteristicas: blanco-amarillenta, duro-eldstica, con
buen plano de clivaje, lograndose su exéresis completa
(Figura 2).

El andlisis histolégico informéé lesién tumoral bien de-
limitada constituida por células fusadas compactas dis-
puestas en fasciculos, vasos de paredes hialinizadas, con-
gestivos (Figura 3). Se observé drea de calcificacién focal.

La inmunohistoquimica revelé6 vimentina positiva;
s-100 positivo heterogéneo; cd-56 positivo, con un Ki67
de 4% aproximadamente.

Cuadro histolégico y de inmunohistoquimica compati-
ble con schwannoma benigno intracerebral con calcifica-
cién focal. Grado I de la OMS.

Luego de la cirugia, la paciente no agregé ningun défi-
cit neurolégico con un valor en la escala de Rankin mo-
dificada igual a 1. Fue externada cuatro dias después de la
intervencién. En controles ambulatorios se solicit6 RMN
postoperatoria (Figura 4), en la cual se evidencia resec-
cién completa de la lesién asociado a cambios postope-
ratorios.

DISCUSION

Los schwannomas representan el 8% de los tumores
del sistema nervioso central. Sin embargo, son muy po-
cos los casos de schwannomas descriptos que no guar-
dan relacién con los nervios craneales. Estos se denomi-
nan schwannomas intraparenquimatosos y su incidencia
desciende a menos del 1%.° El origen de estos tumores es
aun incierto ya que se sabe que no hay células de schwann
dentro del parénquima cerebral.® Se han propuesto va-
rias teorfas sobre su origen, las cuales se agrupan en dos
grandes categorias: la evolutiva y la no evolutiva. Segin la
teorfa evolutiva, la presencia de células de schwann abe-
rrantes en el parénquima cerebral se debe a la transfor-
macién de las células piales mesenquimales o de células
de la cresta neural desplazadas que forman focos de cé-
lulas de schwann; la edad relativamente joven en la que
se presenta esta patologia apoya esta idea. La teoria no
evolutiva sugiere que estos tumores se originan de célu-
las de schwann presentes en los plexos neurales perivas-
culares, los cuales son comunes a nivel de la tela coroidea
lo que puede explicar su predileccién por las zonas peri-

Figura 1: A) RMN T2 corte axial evidencia lesion hipointensa con sectores he-
terogéneos, bien delimitada ubicada en el I6bulo temporal derecho con ede-
ma perilesional que desplaza estructuras adyacentes. B) RMN T2 corte coro-
nal. C) RMN T1 con contraste evidencia lesion que capta contraste en forma
homogénea.

Figura 2: A) Paciente en posicion quirdrgica, incision tipo penfield derecho. B)
Diseccion interfascial con exposicion 6sea para abordaje a cara lateral del 16-
bulo temporal. C) Apertura dural, con exposicion de valle silviano, giro tempo-
ral superior y medio. D, E) Pieza macroscopica completa y seccionada.

ventriculares.”

Estas lesiones han sido descriptas en el hemisferio cere-
bral, cerebelo, tronco encefilico, silla turca y cuarto ven-
triculo. Sin embargo, la gran mayoria se presentan en el
compartimiento supratentorial,® como se expuso en este
caso.

Son lesiones de lento crecimiento, cuyos sintomas se re-
lacionan directamente con la ubicacién de la lesién, sien-
do la cefalea el sintoma cardinal y las convulsiones cuan-
do la lesién se presenta en el l16bulo temporal. !

Con respecto al rango etario, es poco comun su presen-
cia en pacientes mayores de 30 afios, edad en la que si
podriamos encontrar otras patologias como ser menin-
giomas, metdstasis o gliomas primarios de cerebro.9 Lo
opuesto ocurre en los schwannomas vestibulares en don-
de la presencia en la poblacién pedidtrica debe obligarnos
a descartar la presencia de neurofibromatosis tipo 2.

Con respecto a los estudios por imédgenes, en la tomo-
grafia se suele encontrar una imagen iso/hipodensa y es
muy Uutil en lesiones que se presentan con calcio en su in-
terior. Sin embargo, el estudio mds importante a reali-
zar es la resonancia magnética nuclear que permite apre-
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ciar ciertas caracteristicas que acompafian a estos tumores
pero que no son patognomonicas como ser la presencia de
calcificaciones, edema perilesional/gliosis y formaciones
quisticas.**!° El edema suele evidenciarse en forma hi-
perintensa en la secuencia T2 rodeando la lesién. La cau-
sa del importante edema que rodea a este tipo de tumor
benigno es atn desconocida. La expresiéon de ARN men-
sajero del factor de crecimiento endotelial ha sido impli-
cada en la formacién de edema alrededor de algunos me-
ningiomas y puede ser un factor etiolégico importante
que explica el edema peritumoral en otras neoplasias be-
nignas.*

Este tipo de tumores suelen ser lesiones circunscriptas
que captan contraste en forma homogénea. Puede presen-
tarse en la secuencia T2 en forma heterogénea segtn la
presencia de calcio, necrosis, hemorragias, y formaciones
quisticas como se nombré anteriormente. La presencia de
calcio nos obliga a plantearnos el diagnéstico diferencial
con el meningioma psammomatoso y el oligodendroglio-
ma' Los meningiomas son lesiones extra-axiales que se
presentan en forma iso/hipointensa en T1, hiperinten-
sa en T2 que captan contraste en forma homogénea. Los
oligodendrogliomas pueden presentarse de forma hetero-
génea en todas las secuencias, pero se distinguen por la
capacidad de generar una erosién festoneada en la tabla
interna del crdneo, lo que podemos apreciar mejor en la
tomografia.!

El diagnéstico diferencial de un schwannoma intracere-
bral incluye varias otras neoplasias que pueden ocurrir en
nifios y adultos jovenes: astrocitoma pilocitico, xantoas-
trocitoma pleomérfico y ganglioglioma.’® La mayoria de
los astrocitomas pilociticos se descubren durante las dos
primeras décadas de vida y, a diferencia de los schwan-
nomas intracerebrales, rara vez se presentan con edema
circundante. El xantoastrocitoma pleomérfico es un as-
trocitoma supratentorial tipicamente benigno que ocu-
rre principalmente en nifios y adultos jévenes. Afecta
a hombres y mujeres por igual. Las caracteristicas de la
RMN son variables, con isointensidad e hipointensidad
en T1 e isointensidad e hiperintensidad en T2. Al igual
que los schwannomas intracerebrales, los quistes y el ede-
ma leve a moderado son comunes. Esta neoplasia tam-
bién se localiza superficialmente, involucrando la corte-
za y las leptomeninges, y puede estar firmemente unida a
la duramadre; sin embargo, la calcificacién rara vez se ve
en las tomografias computarizadas o se confirma histopa-
tolégicamente, lo que puede ayudar a diferenciar el xan-
toastrocitoma pleomérfico del schwannoma intracere-
bral. Por ultimo, el ganglioglioma es un tumor neuronal
poco comun que afecta a la poblacién pedidtrica, se ubica
con mayor frecuencia a nivel del I6bulo temporal, y suele
presentar contenido quistico y /o célcico lo que plantea la

Figura 3: A) Técnica H/E que evidencia: células fusiformes empalizadas. B)
Antoni A; area densamente celular con nicleos hipercromaticos y pérdida de
matriz. C) Antoni B; area hipocelular con tejido mixoide.

duda diagnéstica.'

Histopatolégicamente los schwannomas se presentan
como una lesion bien delimitada sin cdpsula evidente, que
consta de células en forma de huso dispuestas en fascicu-
los entrelazados con focos de empalizada nuclear. Tipi-
camente contienen dos tipos de grupos tisulares: uno de
ellos se presenta con proliferacién de células tumorales
fusiformes con dreas densamente celulares (Antoni A), y
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Figura 4: A) RMN T2 corte axial, B) T2 corte coronal, C) T1 con contraste en todas las secuencias se puede apreciar la exéresis completa de la lesion, con la

restauracion de la linea media y la ausencia de edema.

otro como un édrea hipocelular y mixoide con cambio mi-
crocitico (Antoni B) ricas en fibras de coldgeno y macré-
fagos.®*" Los diagnésticos histopatolégicos diferenciales
incluyen meningioma, astrocitoma pilocitico, tumor fi-
broso solitario y lesiones melanociticas.*

La inmunohistoquimica se caracteriza por la presencia
de la proteina s100, la presencia de vimentina y la ausen-
cia de proteina dcida fibrilar glial.'*® Estas técnicas no es-
taban disponibles hace 40 afios en el momento en que se
report6 el primer schwannoma intra-axial, lo que podia
conducir a un diagnéstico erréneo o insuficiente de casos
mds antiguos.

La cirugia sigue siendo la principal modalidad terapéu-
tica y, debido a la naturaleza benigna del tumor, la exé-

resis completa se asocia con la cura y el resultado a largo
plazo es generalmente bueno.™

CONCLUSION

Los schwannomas intraparenquimatosos representan una
muy baja incidencia dentro de la patologia tumoral. Sélo
hay descriptos 16 casos con contenido cilcico en su in-
terior, tal como el caso presentado en este articulo. Esto
hace que el diagnéstico pre operatorio sea subestimado.
Sin embargo, pueden resolverse quirdrgicamente y su re-
seccién total permite la cura de la enfermedad en la gran
mayoria, por ser lesiones benignas.
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COMENTARIO
Los autores presentan un caso de Schwannoma intraparenquimatoso con calcificacién focal en el 16bulo temporal en
un paciente adulto sin neurofibromatosis. Se describe el cuadro clinico de presentacién, los resultados de exdmenes
complementarios y el tratamiento quirurgico realizado. Se complementa de excelentes imagenes tanto intra - operato-
rias como de anatomia patoldgica.

Al ser un tumor infrecuente por sus caracteristicas descriptas, los autores logran en el articulo exponer diferentes teo-
rias de origen y diagndésticos diferenciales referidos en la literatura.
En estos pacientes, donde la exéresis total significa la posible curacién del paciente, evaluaria, siempre que se encuentre
entre las posibilidades, la utilizacién de Resonancia intraoperatoria e incluso el uso de tincién con fluoresceina, lo cual
guiaria en forma mds precisa la delimitacién de la lesién potenciando la remocién total de la lesion.

Gastén Dech
Hospital de Nifios Ricardo Gutiérrez. C.A.B.A., Argentina
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COMENTARIO
Los autores presentan un caso extremadamente infrecuente de un schwanoma intracerebral. El caso esta bien descrip-
to, con muy buenas imagenes operatorias y muy buenos controles por resonancia.

Este reporte de caso tiene interés ya que sélo el 5 al 8% de los tumores intracraneanos son schwanomas, y de éstos
menos de 1 % son intracerebrales.!

Estd bien documentado que las células de Schwan no existen en el parénquima cerebral; lo que hace de estos tumo-
res algo sumamente interesante ya que no se entiende con certeza cudl es su origen y se han descripto multiples teorias
como bien describe este articulo.

Este tipo de reportes son utiles al momento de enfrentarse a una lesion de caracteristicas infrecuentes en la resonan-
cia magnética

Pablo Ajler
Jefe de Neurocirugia de Base de Crineo
Hospital Italiano de Buenos Aires
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COMENTARIO

Muy completa la presentacién del caso en estudio como también la descripcién neuroquirtrgica y las imdgenes.
Macroscépicamente se evidencia la presencia de una cépsula tumoral polilobulada de la cual se infiere el crecimien-
to expansivo del tumor en relacién con el parénquima adyacente lo que equivaldria a grado I de OMS. Desde el
punto de vista patolégico, corresponde a una proliferacién fusocelular con agrupamiento nuclear y expresion focal
de proteina S-100; asociada a calcificacién. La variante calcificada o psammomatosa aparece en el 50% los schwan-
nomas asociados al Sme. de Carney. Los schwannomas intracerebrales son poco frecuentes y se someten a la rigu-
rosidad de las técnicas actuales para su confirmacién. Generalmente, son ricos en trama de Reticulo; el marcador
inmunohistoquimico mds reciente para confirmar la estirpe neural es el factor de transcripcién Sox 10 asociado a li-
naje de crestas neurales. Genéticamente los schwannomas convencionales pierden la expresién del producto del gen
NF?2 (proteina Merlin). En el diagnéstico diferencial de secundarismo incluiria tumores mesenquimaticos relacio-
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nados a mujer adulta. Hasta la fecha, se reportan hasta 70 casos en la literatura por lo cual felicito a los autores por
su aporte.

Silvina Figurelli
Anatomia Patolégica

Hospital de Agudos Dr. Juan A Fernindez GCBA
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