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RESUMEN

Se presenta el caso de un schwannoma esofagico maligno en
un varén de 54 aios que consulté por una historia de disfa-
gia de un afio de evolucion. El estudio demostré una lesion
tumoral en el es6fago distal, con afectacion del cardias y sos-
pecha de adenopatias metastasicas mediastinicas. Se realizé
una esofagectomia Ivor-Lewis con ascenso gastrico, con una
excelente evolucion. La evaluacion histopatolégica puso de
manifiesto la presencia de un sarcoma esofagico en un esofa-
go de Barrett, asociado a afectacion nodal metastasica del
grupo periesofagico. El estudio inmunohistoquimico mostré
positividad para S100, vimentina y negatividad para CD117,
compatible con el diagnodstico de schwannoma maligno. Se
comenta esta infrecuente enfermedad y sus caracteristicas.
Este es el segundo caso comunicado en la bibliografia de un
schwannoma maligno del eséfago con afectacion nodal me-
tastasica.

MALIGNANT NERVE SHEATH TUMOR OF THE
ESOPHAGUS (MALIGNANT ESOPHAGEAL
SCHWANNOMA)

A case of malignant esophageal schwannoma is reported. A
54-year-old man consulted for a 1-year history of dysphagia.
Investigations revealed a tumor of the distal esophagus, with
involvement of the cardia, and were suspicious for metasta-
tic mediastinal nodes. Ivor-Lewis esophagectomy with gas-
tric-tube reconstruction was performed, with favorable
outcome. Histological examination revealed esophageal sar-
coma in a Barrett’s esophagus. Periesophageal nodes had
metastatic involvement. Immunohistochemical study was
positive for S100 and vimentin and was negative for CD117,
compatible with a diagnosis of esophageal schwannoma. We
discuss this rare disease and its characteristics. This is the
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second reported case of malignant schwannoma with lymph
node metastasis.

INTRODUCCION

Los tumores esofdgicos de origen mesenquimatoso son
neoplasias infrecuentes y en su mayoria corresponden a
leiomiomas y tumores de la estroma gastrointestinal
(GIST). Los schwannomas son neoplasias de las vainas
nerviosas periféricas, infrecuentes, en su mayoria de ca-
racter benigno, que se presentan sobre todo en la regién
gastrica. La localizacién esofdgica es rara. Son escasas
las comunicaciones de schwannomas de cardcter maligno
en la bibliografia contemporanea. Se presenta el caso de
un paciente con un schwannoma esofagico maligno con
afectacion nodal metastdsica.

OBSERVACION CLINICA

Var6n de 54 afios, de nacionalidad chilena, con historia de un afio de
evolucion de disfagia asociada a pérdida progresiva de peso. Remitido a
nuestro hospital en junio de 2002, se le realiz6 de forma ambulatoria
una gastroscopia, cuyo informe rezaba: «lesién tumoral, circunferencial,
multinodular, a 34 cm de la arcada dentaria». El estudio histopatolégico
de la muestra tumoral obtenida puso de manifiesto una inflamacién agu-
da edematosa y metaplasia intestinal de tipo coldnico. A pesar de los re-
sultados mencionados, el paciente no acudi6 a los controles médicos de-
bido a que su domicilio estaba en un sector muy alejado del centro
hospitalario.

Remitido nuevamente a nuestro centro en mayo de 2003, se le realiz6
una nueva gastroscopia que evidencié una lesion tumoral esofdgica, ma-
melonada, que se extendia entre los 34 y los 40 cm desde la arcada den-
taria (fig. 1). El informe del estudio histolégico de la pieza tumoral indi-
caba: «Sarcoma esofdgico grado III, compatible con un tumor maligno
de las vainas nerviosas periféricas (schwannoma maligno). Eséfago
de Barrett». El esofagograma con bario demostré una extensa neoplasia
del eséfago distal con probable afectacion cardial y del fondo gastrico
(fig. 2). La tomograffa computarizada de térax y abdomen objetivo la
presencia de una extensa lesién tumoral esofdgica que afectaba al tercio
inferior del eséfago (infracarinal) y el cardias, y que presentaba un lu-
men irregular. Se observd la presencia de masas mediastinicas, que se
pensé podian corresponder a conglomerados de adenopatias (subcarina-
les e infraadrticas), y se sospechd la presencia de pequeias adenopatias
perigdstricas. El parénquima hepético no presentaba defectos focales
(fig. 3). No se pudo realizar una evaluacion preoperatoria con ultrasono-
grafia endoscdpica por no contar nuestro servicio con esta herramienta.
El 7 de julio de 2003 se realiz6 una esofagectomia total Ivor-Lewis, con
ascenso gdstrico via retrosternal, con intencién curativa. El tumor esofa-
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Fig. 1. Vision endoscdpica del tumor esofdgico. Notese la extensa afec-
tacion de la superficie, con dreas de ulceracion de la mucosa.

Fig. 2. Esofagograma. El tumor afecta a todo el esofago distal y la re-
gion cardial.
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Fig. 3. Tomografia de térax y abdomen. El tumor oblitera casi comple-
tamente el lumen esofdgico. Notese el conglomerado de adenopatias ad-
yacente al tumor.

TABLA 1. Resultado del estudio inmunohistoquimico de la
pieza operatoria

Marcador Resultado
Citoqueratinas Negativas

Vimentina Positiva en células tumorales
Desmina Negativa

S100 Positivo en algunas células tumorales
CD117 (KIT) Negativo

gico se encontraba adherido a ambas pleuras y fue necesario resecar una
porcion de la pleura izquierda y del diafragma adyacente para permitir
su movilizacion. Se completé la reconstitucion del trdnsito con una
anastomosis esofagogdstrica manual en la region cervical.

El estudio histopatoldgico final concluy6: «Cancer de la unién gastroe-
sofdgica. Tipo histolégico: sarcoma grado III, cuyos hallazgos morfold-
gicos plantean el diagndstico diferencial entre un GIST o un tumor ma-
ligno de las vainas nerviosas periféricas (schwannoma maligno). Tres de
5 adenopatias periesofdgicas resecadas presentaron invasion neopldsica.
Otros grupos nodales no presentan afectacion metastdsica. Presencia de
metaplasia intestinal (esofago de Barrett)». El estudio inmunohistoqui-
mico (tabla I) fue compatible con el diagnéstico de schwannoma.

El paciente evoluciond satisfactoriamente y se le dio de alta el decimo-
sexto dia. En el control realizado 2 meses después, no habia evidencias
de recidiva tumoral y la ingesta oral de alimentos era normal.

DISCUSION

Los schwannomas o tumores de las vainas nerviosas peri-
féricas de localizacién gastrointestinal son entidades ra-
ras. En 1988 Daimaru et al' propusieron el término
«schwannoma benigno del tracto gastrointestinal», que
diferenciaron de los GIST.

Su incidencia real es desconocida, pero se estima muy
baja. Se considera que las neoplasias de origen mesenqui-
matoso representan entre el 0,1 y el 1,5% de las neopla-
sias esofdgicas?, y en su mayoria son tumores GIST.
Miettinen y Lasota® estiman que la relacién GIST/sch-
wannoma es de 50-100/1 aproximadamente. Cabe desta-
car que los schwannomas gastrointestinales no se asocian
con la neurofibromatosis tipo 1 o 2. La mayoria se origina
en la regién géstrica o intestinal. El schwannoma de loca-
lizacién esofagica es extremadamente infrecuente.
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Con un leve predominio en el sexo femenino*, la edad
media de presentacion de estos tumores es de 54 afios, si-
milar a nuestro caso. Por lo general los pacientes estin
asintomaticos. Los sintomas mds frecuentemente comuni-
cados son la disfagia y la pérdida de peso. Se localizan
con mayor frecuencia en el tercio medio del es6fago. Su
tamafio es variable, con un promedio comunicado® de
6,4 cm. MacroscOpicamente se presentan como tumores
submucosos, bien delimitados, muy dificiles de diferen-
ciar de otras neoplasias benignas como los leiomiomas.
Pueden ser intramurales o submucosos y en ocasiones to-
man una apariencia polipoidea®’.

Existe acuerdo en que el estudio inmunohistoquimico es
indispensable para el diagndstico diferencial de estas neo-
plasias. Los schwannomas se caracterizan por presentar
positividad para la proteina S100 y negatividad para el
marcador CD117 y CD3483,

La definiciéon de malignidad de un schwannoma se basa
en una combinacién de pardmetros histopatolégicos’: pre-
sencia de mitosis, invasion de capas musculares, celulari-
dad, atipia nuclear y necrosis tumoral.

El hallazgo de metastasis nodales periesofagicas en el es-
tudio histopatologico apoya el cardcter maligno del tumor
resecado en nuestro paciente. El tamafio tumoral también
se ha asociado a malignidad. Miettinen et al'® proponen
que los tumores mayores de 6 cm debieran considerarse
malignos, pero los criterios histopatolégicos descritos
previamente definirdn el cardcter maligno del tumor.

El tratamiento de eleccion es la reseccion total. La enu-
cleacion endoscopica se ha llevado a cabo con éxito, pero
siempre en lesiones pequefias y bien delimitadas’. Tam-
bién se han utilizado la polipectomia y el abordaje tora-
coscépico, con buenos resultados’. En nuestro caso, dada
la extensa afectacion esofdgica y la sospecha de metasta-
sis nodales, se utilizé un abordaje cldsico Ivor-Lewis, que
nos permitié resecar el tumor en su totalidad con sus gru-
pos ganglionares y reconstruir el transito intestinal con un
tubo gastrico ascendido por via retrosternal, decision rati-
ficada plenamente con los hallazgos encontrados en la
pieza operatoria posteriormente.

La mayoria de las publicaciones que se pueden encontrar
en la bibliografia actual corresponden a schwannomas be-
nignos. La revision realizada por Murase et al® comprende
todas las comunicaciones de schwannomas esofdgicos
existentes en la bibliografia, 19 casos, de los cuales uni-
camente 3 presentaban caracteristicas de malignidad y
s0lo uno presentaba afectacion nodal metastdsica. El
nuestro es el segundo caso comunicado de un schwanno-
ma maligno esofdgico con metastasis nodales.

Es de especial interés la asociacién existente entre schwa-
nnoma maligno y es6fago de Barrett encontrada en nues-
tro paciente (fig. 4) y no comunicada previamente en la
bibliografia internacional.

Dada la escasisima frecuencia de esta entidad, no es posi-
ble determinar el prondstico con certeza. Controles poste-
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Fig. 4. Schwannoma y esdfago de Barrett. Microfotografia. Se aprecian
células tumorales rodeadas de zonas de metaplasia (gldndulas gdstri-
cas). Tincion HE x40.

riores nos proporcionardn informacidn acerca de la evolu-
cion clinica a largo plazo, pero consideramos que siempre
se debe realizar el maximo esfuerzo quirdrgico para ofre-
cer al paciente una cirugia con caricter curativo y una
mejor calidad de vida posteriormente.
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