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Invaginacion sigmoidea como presentacion clinica de
schwannoma de colon. Caso pediatrico
Sigmoid intussusception as a clinical presentation of colonic schwannoma.

Pediatric case
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RESUMEN

Los schwannomas son tumores que se originan de las células
de Schwann de los nervios periféricos. Su localizacién en
el colon es extremadamente rara y no se han descrito, en la
literatura, casos en nifios. Por lo general, estos tumores son
asintomaticos, pero pueden producir sintomas inespecificos y
gastrointestinales. La presentaciéon comoinvaginaciénintestinal
es muy infrecuente. Se expone el caso clinico de una paciente
de 11 afios de edad con un schwannoma de colon manifestado
clinicamente como invaginacién intestinal de sigma con dolor
abdominal, rectorragiay estrefiimiento de 10 dias de evolucién,
que precisdresecciénintestinal con margenes quirdrgicoslibres,
con buena evolucién posoperatoria.
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ABSTRACT

Schwannomas are tumours originating in the Schwann cells
of the peripheral nerves. The appearance in the colon is
extremely rare, and there are no known cases in the literature
of schwannomas of the colon and rectum described in children.
These tumours are usually asymptomatic, but can produce
non-specific and gastrointestinal symptoms. The clinical
presentation as intestinal intussusception is infrequent. We
presenta case of an 11-year-old girl with sigmoid swchannoma
presented clinically as a colonicintussusception withabdominal
pain, rectal bleeding and constipation of 10 days. An intestinal
resection with free surgical margins was performed.
Keywords: schwannoma, colon, gastrointestinal neoplasms, sigmoid,
intussusception.
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INTRODUCCION

Los schwannomas son tumores infrecuentes
que se originan de las células de Schwann de los
nervios periféricos, que representan, tinicamente,
el 2-6 % de todos los tumores mesenquimales
y el 0,1 % de los tumores benignos del tracto
gastrointestinal."? La incidencia es similar tanto
en hombres como en mujeres y tienden a aparecer
a partir de la sexta década de vida, aunque
pueden surgir a cualquier edad.>* Estos tumores
pueden presentarse a lo largo de todo el cuerpo,
pero se localizan, mds frecuentemente, en la
cabeza, el cuello y las extremidades superiores e
inferiores. En el tracto gastrointestinal, aparecen
con mayor incidencia en el estémago (el 83 %) y
en el intestino delgado (el 12 %).° La presentacion
colénica es rara y, cuando aparecen, suelen
afectar, en primer lugar, a ciego, seguido de
sigma, rectosigma, colon transverso, colon
descendente y recto."? Los schwannomas de
colon y recto se asocian, generalmente, con
neurofibromatosis sistémica, como la enfermedad
de Von Recklinghausen.® No existen casos
descritos en la literatura de schwannomas de
colon y recto en nifios. Se presenta el caso clinico
de una paciente de 11 afios de edad con un
schwannoma sigmoideo presentado clinicamente
como una invaginacién intestinal de sigma;
ambas patologias son muy raras.

CASO CLINICO

Nifia de 11 afios que acudié al Servicio
de Urgencias de nuestro Hospital por dolor
abdominal, estrefiimiento y rectorragia de 10 dias
de evolucion. La paciente permanecia afebril y
hemodindmicamente estable. Al momento de la
exploracion fisica, presentaba distensién abdominal
y defensa abdominal en el hipogastrio, y, con el tacto
rectal, se palp6 una masa fibroeldstica, redondeada,
que prolapsaba por el recto. La analitica mostré
leucocitos 13900/ mm?, hemoglobina de 13,8 g/dl
y marcadores tumorales negativos (antigeno
carbohidrato —carbohydrate antigen; CA-19,9,
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por sus siglas en inglés—: 10,9 U/ml; antigeno
carcinoembridnico —carcinoembryonic antigen;
CEA, por sus siglas en inglés—: 1 ng/ml). En la
radiograffa abdominal, existfa una dilatacién
del intestino delgado y del colon, sin evidencia
de gas distal en el recto. Tanto en el estudio
ecogréfico como en la tomograffa computada
(TC), se evidencié una imagen compatible con
invaginacion sigmoidea. En la TC, se apreciaba,
en el extremo de la invaginacién, un nédulo
intraluminal, redondeado e hipovascular
(Figura 1). Se realizaron un pneumoenema y un
hidroenema, que no fueron efectivos. Antes de
la intervencidn, se realizé una colonoscopia, que
identificé una tumoracién con mucosa isquémica
a 10 cm del margen anal. No fue posible el paso
del colonoscopio posterior a la masa, que alcanz6
un fondo de saco ciego. En la cirugia, se observé

FiGura 1. Pruebas de imagen

una invaginacion de colon sigmoide de 15 cm
de longitud. Se consiguié la desinvaginacién
completa, y se encontrd, como cabeza de la
invaginacién, una tumoracién redondeada
intraluminal, firme, grisdcea, de 4 x 3 x 3 cm, con
ulceracién de la mucosa (Figura 2). Se realizé la
reseccién del colon sigmoide afecto con margenes
quirtrgicos de 1,5 cm y anastomosis término-
terminal. La paciente evolucioné favorablemente
y fue dada de alta el séptimo dia posoperatorio,
sin precisar ningiin tratamiento neoadyuvante.
La histopatologia del segmento de sigma
resecado confirmé una neoplasia sé6lida
intramural, bien delimitada de 4 x 3,2 x 3,2 cm
con mdrgenes quirdrgicos libres de lesidn,
constituida por una proliferaciéon de células
de morfologia fusiforme dispuestas en
haces cortos entrecruzados, con formacién

A. Ecografia abdominal en la que se observa una lesién ecogénica en el hipogastrio sugestiva de invaginacién sigmoidea con

vascularizacién preservada.

B, C, D. Corte coronal, transversal y sagital de la tomografia computada, en la que se visualiza una imagen compatible con
invaginacién sigmoidea con un nédulo hipovascular de 40 mm en el extremo distal.

FIGURA 2. Hallazgos quirtirgicos

A. Imagen de invaginacién sigmoidea de aproximadamente 15 cm.

B. Tumoracién redondeada intraluminal, grisdcea, de 4 x 3 x 3 cm, con ulceracién de la mucosa, compatible con schwannoma de colon.
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ocasional de empalizadas nucleares. El andlisis
inmunohistoquimico mostré que las células
neopldsicas expresaban S-100, vimentina y CD34,
que fueron negativos para actina de musculo liso,
desmina, DOG1, CKIT, Ckael/ae3 y B-catenina
(Figura 3). El indice proliferativo Ki-67 fue bajo
(1 %). El indice mitético no mostré potencial
maligno. Por lo tanto, la anatomia patolédgica
confirmé el diagnéstico de schwannoma de colon
sigmoide.

Se realiz6 el estudio genético, que descart6
neurofibromatosis y schwannomatosis.

DISCUSION

Verocay describié por primera vez los
schwannomas en 1910.2 Desde entonces, los
casos de tumores mesenquimales han ido en
aumento, debido al desarrollo de las técnicas
inmunohistoquimicas de tincién.? Sin embargo,
los schwannomas primarios de colon y recto
no asociados a neurofibromatosis sistémica son
adin extremadamente raros. Por lo general, los
schwannomas son tumores benignos de origen
ectodérmico de crecimiento lento que pueden
degenerar a tumores malignos (sarcomas) en
raras ocasiones.'? Sin embargo, estd descrita la
capacidad de degeneracion maligna en aquellos
casos que no se extirpan.’® Estos tumores son,
generalmente, asintomadticos, pero pueden
producir sintomas inespecificos, como dolor,
fatiga y fiebre, y sintomas gastrointestinales,
como tenesmo rectal, dolor abdominal,
rectorragia, alteraciones deposicionales u
obstruccién de colon.!” La presentacién clinica
como invaginacion es extremadamente rara.

FIiGura 3. Anatomia patolégica

Solo existe un caso descrito en la literatura de
una invaginacién intestinal secundaria a un
schwannoma de sigma, como nuestro caso.?
A pesar de que la invaginacidn intestinal es
frecuente en los nifios menores de 2 afos, es
poco habitual en los nifios mayores, y, ademds,
la invaginacién colocolénica es extremadamente
infrecuente (< 5 % de todas las invaginaciones en
la edad pedidtrica) y son, por lo general, causadas
por otras patologias que funcionan como cabeza
de invaginacién,” como diverticulo de Meckel,
duplicaciones intestinales, linfomas, hiperplasia
nodular linfoidea o malformaciones vasculares.

Las pruebas de imagen son inespecificas y
el diagndstico del schwannoma intestinal es
dificil. El diagnéstico diferencial debe realizarse,
principalmente, con los tumores estromales
gastrointestinales (gastrointestinal stromal
tumor; GIST, por sus siglas en inglés), debido
a su semejanza macroscépica.® Ambos tipos
de tumores estdn localizados en la pared del
tracto gastrointestinal y muestran un patrén
de crecimiento similar.®® La TAC muestra una
masa intramural homogénea que protruye de
la mucosa colénica, lo que se diferencia de los
GIST, que son masas heterogéneas. No suele
haber evidencia de cdpsula tumoral, cambios
quisticos, formacién de cavidades, necrosis o
calcificaciones, caracteristicas que se describen
con més frecuencia en los GIST.? Generalmente,
las pruebas de imagen no confirman el
diagndstico de este tipo de tumores, por lo que es
necesaria la biopsia o resecciéon completa, como
en nuestro caso, dada la agudeza del cuadro, para
alcanzar un diagndstico definitivo.?

A. Inmunorreactividad frente a la protefna S-100.
B. Células fusiformes sin atipia en haces entrecruzados.
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Macroscépicamente, los schwannomas
intestinales suelen presentarse como pélipos
bien definidos, lobulados, blanco-amarillentos
que pueden ulcerar la mucosa, como se puede
observar en la Figura 2, y, en raras ocasiones,
pueden ser de consistencia dura, sé6lidos,
ulcerados o calcificados."® Microscépicamente,
se disponen en un patrén de haces entrelazados,
rodeados de un infiltrado de células linfoides
con centros germinales y pequefios focos de
atipia celular con escasa actividad mitética.! En
el sistema gastrointestinal, se originan con mayor
frecuencia del plexo de Auerbach que del plexo
de Meissner.’ El analisis inmunohistoquimico de
las células tumorales se considera la herramienta
diagndstica 6ptima para este tipo de tumor y
es muy util para el diagnéstico diferencial con
otras lesiones, como GIST, tumores autondémicos
gastrointestinales (gastrointestinal autonomic
nerve tumors; GANT, por sus siglas en inglés),
leiomiomas o leiomiosarcomas, que pueden
presentar un comportamiento mds agresivo.
Los schwannomas, generalmente, presentan
reactividad postiva para S5-100, vimentina y
la proteina dcida fibrilar gliar (glial fibrillary
acidic protein; GFAP, por sus siglas en inglés),
y no presentan reactividad para el receptor
transmembrana de la tirosin-kinasa, denominado
¢-KIT o CD117, CD34, actina o citoqueratinas,
que aparecen de forma tipica en los tumores
GIST, GANT o tumores musculares.'® El indice
proliferativo Ki-67 se recomienda como indicador
de malignidad. Se considera que su positividad
(= 5 %) estd estrictamente relacionada con una
mayor agresividad tumoral y mds del 10 % se
consideran malignos.® En nuestro caso, el indice
proliferativo Ki-67 fue del 1 %. Tras el diagnéstico,
la opcién terapéutica de eleccién se considera la
reseccién radical con mdrgenes libres, debido a
su tendencia de recurrencia local o malignizacién
en aquellos casos que no se tratan.?® El abordaje
quirdrgico dependerd del tamafio del tumor,
localizacién y el patrén histopatolégico, en
aquellos casos en los que se pueda realizar una

biopsia previa para establecer el diagnostico
anatomopatolégico. El prondstico para estos
pacientes es bueno, ya que la recurrencia o la
presencia de metdstasis son raras.

En conclusién, se presenta un caso clinico
extremadamente raro en una nifia, tanto por la
presencia de un schwannoma sigmoideo como
por su presentacion clinica como invaginacion
intestinal de sigma. A pesar de lo poco frecuente
que es el schwannoma de colon, se deben
conocer sus posibles presentaciones clinicas,
caracteristicas y tratamiento, y tenerlo en cuenta
en el diagnéstico diferencial de tumoraciones
localizadas en el colon. B
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