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Schwannoma septal, una causa infrecuente de obstruccion
nasal

Septal schwannoma, an uncommon cause of nasal obstruction
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Resumen

Los schwannomas son neoplasias derivadas de las células de Schwann de la cu-
bierta de los nervios periféricos. Su desarrollo en la regién nasosinusal es poco
frecuente, especialmente a nivel septal. Su diagnostico diferencial es variado y
debe establecerse con otras causas mds habituales de masa nasal unilateral. Su
tratamiento es quirtrgico. Describimos el caso de un varén de 47 anos con una
masa nasal derecha intervenida mediante cirugia endoscopica nasosinusal y con
diagnoéstico anatomopatoldgico de schwannoma septal.
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Abstract

Schwannomas are tumors that proceed from Schwann cells in the cover of periphe-
ral nerves. It is uncommon in the sinonasal area, especially in the nasal septum.
The differential diagnosis is extensive and requires contemplating other more fre-
quent causes of unilateral nasal mass. The current treatment of septal schwanno-
ma is surgical. We report a 47-year-old male with a right nasal mass operated by
endoscopic sinonasal surgery with an anatomopathological diagnosis of a nasal
septal schwannoma.
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Introduccion

Los schwannomas son neoplasias derivadas
de las células de Schwann que forman parte de
la envoltura de los nervios periféricosy pueden
originarse en cualquier nervio mielinizado~
Del total, el 25%-45% se localizan en cabeza
y cuello’, siendo el octavo par craneal el lugar
mas frecuente de desarrollo’~; aunque puede
aparecer en otras localizaciones como cuero
cabelludo, cara, parétidas, cavidad oral, farin-
ge, laringe y trdquea, de modo mads habitual
que en la regién nasosinusal, que supone el
4% del total de los schwannomas craneocer-
vicales'?. A este nivel, el lugar mas comin
de aparicion es el laberinto etmoidal, seguido
de senos maxilares, cavidad nasal y senos
esfenoidales®. El desarrollo a nivel septal es
infrecuente. Su diagnoéstico se basa en hallaz-

gos histopatolégicos' y su tratamiento eficaz
es la exéresis de la neoplasia con médrgenes de
seguridad libres'?.

Caso Clinico

Varé6n de 47 anos que consulta por insufi-
ciencia respiratoria nasal derecha y epistaxis de
repeticién. Como dnico antecedente personal
destaca leucemia aguda linfoblastica B tratado
con quimioterdpicos y en remision desde hace
15 anos. No fumador y bebedor ocasional.
En la exploracion se identifica una masa po-
lipoidea de coloracién amarillenta que ocupa
la totalidad de la fosa nasal y se exterioriza
anteriormente a través de la narina. Se realiza
un estudio de tomografia axial computarizada
donde se identifica una lesién hipodensa con
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realce periférico que produce remodelacién de
las estructuras de la fosa, erosiona el tabique
nasal y los huesos propios, engloba la porcién
anterior de los cornetes medio e inferior y
destruye la pared ésea medial del conducto
lacrimonasal; sin signos de invasién orbitaria
o afectacion grosera de los senos paranasales
(Figura 1).

Ante estos hallazgos, y debido fundamen-
talmente a la destruccion 0sea, se realiza una
biopsia. La muestra es fuertemente positiva
para proteina S100 y Sox10, pero inconclu-
yente. Se decide, consecuentemente, la exéresis
de la masa en el quiréfano mediante cirugia
endoscdpica nasosinusal. Se aprecia una lesién
dependiente del septo posterior, de aspecto
gelatinoso y coloracién amarillenta, con vasos
en su superficie, que se extiende hacia coanay
se introduce en meato medio comprimiendo
medialmente el cornete medio. Se realiza una
extracciéon en bloque de la masa y se toman
muestras de sus margenes.

El estudio anatomopatoldgico ofrece una
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lesion con dreas hipercelulares de células
fusiformes, con ntcleo hipercromdtico y
disposicién en empalizada, entremezcladas
con dreas de escasa celularidad y estroma mds
laxo, sin signos de malignidad. El estudio
inmunocitoquimico ofrece fuerte positividad
para S100 y Sox10, y negatividad para actina,
EMA, CK, AE1/AE3, HMB45, melanA, CD34,
ALK y STAT16. Los mérgenes estan libres de
patologia. Ante los hallazgos encontrados se
establece el diagndstico de schwannoma septal
benigno.

Discusion

El schwannoma septal es una entidad poco
descrita en la bibliografia'. Se manifiesta pre-
dominantemente entre los 40 y los 60 afios, sin
predominio racial o sexual’. Suele originarse
en la regién mds posterior del septo nasal,
del ramo nasopalatino del nervio trigémino'.
Sin embargo, existen otros posibles origenes,

Figura 1. En A se puede apreciar como una masa hipodensa en la fosa nasal izquierda erosiona el septo nasal y el hueso propio
izquierdo, sin afectar a las estructuras orbitarias. En B, la misma lesién engloba la cabeza del cornete medio, pero no invade el seno
maxilar ipsilateral.
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como los nervios simpaticos que inervan los
vasos septales, los nervios parasimpdticos de
las gldndulas mucosas o el nervio etmoidal
anterior, también rama del trigémino, en la
region anterior del septo**. En el caso descri-
to tratamos un schwannoma originado en el
septo posterior, siendo el lugar mas frecuente
de desarrollo.

A diferencia de lo que ocurre en las otras
localizaciones nasosinusales, donde tarda en
manifestarse; a nivel septal supone sintomato-
logia precoz** con obstruccién nasal, rinorrea,
anosmia, cefalea y epistaxis de repeticién'>. En
caso de afectar a senos paranasales o a 6rbita,
puede manifestarse con edema facial o propto-
sis del globo ocular?. En caso de invadir el seno
esfenoidal puede suponer diplopia secundaria
a compresion de pares III, IV y VI*®. En casos
avanzados, y lesiones muy extensas, puede
suponer hipopituitarismo®.

Debe incluirse en el diagndstico diferencial
de cualquier masa nasal unilateral, con poli-
posnasales, pdlipo antrocoanal, rinosinusitis
crénica, concha bullosa, papiloma invertido
y quistes de retencién como entidades mads
frecuentes. También se deberian incluir en
este diagnostico diferencial algunas entidades
menos habituales, como displasia fibrosa, he-
mangioblastoma, meningioma, neurofibroma,
encondroma, mucocele septal, linfoma, ame-
loblastoma, adenoma pleomérfico, mixoma,
carcinoma escamoso, melanoma, mixoma,
fibromixoma, angiofibroma, neuroestesioblas-
toma, y schwannoma malgino'”

El neurofibroma es una entidad que com-
parte ciertos rasgos con el schwannoma, como
clinica, hallazgos endoscépicos y estrategia
terapéutica. Sin embargo, difieren en el origen,
ya que éste deriva de diversas estructuras de
la envoltura neuroldgica, como elementos del
perineuro, endoneuro, las mismas células de
Schwann, fibroblastos o incluso axones®. En-
doscépicamente presentan rasgos comunes,
tratindose de masas polipodeas, de superficia
lisa y cubiertas por mucosa normal. Su colo-
racién varia de rosados a palidos, pudiendo
tomar cierto tono amarillento debido al
depésito de lipidos*. La histopatologia puede
no ser claramente diferencial entre ambos, y
suele necesitarse de marcadores inmunohis-
toquimicos para determinar el diagndstico*.
Resulta importante establecer el diagndstico

diferencial entre estas entidades, ya que el
riesgo de malignizacién es superior en el
neurofibroma’.

Lo mads frecuente es que el schwannoma se
trate de un hallazgo solitario sin relacién con
sindromes genéticos. Sin embargo, ocasional-
mente, puede aparecer en el contexto de la
neurofibromatosis tipo 2*>¢. Habitualmente
es una lesiéon benigna, y raramente maligniza?,
haciéndolo tan solo en el 2% de los casos®.

Los hallazgos que puede ofrecer la tomo-
grafia computarizada son inespecificos, pero
permite conocer la extensién y en ocasiones
el origen de la neoplasia'”. Muestra una lesién
homogénea, bien definida, con densidad de
tejidos blandos, con realce periférico tras la
administracion de constraste®*. La erosion dsea
de las estructuras dseas de su periferia es fre-
cuente, pero no su destruccién*. La resonancia
magnética puede aportar informacion sobre la
invasion de la base del craneo'. El schwannoma
ofrece una intensidad isointensa en relacién al
musculo en T1 y una intensidad mayor en T2.
Al administrar contraste de gadolinio ofrece un
realce homogéneo’. Mediante la secuencia en
T2 es posible observar ciertos signos especificos
de las neoplasias derivadas de la envoltura de
los nervios, como el signo de la diana o el signo
fascicular'’.

Debido ala escasa certeza que pueden ofre-
cer las pruebas de imagenes, para el diagndstico
es fundamental la biopsia o la completa exére-
sis de la masa para un estudio anatomopatold-
gico"?. La biopsia cobra sentido en casos donde
se valore la malignidad de lalesién, bien por su
aspecto, o bien por la capacidad invasiva que
pueda observarse en los estudios de imagen®.
No obstante, conviene tener presente que se
trata de una lesién con un estroma ricamente
vascularizado, de modo que dicha biopsia
puede suponer un sangrado profuso®. Macros-
cépicamente son masas quisticas encapsuladas
en estrecho contacto con el tejido neurolégi-
co'?. Microscépicamente, los schwanomas se
dividen en dos tipos: Antoni A, con células
fusiformes, alta celularidad y nticleos en empa-
lizada; y Antoni B, con células desorganizadas,
escasa celularidad y estroma mal definido"?
(Figura 2). Es comdn que presenten dreas de
ambos tipos en proporcion variable?’. El tipo A
supone el 64% de los casos, el mixto supone el
23% (el descrito en el caso es de este tipo) y el

Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2022; 82: 216-220



Schwannoma septal, una causa infrecuente de obstruccion nasal - A. Gonzélez F. y cols.

tipo B el 13%”. El subtipo histolégico no tiene
significacion prondstica’. En casos dudosos, la
inmunocitoquimica puede ser de gran ayuda,
ya que esta neoplasia expresa el marcador S100
intensamente'. Otros marcadores altamente
especificos son la calreticulina y CD56*. La
positividad de los tres marcadores ofrece una
muy elevada posibilidad de diagnosticar un
Schwannoma*. CD34 y el factor XIII aparecen
mas comunmente en el caso de neurofibroma,
de modo que los cinco marcadores descritos
son interesantes en el diagnéstico diferencial
entre ambas entidades®.

Sox10 es una proteina relacionada con la
mielinizacién en el sistema nervioso. Puede
emplearse como un marcador muy especi-
fico y sensible de tumores de las células de
Schwann'’. En el caso descrito, la muestra
presenta una intensa positividad para este
marcador.

A nivel histolégico, son signos sugerentes
de transformacién maligna la presencia de
areas de necrosis, atipia celular y alto indice
mitético®. Ademds, el schwannoma benigno
ofrece fuerte positividad para la proteina S100,
al contrario que el maligno, que ademds, ofrece
positividad para vimentina y proteina dcida
fibrilar glial®.

El tratamiento electivo es la exéresis com-
pleta con mérgenes de seguridad'?. Para esto,
pueden emplearse varios abordajes. Los mds
empleados son el abordaje endoscépico y la
rinotomia lateral'. El primero ofrece varias
ventajas como la ausencia de cicatriz exter-
na, ser un acceso minimamente invasivo,
una estancia hospitalaria mds corta y menor
morbilidad, en comparacién con el resto de
abordajes'. Existen otras vias de abordaje como
el Caldwell Luc o el abordaje desde el tercio
medio facial’. Los abordajes externos tienen
utilidad en caso de que no se pueda acceder
completamente a la lesién, por su tamafio o
por infiltrar estructuras craneofaciales?, como
en caso de schwannomas malignos’. En caso
de que la neoplasia se localice en la regién mas
anterior del septo, puede eliminarse mediante
rinoscopia anterior, siempre y cuando puedan
asegurarse los médrgenes libres de tumor!.

La radioterapia no es de utilidad en caso de
schwannomas benignos, pero si estd indicada
de modo adyuvante a la cirugia y en pacientes
inoperables, en caso de schwannoma malig-
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Figura 2. A es un corte teflido con hematoxilina y eosina donde se
puede identificar el patrén mixto del schwannoma, con una region con
mayor celularidad y nucleos en empalizada (Antoni A) y otra regién con
menos células y estroma menos definido (Antoni B). B es un corte de

inmunocitoquimica con el marcador S100 fuertemente positivo.

no®'?'3. No se ha registrado en la bibliografia
ninguna recidiva de schwannomas septales
hasta la fecha, con un tratamiento adecuado®°.
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