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Schwannoma intradseo en fémur, una presentacion inusual. Reporte de caso.
Intraosseous Schwannoma in femur, an unusual presentation. Case report.
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Resumen

El Schwannoma o Neurilemoma es un tumor benigno de derivacién neuroectodérmica que se origina en las
células de Schwann, que constituyen la envoltura de los nervios. Es el tumor benigno méas comun de los nervios
periféricos, tiene predisposicion a originarse a partir de nervios periféricos sensoriales y puede presentarse como
tumores en tejidos blandos. La presentacion intradsea del Schwannoma es rara y corresponde al 0,2% de los
tumores 6seos primarios. Se presenta caso clinico de paciente masculino de 36 afios de edad con tumor en condilo
femoral medial de rodilla derecha de 4 afios de evolucién, cursando con dolor intermitente moderado a quien se le
practico el protocolo oncoldgico, imagenolégico e histoldgico, de la Unidad de Oncologia Ortopédica del estado
Monagas. Se diagnosticé Schwannoma intradseo, se procedio a realizar reseccion marginal y reconstrucciéon con
alloinjerto y fijacion con placa y tornillos con excelente evolucion postoperatoria. El Schwannoma intradseo es
extraordinariamente raro y su ubicacion en el fémur lo es ain mas. El objetivo del presente trabajo es reportar un
caso de Schwannoma Intradseo, mostrar las estrategias para su diagnostico y los tratamientos aplicados, asi como
la revision de los datos al respecto existentes en la literatura. Rev Venez Cir Ortop Traumatol, 2023, Vol 55(1):
59-65.
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Abstract

Schwannoma or Neurilemoma is a benign tumor of neuroectodermal derivation that originates in Schwann
cells, which constitute the nerve sheath. It is the most common benign tumor of the peripheral nerves, has a
predisposition to originate from peripheral sensory nerves, and can present as soft tissue tumors. The intraosseous
presentation of Schwannoma is rare and corresponds to 0,2% of primary bone tumors. A clinical case of a 36-year-
old male patient with a tumor in the medial femoral condyle of the right knee of 4 years of evolution is presented,
presenting with moderate intermittent pain who underwent the oncological, imaging and histological protocol
of the Oncology Unit. Monagas State Orthopedic. Intraosseous Schwannoma was diagnosed, marginal resection
and allograft reconstruction and plate and screw fixation were performed with excellent postoperative evolution.
Intraosseous Schwannoma is extraordinarily rare and its location in the femur is even more so. The objective of this
paper is to report a case of Intraosseous Schwannoma, show the strategies for its diagnosis and the treatments
applied, as well as the review of the existing data in the literature. Rev Venez Cir Ortop Traumatol, 2023, Vol
55(1): 59-65.
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y lo llamé Neurinoma. Sin embargo, en
1935, Stout acuiid el término Neurilemoma
(1). Es un tumor benigno proveniente
exclusivamente de las células de Schwann,
a diferencia de sus analogos provenientes
de nervios, que pueden tener composicién
mixta, se caracteriza por una lesion nodular
encapsulada, solitaria y de crecimiento lento
que puede aparecer en cualquier parte del
cuerpo (1). Es el tumor benigno mas comun
de los nervios periféricos, tiene predisposicion
a originarse a partir de nervios periféricos
sensoriales y presentarse como tumores en
tejidos blandos. Las ubicaciones comunes
incluyen la piel o el tejido celular subcutaneo
de la cabeza y el cuello, asi como a lo largo
de la region flexora de las extremidades (2).
Los Schwannomas son a menudo solitarios y
los Schwannomas multiples se observan en
la enfermedad de von Recklinghauseny en la
Schwannomatosis (1,2).

La presentacidn intradsea del Schwannoma
es rara y corresponde al 0,2% de los tumores
Oseos primarios (3). En el esqueleto, es mas
frecuente la afectacion axial, principalmente
la mandibula, el sacro o los cuerpos
vertebrales, dado que son estas ubicaciones
las mas relacionadas con nervios periféricos
sensoriales. En el esqueleto apendicular
es mas raro encontrarlos, dado que estas
fibras nerviosas son escasas alli (3). Se han
propuesto varias explicaciones que avalen
la presencia intradsea de estos tumores. Las
tres teorias mas cominmente aceptadas son:
1. Un tumor extradseo que causa erosion
secundaria del hueso adyacente; 2. Un tumor
intradseo que surge dentro del canal 6seo
de las arterias nutricias que crece y causa un
agrandamiento secundario del canal, o0 3. Un
tumor intradseo que se origina puramente
dentro de la cavidad medular del hueso (2).
Es la segunda teoria la que se involucra en
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la génesis de los Schwannomas intradseos
(SI) para los huesos largos, la mayoria de
los SI descritos pare huesos largos, parecen
relacionados con la posicion de la arteria
nutricia intradsea (4,5).

Niranthi Perera y colaboradores (5) en una
revision hasta el 2017, reportaron 20 casos
de SI, que afectaban a los huesos largos
donde incluian: fémur, tibia, hiumero, radio,
cubito y peroné, en esta revision, solo se
habian reportado 4 casos en el fémur, hasta
esa fecha. (5), para ese mismo afo Fahad Al-
Lhedan reportod otro caso de Sl de fémur (6).

La mayoria de los Schwannomas intradseos
primarios son lesiones esporadicas, pero se
han encontrado asociadas con el sindrome
de Carney y la neurofibromatosis tipo
| (enfermedad de Von Recklinghausen).
Microscépicamente, tienen un aspecto
similar al Schwannoma de tejido blando vy
demuestran en su composicién dos tipos
de arreglos celulares, Antoni A y Antoni
B. El tejido tipo A esta compuesto por
células fusiformes densamente agrupadas
dispuestas en haces y cordones rodeados
por un citoplasma eosinéfilo. Los nlcleos de
estas células a menudo se disponen en filas
empalizadas, formando cuerpos de Verocay.
El tejido de tipo B tiene células de Schwann
pleomorficas poco dispersas con citoplasma
predominantemente mixoide, estas zonas
coexisten y son alternas (7).

Aunque la transformacion maligna es posible
enlos Schwannomas de tejidos blandos, todos
los Schwannomas intradseos notificados
hasta la fecha han sido benignos. Sin
embargo, hay informes de recurrencia local
(8). En el presente trabajo se hace el reporte
de un caso de S| en fémur, las estrategias
de diagnostico y tratamiento aplicados y se
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realiza revision de los datos existentes en la
literatura.

Reporte de caso

Paciente masculino de 36 afios de edad,
quien es referido a la consulta de la Unidad
de Oncologia Ortopédica del Estado
Monagas, Venezuela, en agosto del 2017, por
especialista de otra institucion, por presentar
imagen osteolitica de condilo femoral medial
de rodilla derecha.

La enfermedad actual, inicié 4 afios previos
a la consulta, caracterizado por dolor de
moderada intensidad, intermitente, atenuado
parcialmente con analgésicos comunes,
concomitantemente hidrartrosis y aumento
de volumen periddico, que se exacerbaba
con la actividad fisica.

El paciente es trabajador de una empresa
petrolera, ejerce funciones de campo, sin
habitos tabaquicos, habitos alcohdlicos
ocasionales, no refiere enfermedades previas
a la enfermedad actual. Madre y padre vivos
conocidos hipertensos controlados.

En el examen fisico: Tensién arterial:
125/75 mmHg. Frecuencia cardiaca: 78
latidos por minuto; frecuencia respiratoria: 21
respiraciones por minutos. Cardiopulmonar
estable, ruidos cardiacos ritmicos y regulares,
no hay soplos; Ruidos pulmonares normales
sin agregados, pulsos normales y simétricos;
Abdomen blando deprimible, sin defensa,
neuroldgico conservado desde el punto
de vista sensorial y motor; al nivel de la
extremidad inferior derecha: se detecta
aumento de volumen en zona medial de

rodilla derecha, dolor a la digito presion
del condilo medial. Ligera hipotrofia de
cuadriceps derecho con respecto al miembro
contralateral. No hay cambios de turgencia
de la piel, no hay red venosa colateral, no
hay presencia de adenopatias locales. La
exploracion de los otros sistemas no arroja
alteraciones. Se completa protocolo de
estudio oncoldgico, previa autorizacion por
consentimiento informado del paciente.

Las imagenes radioldgicas de rodilla derecha
(proyeccion anteroposterior y lateral) revelan
lesion osteolitica geografica tipo B, que
involucra todo el condilo femoral medial,
adelgazando en forma extrema las corticales,
trabeculacién, sin reaccion peridstica, sin
calcificaciones. Se solicitan estudios de
imagenes de extension. La Tomografia
Computarizada (TC) de rodilla derecha: lesién
Unica en condilo medial, con adelgazamiento
muy importante de las corticales, no se
apreciaba invasion a partes blandas, pero si
micro fracturas con algunos signos de minima
reparacion 6sea.LaTCde térax, no evidenciaba
lesiones secundarias en campos pulmonares.
En Gammagrama 6seo: lesién hipercaptante
en rodilla derecha, solo en fémur distal
derecho. En Resonancia Magnética de rodilla,
se aprecia lesion hiperintensa en T2 que se
mantiene intradsea, sin afectacion articular ni
de plano muscular o vascular (Figura 1).

Los estudios de laboratorio, hematolégicos,
funcion renal, hepatica, coagulacion, enzimas
y marcadores, estuvieron dentro de limites
normales.

En este momento la aproximacién diagnostica
apunta hacia un Tumor de Células Gigantes.
Se decide realizar entonces un procedimiento
diagnéstico de certeza.
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Figura 1. Estudios imagenoldgicos de rodilla (radiologia, tomografia y resonancia magnética) donde
se demuestran las caracteristicas del tumor localizado en condilo medial, bien delimitado, adelgazando
corticales y causando micro fracturas patologicas.

Se planifica biopsia quirlrgica incisional, para
completar protocolo oncolégico de la Unidad. Se
lleva a quiréfano para realizar biopsia. Se recibe
resultado con el N° de estudio: 201702727, la
descripcion microscopica reporta: “Secciones
histolégicas coloreadas con hematoxilina
y eosina en donde se observa: Neoplasia
hipercelular con muy poco pleomorfismo y
actividad mitotica practicamente inexistente.
Esta constituida por células fusiformes
dispuestas en manojos paralelos y verticilares
lo que le confiere areas de aspecto vagamente
arremolinado. Las fibras se disponen en
diferentes sentidos, lo que permite apreciar
haces longitudinales y transversales. En muchas

Figura 2. Estudios de anatomia patologica: Histoquimi

areas los nucleos se disponen en empalizada
alrededor de espacios acelulares eosinofilicos.
Focalmente hay zonas hipocelulares laxas
con estroma de aspecto fibrilar. Hemorragia
reciente”. Fue sugerida inmunohistoquimica
para confirmacion diagnostica, el resultado fue
reportado una semana después durante esta
prueba se obtuvo: positividad fuerte y débil
para el S100, pero EMA y CD34 negativo (Figura
2).

Los hallazgos son compatibles con Schwannoma
intradseo de céndilo femoral medial rodilla
derecha. Se clasifica en Estadio 2 de Enneking.

el patrén histolégico de un Schwannoma y su confirmacién inmunohistoquimica con positividad para S100.

62 Rev Venez Cir Ortop Traumatol, 2023, Vol 55(1): 59-65.




G Palomo, S Golindano

LR

Figura 3. Imagenes del intra-operatorio de la cirugia realizada: A. Area de reseccion; B. Material de
reconstruccion utilizada (cabezas femorales) C. Presentacion en el defecto creado. D. Reconstrucciéon
concluida (Fijacién con placa de bloqueo).

Se procede a planificar reseccién oncologica
marginal en fémur distal, retirando parte
del condilo medial y zona metafisaria distal
del fémur derecho y reconstruccion con
alloinjerto estructural y fijacibn con placa
anatémica distal de femur.

Procedimiento quirdrgico: Se lleva a quiréfano
y bajo anestesia general, previa asepsia y
antisepsia y colocacion de campos estériles,
con incision supralesional (de la biopsia) en
rodilla derecha, con extension supracondilea
femoral medial se procede abordar tumor
y realizar reseccién de la lesion al nivel de
la interfase tumor-tejido sano, incluyendo
la cortical medial, que presentaba amplio
compromiso y preservando la region del
hueso subcondral. Luego de culminar
la reseccion se mejoran los limites de la
reseccion mediante fresado de las paredes
del hueso y se aplica adyuvancia quimica
(alcohol) y cauterizacién luego se procede a
reconstruir con cabezas femorales (obtenidas
de banco de hueso), previo moldeado para
reestablecer la configuracién anatomica del
condilo femoral medial y lograr el relleno
de todo el defecto, posteriormente se fija
con sistema de placa bloqueada anatomica
distal para rodilla izquierda, ya que estas
placas vienen disefiadas para abordajes

laterales y nuestro abordaje fue medial, como
priva en los criterios oncolégicos. Se fija la
reconstruccion con tornillos bloqueados. Se
cierra por planos y se deja drenaje aspirativo.
La intervencion durd dos horas.

El post operatorio transcurre en hospitalizacion
con cobertura antibiotica y analgésica, sin
complicaciones, se egresa a los 48horas,
previo retiro del drenaje (Figura 3).

Post operatorio: Se restringio el apoyo por
ocho semanas. Se indicé plan de fisioterapia
que se cumplié durante los primeros tres
meses, con incorporacidon progresiva de
acciones musculares, articulares y por ultimo
reeducacion para la marcha.

Las evaluaciones post operatorias, fueron
cumplidas a los quince dias, (cuando se
retiran puntos), al mes, a los tres meses, a
los seis meses, al afio y a los dos afios, con
parametros clinicos y radiologicos (Figura
4), mostrando: 1. Excelente evolucidon desde
el punto de vista oncoldgico, sin presencia
de recidivas locales. 2. Excelente evolucion
funcional, con reincorporacion laboral a los
5 meses, dado que su funcion articular y
muscular era completa para ese momento.
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Figura 4. Estudio radiolégico en post operatorio
tardio (1afio) donde se aprecia signos de
integracion del injerto.

Discusion

Los Sl son lesiones de aparicion infrecuente,
hay menos de 200 casos en la literatura
mundial y los que ocurren en huesos largos
son excepcionalmente raros, de éstos, solo
siete casos originados en el fémur se han
publicado, previos al presente trabajo. (5,6,8).

Si bien los SI que ocurren en los huesos
largos son excepcionalmente raros, cuando
son solitarios y no estan asociados con
neurofibromatosis como es nuestro caso
estudiado, podria pensarse, que surgen de los
nervios que acompafan a los vasos nutricios
del hueso entre la diafisis y la metafisis, que es
la teoria mas aceptada para los huesos largos,
sin embargo, la ubicacién del SI deLpaciente
fue en la zona epifiso metafisaria, podria
entonces corresponder a una lesidon que se
origino de los nervios del periostio (5).

Los SI, no tienen predileccion por etnia o
sexo, pueden verse en todas las edades, pero
ocurren predominantemente en el grupo

64 Rev Venez Cir Ortop Traumatol, 2023, Vol 55(1): 59-65.

de edad de 20 a 50 anos. Nuestro paciente
contaba con 36 anos de edad al momento
del diagnéstico (3).

Presentaba una enfermedad de larga data,
caracterizada pordoloryaumentodevolumen
transitorio y recidivante durante 4 afios, con
signos tomograficos de micro fracturas,
coincidente en su evolucién con lo sefalado
por Gustavo Costalonga (3), quien refiere que
el SI en fémur tiene un crecimiento lento e
insidioso, con largos periodos de evolucion
3).

Radiograficamente, puede ser dificil distinguir
los SI de otros tumores 6seos benignos,
incluido el Quiste Oseo Solitario, el Quiste
Oseo Aneurismatico, el Tumor de Células
Gigantes, el Condroblastoma o la Displasia
Fibrosa, generalmente lo veremos con patrén
litico geografico, tal y como se presentd
en nuestro caso, donde el diagnostico
diferencial inicial propuesto fue: Tumor de
Células Gigantes. En la descripcion de Kayo
Suzuki (9), ademas, se sefala trabeculacion o
multiloculacion; expansion cortical y menos
frecuentemente fracturas patoldgicas, como
se determind en nuestro caso a través del
estudio radiol6gico y tomografico que dieron
evidenciadetrabeculaciones,abombamientos
de la cortical del céndilo femoral medial y
pequefas fracturas patoldgicas (3,9).

En lo referente a la descripcién de la anatomia
patologica, en nuestro caso, la histoquimica
con hematoxilinay eosina permitié determinar
una apariencia bastante clara de un SI con
células fusiformes con nucleos alargados y
alternancia de areas hipercelulares e hipo
celulares, describiéndose las empalizadas
nucleares alternadas con areas fibrilares, que
constituyen los llamados cuerpos de Verocay
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(3,79). La inmunohistoquimica difusa e
intensa en nucleo y citoplasma para la
proteina S-100 ayudod a definir el diagnéstico
de Schwannoma (7).

En las indicaciones terapéuticas de Kayo
Suzuki y colaboradores (9), se recomienda
la resecciéon intralesional y el relleno con
injerto 6seo o Polimetilmetacrilato, asociado
o no con material de sintesis para soporte y
estabilidad. Nosotros, optamos por realizar la
reconstruccion con material bioldgico, luego
de garantizar que los margenes oncologicos
eran adecuados, esto se hizo a través, del
retiro de 3 mm aproximadamente, de todo
el hueso cercano a la lesion y tras haber
aplicado medidas adyuvantes de la cirugia,
como la cauterizacion de las paredes con
electro bisturi y aplicacion de unos 5 minutos
de gasas impregnadas en alcohol en el lecho
de la reseccion. Asumimos una reconstruccion
con injerto estructural ya que se trataba de
un defecto peri articular y su fijacion era
totalmente necesaria con placa y tornillos
porque anatomicamente el injerto debia
hacerse coincidir con el defecto y estabilizar
para evitar traslados y movilidad durante el
post operatorio.

Tal y como lo sefiala Kayo Suzuki, este caso se
asemeja a los otros Schwannomas intradseos
descritos en cuanto a presentacion clinica,
evolucion, imagenologia, hallazgos patoldgicos
y tratamiento instituido. La  reseccion
intralesional asociada con la terapia adyuvante
local y el relleno 6seo parece ser un método
eficaz para el tratamiento quirurgico (9).
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