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Schwannoma del nervio facial como diagnéstico diferencial
en tumores de la region parotidea en pediatria
Facial nerve schwannoma as differential diagnosis of parotid tumors in pediatrics
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RESUMEN

El schwannoma es un tumor benigno originado de las células
de Schwann y puede producirse a lo largo de cualquier
nervio en el que estas células formen parte de su vaina.
Los schwannomas del nervio facial extratemporales son
infrecuentes y se presentan como masas indoloras en la
region parotidea, de lento crecimiento y con compromiso del
nervio facial. Se los debe tener en cuenta como diagndstico
diferencial en masas parotideas en los nifios, aunque sean
raros. La utilizacién de la puncién aspirativa con aguja finay la
resonanciamagnéticanuclear evidencialamejor aproximacién
diagnéstica. El tratamiento quirtrgico de eleccién en la
localizaciénintraparotidea esla parotidectomiasuperficial. Otra
opcién es la tumorectomia completa con electroestimulacién
intraoperatoria y preservacion del nervio facial. Se presentaun
caso deschwannoma intraparotideo en una paciente pediétrica
operada con esta tltima técnica.
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ABSTRACT

Schwannomas are benign tumors which arise from Schwann
cells and take place along peripheral nerves. Extra-temporal
facial nerve schwannomasareinfrequentand presentas painless
masses in the parotid region, slow-growing and involvement
of the facial nerve. Although rare, they should be taken into
accountasa differential diagnosis in parotid masses in children.
Surgical strategies include superficial parotidectomy and
surgical tumor resection with electrical nerve stimulation and
nerve preservation. The following case describes a paediatric
patient treated with the previously mentioned nerve sparing
surgical technique.
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INTRODUCCION

El schwannoma (neurilemoma) es un tumor
benigno que surge de las células de Schwann.
Puede producirse a lo largo de cualquier nervio
craneal o espinal en el que estas células formen
parte de su vaina. Los schwannomas del nervio
facial son infrecuentes; la mayoria son originados
de su regién intratemporal. Solo el 9 % de los
casos derivan de la porcién intraparotidea del
nervio, lo que representa del 0,2 % al 1,5 %
de todos los tumores de la regién parotidea.’
La mayoria de estos tumores en pediatria son
benignos; los mds frecuentes son los que se
originan en la gldndula, como los adenomas
pleomorfos y las anomalias vasculares.? Los
tumores que se originan del tejido nervioso, como
los schwannomas, son atin més raros, pero deben
incluirse entre los diagndsticos diferenciales.?
Se presentan como masas sélidas, indoloras
y de lento crecimiento, con diferente grado
de afectacién del nervio facial. Dada la escasa
sintomatologia con la cual aparecen, es dificil
pensar en ellos como diagnéstico.? Se reporta
un caso clinico en una paciente pedidtrica con
diagnéstico de schwannoma intraparotideo.

CASO CLINICO

Paciente de 16 afios de edad, de sexo femenino,
que consult6 por presentar una tumoracién en la
region parotidea derecha, indolora, de 4 afios de
evolucién. No referia sintomas acompafiantes.
Al momento del examen fisico, se constaté una
lesiéon duro-eldstica, polilobulada, con la piel de
coloracién normal, sin aumento de la temperatura
local ni compromiso del nervio facial.

Se realiz6 una ecografia, que informé una
formacién sélida heterogénea de 35 x 24 mm
en la regién parotidea superior derecha. Para
complementar el plan de estudio y descartar
el compromiso de estructuras profundas, se
realizé una resonancia magnética nuclear
(RMN), que mostré una formacién heterogénea
de 30,5 x 28 x 36 mm (Figura 1). Como parte del
algoritmo diagndstico, se realizé una puncién
aspirativa con aguja fina (PAAF), que informé
una proliferacién fusocelular benigna vinculable
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con schwannoma. La inmunohistoquimica fue
5100 positivo. Con estos hallazgos, se decidié
la conducta quirdrgica. Se realizé una exéresis
completa de la lesién, con electroestimulacién
intraoperatoria para identificar y evaluar la
funcionalidad del nervio (Figura 3). La anatomia
patoldgica confirmé el diagndstico (Figura 2).

Para observar el compromiso del nervio
facial, se utiliz6 la Escala de Gradacién de la
Funcién Muscular Facial de House-Brackmann
en la evaluacién pre- y posoperatoria, que
resulté normal en todos los territorios (House-
Brackmann I).

Presenté buena evolucién posoperatoria
sin intercurrencias. En el seguimiento a largo
plazo a 5 afios, no se constaté recidiva, con
conservacién completa de la funcién nerviosa y
buena apariencia estética.

DISCUSION

Los schwannomas son tumores benignos que
surgen de las células de Schwann de cualquier
vaina nerviosa, ya sea periférica o craneal. Los
del nervio facial pueden surgir de cualquier
parte del nervio en todo su trayecto intra- o
extratemporal, desde la unién con la célula glial-
schwann al dngulo pontocerebeloso hasta sus
ramas periféricas en la cara. Rara vez, surgen de
la porcién intraparotidea del nervio facial,® como
en el caso de nuestra paciente. Cldsicamente,
se presentan como masas parotideas sélidas,
moviles, de larga evolucién, asintomaticas, con
debilidad facial progresiva o paralisis facial
periférica, debido a la compresién nerviosa por
el crecimiento tumoral.* Cuando el dolor o la
parélisis facial no se resuelven, hay que sospechar
malignidad.

FiGURA 1. Resonancia magnética nuclear: ponderacion T2, cortes coronal (A), axial (B) y parasagital (C). Se observa una
lesion hiperintensa, heterogénea de 30,5 x 28 x 36 mm en la region parotidea

FIGURA 2. Anatomia patolégica de la puncion aspirativa con aguja fina guiada por ecografia. Tincién HyE. Se observa una
proliferacion fusocelular benigna vinculable con schwannoma, a. 10x, b. 20x
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Son tumores raros en la poblacién pedidtrica;
el primer reporte de la literatura inglesa es del afio
1996 por Kumar y colaboradores.’

El diagnéstico preoperatorio es fundamental
para la planificacién quiridrgica, pero es dificil,
debido a la baja frecuencia que presenta y
los pocos signos tipicos asociados.® No hay
imdgenes patognomoénicas de este tipo de
tumores. En la ecografia, se presentan como
masas hipoecogénicas con forma de huso y
dreas quisticas, pero su utilidad es limitada,
ya que no permite localizar con certeza la
ubicacién del nervio facial y su compromiso. En la
tomograffa computada, se muestran como masas
de superficie lisa, bien delimitadas, y permite,
ademds, evaluar si existe compromiso 6seo.?

En la actualidad, el método no invasivo por
excelencia para la evaluacién preoperatoria es la
RMN.'* Brinda informacién sobre la localizacién
del tumor dentro del recorrido del nervio, la
profundidad y la afectacién de la gldndula
pardtida. Ademds, ayuda a orientar sobre el
origen neurogénico de la lesién, debido a que se
presentan, caracteristicamente, como tumores
bien definidos originados de la vaina nerviosa del
nervio, que son isointensos en T1, con aumento
de la intensidad en la periferia y disminucién de
la intensidad central en T2 (signo diana).! Este
método permite también determinar la extensién
de la reseccion que serd necesario llevar a cabo. La
RMN fue el método elegido para evaluar la lesion
en nuestra paciente.

Se puede realizar una PAAF de la lesién
para obtener la muestra citolégica y lograr
el diagnéstico definitivo; sin embargo, esto
es posible solo en el 17,6 % de los casos,®

debido a que, si el schwannoma tiene dreas de
degeneracién quistica o mixoide, o una alta
proporcién de coldgeno, la puncién puede ser
no diagnéstica e, incluso, algunas veces, tener
un resultado preoperatorio erréneo."® En nuestro
caso, la PAAF nos permiti6 arribar al diagnéstico.
Histolégicamente, se presentan como una lesiéon
sélida, bien delimitada y encapsulada que no
invade el tejido circundante. Dentro de la masa,
se observa una arquitectura bifdsica conformada
con dreas hipocelulares con abundante material
acelular y otras dreas hipercelulares con
abundantes nticleos y citoplasma.®

Las tinciones inmunohistoquimicas pueden
ayudar al diagndstico diferencial. Los marcadores
mds usados son el S100, actina del misculo liso,
CD68, pancitoqueratina y calretinina. Estos
tumores son muy positivos para la tincién S100,
que es el mds especifico para su diagnostico.® La
actina del musculo liso sirve para diferenciarlos
de aquellos tumores de origen muscular. E1 CD68
puede ser utilizado para descartar una lesién
histiocitica. La pancitoqueratina lo diferencia de
los tumores de origen epitelial. La calretinina
es util para distinguir el schwannoma del
neurofibroma, dado que el primero mostrard una
tincién difusa, mientras que el segundo se tefiira
débilmente o no lo hara.®

Para evaluar de manera objetiva la funcién
del nervio facial tanto pre- como posoperatorio, se
puede utilizar la Escala de Gradacién de la Funcién
Facial de House-Brackmann (Figura 4), que
establece seis categorias o grados de disfuncién,
que van desde grado I o funcién normal de todos
los territorios nerviosos hasta grado grado VI con
paradlisis total y pérdida del tono.”®

FiGura 3. A. Aspecto preoperatorio. B y C. Exéresis tumoral. Se observa la gldandula parétida indemne por debajo del tumor (*).

D. Pieza quiriirgica




€304 / Arch Argent Pediatr 2019;117(3):e301-e304 | Presentacién de casos clinicos

La decision final de resecar un schwannoma
del nervio facial sigue siendo controvertida, en
parte, debido al crecimiento benigno y lento
del tumor versus el riesgo de posibilidad de
lesion nerviosa permanente durante la reseccién.
Algunos autores prefieren la reseccién en
casi todos los casos, mientras que otros han
demostrado que la descompresién del nervio
facial o incluso solo la observacién pueden ser
alternativas dtiles.’

S5i el nervio facial estd gravemente afectado
(House-Brackmann V o VI), entonces, la eleccion
es la extirpacién del tumor y el injerto nervioso
si es factible. Con la funcién del nervio facial
conservada, se puede optar por la reseccién,
la descompresién o la observacién con un
seguimiento con electroneurograffa e imagenes."**

En la localizacidén intraparotidea, la
parotidectomia superficial es la técnica de
eleccién. Durante esta, la diseccién tumoral suele
ser dificil, lo que aumenta el riesgo de seccién
del nervio facial. Esto se puede evitar mediante
la localizacién del nervio con estimulacién
eléctrica. La electroestimulacién del tumor es
un método muy caracteristico que da como

resultado el movimiento de los musculos faciales
afectados.’ La dificultad intraoperatoria para
localizar el nervio facial durante la extirpaciéon
del tumor es una caracteristica diagndstica del
schwannoma del nervio facial intraparotideo.'
Debe considerarse, segiin la experiencia del
equipo tratante, la tumorectomfa completa con
preservacion del nervio.

En nuestro caso, la correcta identificacion
del nervio facial antes de iniciar la exéresis
tumoral, asociada al uso de la técnica de
electroestimulacién intraoperatoria, permitié
evitar su seccién y disminuir la morbilidad de
la paciente. Las recidivas son inusuales luego
de la extirpacién quirdrgica y el prondstico es
excelente. ”1

En conclusidn, toda masa parotidea en los
nifios debe ser investigada antes de planificar un
tratamiento quirdrgico. La utilizacién de la RMN y
la PAAF ayuda a la mejor aproximacién diagnéstica.
Debido a la rareza de los schwannomas, para la
toma de decisiones quirtirgicas, se sugiere guiarse
por la experiencia del equipo y considerar la Escala
de House-Brackmann para evaluar el compromiso
nervioso.

FiGURA 4. Escala de Gradacién de la Funcion Muscular Facial de House-Brackmann®

Grado I Funcién normal en todos los territorios.

Grado II Disfuncién leve. Ligera o leve debilidad de la musculatura, apreciable tan solo ante la inspeccién meticulosa. En
reposo, simetria normal. Sin sincinesias ni contracturas ni espasmos faciales.

Grado III Disfuncién moderada. Diferencia clara entre ambos lados sin ser desfigurante. Incompetencia para el cierre
palpebral completo; hay movimiento de la region frontal, asimetria de la comisura bucal en movimientos
madximos. En reposos, simetria y tono normal.

Grado IV Disfuncién moderada-grave. Debilidad o asimetria desfiguradora. En reposo, simetria y tono normal. No hay
movimiento de la regién frontal; imposibilidad de cerrar el ojo totalmente. Sincinesias. Espasmo facial.

Grado V Disfuncién grave. Tan solo ligera actividad motora perceptible. En reposo, asimetria.

Grado VI Pardlisis total. No hay movimiento facial. Pérdida total del tono.
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