Perineuroma de partes blandas en

zona escapular: a propdsito de un caso
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ABSTRACT

Introduccién

Presentamos un perineuroma de partes blandas en una mujer joven, de ra-
pido crecimiento y situado en el musculo infraespinoso de la escapula,
caso inédito en la literatura.

Caso clinico. Mujer de 27 anos remitida desde su centro de salud para va-
loracién de masa en zona posterior del hombro derecho, que comenzé
como un pequefio ndédulo palpable 4 afios atras. 3 meses antes de la con-
sulta inicia un rapido crecimiento hasta alcanzar las dimensiones actuales
(13x8 cms.). Es blanda, no adherida a planos profundos y no dolorosa a la
palpacion pero si con los movimientos maximos. En la RM se informa de
gran tumoracién de partes blandas en el espacio escapular infraespinoso,
entre los musculos infraespinoso y redondo menor, compatible con un
leiomioma. 20 dias después se realiza exéresis marginal y biopsia de la tu-
moracién. La Anatomia Patologica descubre un tumor mesenquimal de
escasa agresividad sugestivo de perineuroma de partes blandas. Se decide
actitud expectante, dada la baja probabilidad de recidiva y metastasis. A los
8 meses se reincorpora a su actividad laboral. Tras 11 meses de evolucién
la paciente se encuentra asintomitica y con funcién conservada del
miembro superior derecho.

Conclusién. Los perineuromas son tumores infrecuentes de las vainas de
los nervios periféricos. Se comportan de manera benigna y rara vez recu-
rren. Suelen tener excelente prondstico después de la exéresis total.
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Introduccidén biologico, han hecho que un ade-

cuado conocimiento de ellos sea

El Perineuroma es un tumor en-
globado en el grupo de sarcomas
de partes blandas. Los sarcomas de
partes blandas son tumores poco
frecuentes (en EEUU tienen una
incidencia de 6000 casos al afio).
El relativo pequefio nimero de ca-
sos y la gran diversidad de su pre-
sentacion histopatologica, localiza-
ci6én anatébmica y comportamiento

muy dificil. Son, sin embargo,
ejemplo de que un tratamiento
multidisciplinario es de vital im-
portancia (7). El perineuroma en
un tumor derivado de la vaina de
los nervios periféricos, diferente de
los mas conocidos schwannomas y
neurofibromas. Suelen ser benig-
nos y de muy buen prondstico.
Puede ser esclerosante, intraneural
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y de partes blandas. Presentamos el
caso de un perineuroma de partes
blandas inédito en la literatura por
su localizacion en la musculatura
escapular en una mujer joven.

Caso clinico

La paciente es una mujer de 27
afios de edad, trabajadora del sector
de la hosteleria, remitida desde su
centro de salud al traumatdlogo
para valoracién de una masa palpa-
ble en la zona posterior del hom-
bro. Comenzdé como un pequeio
nodulo unos 4 anos atris, que se
interpreté6 como un lipoma o un
quiste sebiceo, que la paciente no
quiso intervenir. 3 meses antes de
la consulta inicia un crecimiento
rapido hasta alcanzar las dimensio-
nes actuales. Presenta tumoracion
de unos 13x8 cm, blanda, no dolo-
rosa a la palpacién y adherida a
planos profundos. A la rotacién in-
terna y abduccidén maximas refiere
dolor e impotencia funcional.
Acude a su médico de cabecera, el
cual le remite al traumatolgo tras
ver el resultado de la Resonancia
Magnética del hombro derecho, en
la que se informa de una gran tu-
moracién de partes blandas locali-
zada en el espacio escapular in-
fraespinoso, entre los musculos in-
fraespinoso y redondo menor, que
presenta una intensidad de sefal
heterogénea, con un realce hetero-
géneo tras la administracion del
medio de contraste, la cual se inter-
preta como compatible con un
leiomioma (Figura 1). Se aconseja
entonces confirmar su diagndstico
con un estudio anatomopatologi-
co. Previamente se le habia realiza-
do una PAAE obteniéndose un
frotis insuficiente para el diagnosti-
co. Veinte dias mas tarde de la
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consulta se realiza, bajo anestesia
general, el tratamiento quirargico.
Se practicd una incisién curvilinea
sobre el borde interno de la esca-
pula derecha, profundizando a tra-
vés del tejido celular subcutianeo y
la fascia dorsal muscular, hasta en-
contrar un buen plano de disec-
cidén que nos permitiese delimitar
la lesién en su completa extension.
La masa tumoral se localizaba entre
los musculos infrespinoso y redon-
do menor, comunicando con el
primero por medio de un pedicu-
lo de unidén que fue resecado en su
totalidad. Por tanto, se efectud una
exéresis marginal, la cual en ese
momento se consider6 amplia y
respetando margenes suficientes de
seguridad, y se envié la muestra
para que se practicara la biopsia de
la tumoracién, cuyas dimensiones
eran 11.5x6.5x5cm. La lesion es
macroscopicamente bien delimita-
da y no infiltrativa (Figuras 2y 3).
El informe de anatomia patoldgica
descubre un tumor mesenquimal,
con signos histologicos de escasa
agresividad, sugestivo de perineu-
roma de partes blandas. En uno de
los margenes se objetiva ausencia
de tejido sano. Dado que en este
caso la extirpaciéon puede haber
sido incompleta, cabria esperar una
posible recidiva. Se decide actitud
expectante, dada la baja probabili-
dad de recidiva y metastasis, de for-
ma conjunta con los servicios de
Oncologia y Anatomia Patolégica.
El plan es realizar un seguimiento
estrecho y, en su caso, una nueva
extirpacién quirtrgica, intentando
en la medida de lo posible garanti-
zar un margen periférico de segu-
ridad. Tras la cirugia es remitida al
servicio de Rehabilitacion, donde
es dada de alta al poco tiempo por
buena evolucién, aunque sufre le-
ves molestias en zona deltoidea y
limitacidén a ciertos movimientos.
Se le ensefan ejercicios para po-
tenciar la movilidad en su domici-
lio. Se descartan otros hallazgos pa-
tologicos en analiticas (marcadores
tumorales) y en TC toraco-abdo-
minal de control. A los 8 meses se
reincorpora a su actividad laboral
normal.Tras 11 meses de evolucién
la paciente se encuentra asintoma-
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Figura 1
Masa en espacio escapular infraespinoso.

tica y con funcién conservada de
hombro y brazo derechos. Continta
en seguimiento con revisiones pero-
dicas de manera ambulatoria.

Discusion

Las células perineurales o peri-
neuro-like contribuyen a la for-
macién de distintas lesiones de las
vainas nerviosas, como son las
traumaticas, plantares, el neuroma
encapsulado o los tumores benig-
nos de las vainas nerviosas, en parti-
cular el neurofibroma. El perineu-
roma o tumor de células perineu-
rales es un tumor raro, similar al
neurofibroma pero que carece de
células de Schwann y de inmuno-
rreactividad a la proteina S100. El
término de perineuroma incluye
diferentes variantes: de partes
blandas, esclerosantes e intraneura-
les (8,9).

En este caso nos encontramos
con un perineuroma de partes
blandas, que se define como un tu-
mor de partes blandas consistente
en células perineurales diferencia-
das. En los altimos afios se han des-
crito  pocos tumores extraneurales
de este tipo. Se ha llegado a clasificar
como fibroma perineural, dada la
dificultad de distinguir sus células
de los fibroblastos. Con la aplicacion

de la microscopia electrénica y la
inmunohistoquimica la naturaleza
de este tumor se ha confirmado
(5,8).

Son mas frecuentes en mujeres
que en hombres, con una propor-
cion de 4 a 1. Aunque pueden
afectarse adolescentes y mayores, la
mayoria de los pacientes con peri-
neuromas de partes blandas son
aquellos comprendidos en edades
medias de la vida. No se han des-
crito casos asociados a neurofibro-
matosis tipo 1.

Generalmente se encuentran en
el tejido celular subcutaneo y de
forma infrecuente afectan tejidos
blandos profundos de las extremi-
dades y el tronco. Las manos son un
lugar coman, sobre todo en hom-
bres (2,8). La Gltima serie de casos
al respecto a cargo de Hornick y
colaboradores (1) describe 81 ca-
sos, 31 en miembro inferior, 19 en
extremidad superior, 15 en térax, 7
en cabeza y cuello, 3 en retroperi-
toneo y 1 paratesticular. 42 se locali-
zan en subcutis, 25 en tejido blando
profundo y 9 limitados a dermis.
Hemos constatado en las publica-
clones existentes otros casos aisla-
dos de localizaciéon en mandibula,
seno maxilar y cavidad nasal, en el
rinén o en la zona subcutanea in-
fraclavicular (2, 4, 5, 8). Nuestro



caso no deja de ser excepcional, ya
que es el primero descrito en la
zona escapular que hemos encon-
trado en la literatura, ademas de te-
ner una localizacién intramuscular
profunda poco usual (1, 3).

Los mayores perineuromas de
partes blandas descritos rondan los
20 cms (rango de tamafio 1.5-20
cms) y casi siempre son indoloros.
Generalmente no se asocian con un
nervio identificable. Una excepcidén
es un caso en el que se asocid a un
nervio mandibular, que inicialmen-
te se consider6 un meninigioma
(8). Suelen ser circunscritos pero no
encapsulados, nodulares u ovoides.
Presentan cambios degenerativos si-
milares al schwannoma, como ne-
crosis, formaciones quisticas, cola-
genizacioén e infiltraciones histioci-
ticas. La metaplasia 6sea es inusual.
Microscopicamente el pleomorfis-
mo o los cambios degenerativos son
raros, y sOlo se han encontrado en
un tumor de largo seguimiento. En
el estudio inmunohistoquimico el
perineuroma debe ser reactivo para
el EMA (antigeno epitelial de
membrana) y no para la proteina
S100, lo que lo distingue de los
Schwannomas (S100 positivos)
Presenta inmunoreactividad para la
laminina y el colageno tipo 4, por la
presencia de membrana basal peri-
celular, y negativa para las proteinas
desmoplaquina, desmina y actina, Se
ha descrito ademas una deleccién
parcial del cromosoma 22 como ha-
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Figura 2

Intervencidén quirtrgica: exéresis de tumor en zona posterior de escapula derecha.

llazgo presente en un alto porcenta-
je de estos tumores (4).

El mejor tratamiento es la excisiéon
completa, con excelente prondstico.
Hasta la fecha, se han evidenciado
muy pocos casos de recurrencia (1,
8) y ninguno de metastasis después
de una reseccién completa. Incluso
en casos donde la excision total es
dificil, como en la cavidad nasal-seno
maxilar (4), se recomienda la obser-
vacién cuidadosa en vez de terapia
adyuvante agresiva.

Conclusion

Hasta la fecha se han descrito
pocos casos de perineuromas de
partes blandas en la literatura, y la
significancia clinica de su histolo-
gla atipica es desconocida. La lo-
calizacién en miembro superior y
torax es poco frecuente y éste es
el primer caso de perineuroma en
la zona muscular de la escapula del

Figura 3
Aspecto macroscopico del perineuroma
de 11,5 x 6,5 x 5 cms.

que tenemos constancia. Casi to-
dos son tumores bien circunscri-
tos pero no encapsulados, que se
comportan de manera benigna y
rara vez recurren. Cambios atipi-
cos en la histologia, incluyendo
células pleomorficas y margenes
infiltrantes, parecen no tener re-
percusiéon clinica. Suelen tener
excelente prondstico después de
exéresis total.
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