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Tumores nerviosos del cuello

A.-O. Diallo, P. Philouze, P. Céruse

En la mayoria de los casos, los tumores nerviosos del cuello aparecen de forma aislada y
esporddica, pero pueden integrarse en el contexto de enfermedades hereditarias como las
neurofibromatosis y las schwannomatosis, que deben buscarse. En la inmensa mayoria
de los casos, son benignos, pero es importante no pasar por alto las formas malignas.
Gracias a los progresos de las pruebas de imagen, se puede obtener un diagndstico
preterapéutico sin biopsia previa, pero la certeza absoluta se consigue siempre con la
biopsia, aunque en algunas formas el diagndstico histoldgico preciso no siempre es facil.
El tratamiento de referencia es la cirugia pero, debido a las secuelas que puede causar
la reseccion, se puede proponer una vigilancia o una radioterapia, manteniendo una
vigilancia muy estrecha sobre los posibles errores diagndsticos y los riesgos de transfor-
macion maligna. Es indispensable llevar a cabo un tratamiento multidisciplinario, debido
a la complejidad de algunas formas.
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H Introduccion

Los tumores nerviosos del cuello son neoplasias raras
que, a pesar de los progresos de la inmunohistoquimica
y de las pruebas de imagen médicas de los altimos afios,
aun plantean problemas nosolégicos y de diagnéstico. Las
numerosas clasificaciones propuestas a lo largo del tiempo
reflejan estas controversias. La diversidad de los términos
que se encuentran y los avances de la genética obligan a
conocer adecuadamente la clasificacion de estos tumores
y de las enfermedades asociadas para optimizar el trata-
miento de los pacientes. Los tumores de origen nervioso
son neoplasias benignas en la mayoria de los casos. Lo més
frecuente es que aparezcan de forma aislada, pero pue-
den formar parte de enfermedades hereditarias como las
neurofibromatosis o las schwannomatosis. También hay
formas aisladas malignas de entrada y formas benignas
que pueden degenerar, en particular en las neurofibroma-
tosis de tipo 2, por lo que hay que estar vigilante y saber
reconocerlas. El tratamiento de referencia sigue siendo
la cirugia, pero las secuelas provocadas por la reseccion
de una raiz nerviosa o de un tronco nervioso pueden ser
graves, por lo que se debe realizar un diagndstico preope-
ratorio preciso y estos pacientes deben recibir tratamiento
por parte de equipos multidisciplinarios. La radioterapia
es un tratamiento que se puede proponer como primera
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eleccion. El lugar de las terapias dirigidas ain esta por
determinar.

H Reseia anatomica "

Los tumores nerviosos del cuello se desarrollan en la
mayoria de los casos a partir de los grandes troncos del
sistema nervioso periférico, que se define por el con-
junto del tejido nervioso situado fuera del cerebro y de
la médula espinal (sistema nervioso central o neuroeje).
Al nivel cervical, se trata de los nervios craneales (IX, X,
XII esencialmente, y en menos casos el XII), pero también
el simpatico, el plexo cervical y el plexo braquial.

El nervio periférico (Fig. 1) es una estructura com-
puesta por varios fasciculos que se mantienen juntos por
el epineuro, constituido por fibras de colageno denso,
fibroblastos, adipocitos, capilares («vasa nervorum») y
mastocitos. Cada fasciculo esté limitado por el perineuro
(constituido por varias capas de células perineurales y de
fibras de coldgeno) y estd compuesto por varios complejos
axo-schwannianos (mielinizados o no), integrados en un
tejido conjuntivo laxo, el endoneuro. El endoneuro esta
formado por fibras de coldgeno, capilares, fibroblastos y
mastocitos.

La distribucién topogréfica de estos tumores nerviosos
estd dominada por la localizacién parafaringea, y mas par-
ticularmente por el espacio retroestiloideo. Este espacio
engloba el eje carotideo, la vena yugular interna, los ner-
vios mixtos (IX, X, XI, XIII) y el simpético cervical. Esta
auténtica concentracion nerviosa explica la frecuencia de
los tumores nerviosos localizados en el compartimento
superior del cuello.

A continuacién, por orden de frecuencia, vienen las
localizaciones laterocervicales (los tumores neurdgenos se
desarrollan en tal caso en el tronco del vago, del simpatico
cervical o de los ramos del plexo cervical) y supraclavicu-
lares (a partir del plexo braquial o de uno de sus ramos).

H Patologia "

Los tumores de las vainas nerviosas periféricas tie-
nen un origen ectomesenquimatoso (hoja externa del
embrién) y neuroectodérmico (derivados de las crestas
neurales). Estos tumores nerviosos periféricos presen-
tan caracteristicas histologicas que reflejan los distintos
elementos del nervio (células de Schwann, células peri-
neurales, fibroblastos, etc.).

Sin embargo, uno de los puntos comunes a todos los
tumores de las vainas nerviosas periféricas es la célula
de Schwann o, al menos, una proliferacién tumoral de
diferenciacién schwanniana.

El otro elemento destacable de estas neoplasias es que
constituyen el grupo de tumores de los tejidos blandos en
los que la transformacién maligna es un proceso cono-
cido M. Por tanto, el desarrollo de un tumor maligno
de las vainas de los nervios periféricos (TMVNP) (malig-
nant peripheral nerve sheath tumor [MPNST]) a partir de
un neurofibroma preexistente (en particular en pacientes
portadores de una enfermedad de Von Recklinghausen o
neurofibromatosis de tipo 1 [NF1]) es un mecanismo que
constituye un modelo excelente de estudio tumoral de
las vias de sefializacién implicadas en esta transformacién
maligna.

B Reseia historica
y clasificacion **

Desde las primeras descripciones de los tumores ner-
viosos a comienzos del siglo XIX, su clasificacion no ha
dejado de evolucionar. Fue el francés Louis Odier, en 1811,
quien propuso por primera vez el término de neuroma
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Cuadro 1.
Clasificacién de la Organizacién Mundial de la Salud de los tumo-
res de las vainas neurales [,

Tumor benigno Schwannoma (con variantes)
Neurofibroma (con variantes)
Neurofibroma plexiforme
Perineuroma

Tumor hibrido de las vainas de los
nervios

Tumor de células granulosas
Mixoma dérmico de las vainas de
los nervios

Neuroma circunscrito solitario
Meningioma ectépico
Heterotopia glial nasal

Tumor tritén benigno

Tumor de malignidad  Schwannoma melanético
intermedia

Tumor maligno Tumor maligno de las vainas de los
nervios periféricos (TMVNP)
Tumor maligno de las vainas de los
nervios periféricos, forma
epitelioide

Tumor triton maligno
Perineuroma maligno

Tumor de células granulosas
maligno

Ectomesenquimoma

para denominar a los tumores desarrollados a partir de los
nervios periféricos. En 1863, Virchow propuso la primera
clasificacion histologica de estos tumores en funcion de
su origen patoldgico. Fue el primero en utilizar el término
de neurinoma. En 1882, el patélogo y alumno de Vir-
chow, Von Recklinghausen describi6 la enfermedad que
lleva su nombre, y que asocia tumores cutaneos y de los
nervios periféricos. En 1908, José Verocay fue el primero
en pensar que los neurinomas derivaban de la vaina de

Schwann. A continuacién, vinieron las descripciones de

Nils Antoni con los tipos Ay B, y de Wilder Penfield, que

describi6 las formas malignas. En 1932, Millar describio

por primera vez un «tumor melanico maligno de las célu-
las ganglionares simpaticas» y, ese mismo afio, Masson

describi6é un tumor caracterizado por islas de cartilago o

de hueso maduro o, més excepcionalmente, de glandu-

las mucosecretoras, denominado «tumor tritén maligno».

Las primeras series extensas de tumores nerviosos del cue-

llo se remontan a comienzos del siglo xX.

Después, se han utilizado muchas clasificaciones. La
altima de 2013, de la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS), constituye la referencia y es la que debe utilizarse.
Los tumores de las vainas de los nervios periféricos se dis-
tribuyen en tres grupos: tumores benignos, tumores de
malignidad intermedia y tumores malignos (Cuadro 1):

e tumores benignos: son lesiones que presentan aspectos
morfologicos variables en relacion con los distintos ele-
mentos constitutivos del nervio (células de Schwann,
células perineurales, fibroblastos, etc.). La mayoria de
estas lesiones son faciles de diagnosticar debido a sus
caracteristicas morfologicas facilmente identificables y
a un perfil inmunohistoquimico especifico;

e tumores de malignidad intermedia o schwannomas
melandticos: son tumores nerviosos, que pocas veces
metastatizan, constituidos exclusivamente por células
de Schwann que producen melanina de forma variable.
No se conocen con detalle debido a su rareza;

e tumores malignos: se desarrollan a partir de un nervio
periférico o de un tumor benigno de las vainas de los
nervios (generalmente un neurofibroma) o incluso en
pacientes con NF1. A este nivel, existen muchas varian-
tes morfologicas cuya identificacion es mas compleja,
que pueden plantear problemas de diagnoéstico diferen-
cial, esencialmente con otros tumores malignos o de
malignidad local.
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