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ABSTRACT
Neurilemmomas are rare benign tumors derived from the peripheral nerve sheath 
and composed of perineural Schwann cells proliferating in a characteristic pattern. 
They are usually benign, slow-growing and often detected incidentally or by local 
symptoms secondary to compression of neighboring organs. These solitary tumors 
are located mainly in head and neck, frequently along the path of peripheral nerves, 
and are particularly rare as retroperitoneal and pelvic tumors. They represent less 
than 1% of pelvic tumors, and can reach large dimensions. Degenerated or ancient 
neurilemmomas present typical degenerative characteristics secondary to aging and 
decreased vascularization. These characteristics can lead to misinterpretation and 
confusion with a malignant lesion. Tumors are well encapsulated and recurrences 
are rare following complete surgical excision. The potential risk of surgical 
excision is neurological injury. We present the case of a degenerated benign pelvic 
neurilemmoma.
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RESUMEN
Los neurilemomas son tumores raros y benignos derivados de la vaina nerviosa periférica, 
compuesto por la proliferación de las células de Schwann perineurales con un patrón 
característico. Generalmente son benignos, de crecimiento lento y, con frecuencia, se 
les detecta de forma incidental o con síntomas locales secundarios a compresión de 
órganos vecinos. Estos tumores solitarios se localizan principalmente en cabeza y cuello, 
a menudo a lo largo del trayecto de los nervios y son particularmente raros entre los 
tumores retroperitoneales y de la pelvis. Los tumores pélvicos representan menos 
del 1% de todos los casos, pudiendo alcanzar grandes dimensiones. El neurilemoma 
degenerado o antiguo presenta características degenerativas típicas secundarias al 
envejecimiento y disminución de la vascularización. Todas estas características pueden 
llevar a la interpretación errónea y confundirlo con una lesión maligna. Los tumores 
están bien encapsulados y las recurrencias después de una escisión quirúrgica completa 
son poco frecuentes. La escisión quirúrgica conlleva el riesgo potencial de lesión 
neurológica. Presentamos un caso de neurilemoma pélvico benigno degenerado.
Palabras clave. Paraganglioma vulvovaginal, Feocromocitoma extraadrenal, Genitales 
femeninos.

CASO CLÍNICO
CASE REPORT
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IntroduccIón

Los neurilemomas o schwannomas, son neo-
plasias solitarias benignas, de crecimiento lento, 
de origen en las células de Schwann y son más 
comunes en mujeres, entre la segunda y quinta 
décadas de vida. La transformación maligna es 
extremadamente rara(1). El neurilemoma degene-
rado es una variante histológica con amplias por-
ciones compuestas por unas pocas células dentro 
de una matriz hialinizada. Esta degeneración ca-
racterística es secundaria a la disminución del flu-
jo sanguíneo en el tiempo a medida que el tumor 
crece y envejece. La atipia nuclear puede estar 
presente y confundir con cambios malignos(2,3). 

Aunque los neurilemomas retroperitoneales 
comprenden 0,7% a 2,6% de todos los tumores 
de este tipo, aquellos de localización pélvica com-
prenden menos del 1% y la mayoría se origina del 
plexo hipogástrico o sacro(4). Los neurilemomas 
pélvicos aparecen como tumores bien encapsu-
lados y vascularizados. En otras ubicaciones mi-
den menos de 5 centímetros de diámetro, pero 
aquellos con localización pélvica pueden alcanzar 
tamaños mayores(5). Las dificultades diagnósticas 
y los retos quirúrgicos de tumores adheridos a la 
pared y estructuras pélvicas hacen a esta condi-
ción difícil de tratar. Se presenta un caso de neu-
rilemoma pélvico benigno degenerado.

reporte de caso

Se trata de paciente femenina de 69 años quien 
consultó por presentar aumento de la frecuencia 
y urgencia miccional acompañado de dolor en 
fosa iliaca derecha que se extendía hasta la cara 
anterior del muslo, de aproximadamente tres 
meses de evolución. Negaba pérdida de peso, 
alteraciones en hábito o frecuencia evacuatoria, 
sangrado poscoital y/o flujo o sangrado vaginal; 
refería inicio de la menopausia natural hace 20 
años. También negaba antecedentes personales 
o familiares de neoplasias malignas.

Durante el examen físico abdominal, se encon-
tró tumoración de consistencia blanda de apro-
ximadamente 15 centímetros, cuyo origen apa-
rente era la pelvis derecha y se extendía hasta 
el abdomen. El examen vaginal confirmó que la 
tumoración se originaba aparentemente de la 
pelvis, la cual también era palpable al tacto rec-
tal. La evaluación neurológica de los miembros 
inferiores fue normal. 

La ecografía abdominal mostró en hemipelvis 
derecha tumoración quística, redondeada, bien 
definida y multilocular, de 16 x 14 x 13 centíme-
tros, con septos internos y paredes gruesas y 
evidencia de flujo sanguíneo capsular y septal 
por Doppler color. Esto fue confirmado por to-
mografía computada abdomino-pélvica, mos-
trando que se extendía hasta el polo inferior del 
riñón derecho y con atenuación variable, sin evi-
dencia de metástasis ganglionares, peritoneales 
o a distancia. La vejiga urinaria y el útero estaban 
desplazados hacia la izquierda, sin visualización 
del anexo derecho. Las imágenes de resonancia 
magnética mostraron características del tumor 
con baja intensidad y márgenes suaves en la 
imagen ponderada en T1, y de alta intensidad en 
la imagen ponderada en T2. También se observó 
hidronefrosis derecha moderada secundaria a la 
compresión extrínseca del uréter derecho. El hí-
gado, bazo, páncreas y glándulas suprarrenales 
estaban normales, sin linfadenopatías regiona-
les. Debido a la posibilidad de que la tumoración 
fuera ovárica maligna, se determinó las concen-
traciones de marcadores tumorales (antígeno 
carcinoembriogénico, CA19-9, CA125 y gonado-
tropina coriónica), los cuales estuvieron dentro 
de límites normales. En vista de los hallazgos, se 
decidió programar a la paciente para cirugía.

Durante la laparotomía se observó tumoración 
ovalada y de superficie lisa que medía 20 x 16 
centímetros adherida tanto a asas intestinales 
como a la pared lateral de la pelvis; desplazaba 
al útero, vejiga urinaria y vasos pélvicos. La tu-
moración fue cuidadosamente extirpada para 

Figura 1. Neurilemoma pélvico beNigNo degeNerado.
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minimizar el traumatismo de los tejidos subya-
centes. No obstante, se produjo lesión vascular 
de las venas iliacas comunes e internas, que fue 
controlada exitosamente con compresión abdo-
minal y sutura de los vasos. Se realizó histerec-
tomía abdominal total, salpingo-ooforectomía 
bilateral, omentectomía parcial y resección total 
de la lesión. La pérdida de sangre se calculó en 
3 litros, por lo que se utilizó hemoderivados du-
rante la cirugía para mantener las condiciones 
de la paciente y evitar la coagulopatía. Luego de 
la cirugía, la paciente fue transferida a la unidad 
de cuidados intensivos, en donde permaneció 72 
horas, y luego fue transferida a hospitalización, 
siendo dada de alta a los 7 días. En la evaluación 
postoperatoria, no se encontró deficiencia neu-
rológica en los miembros inferiores. 

El estudio histopatológico del útero mostró pe-
queños leiomiomas submucosos en la superfi-
cie posterior; ambos ovarios fueron normales. 
La tumoración pesaba 296 gramos y media 19 x 
16 x 14 centímetros, con componentes sólidos y 
quísticos, color rojo pardusco, con estructuras 
centrales de aspecto hemorrágico y friable. El 
examen microscópico mostró algunas peque-
ñas zonas bien circunscritas compuestas por 
células ahusadas dispuestas en patrón Antoni 
tipo A, rodeadas de estructuras eosinofílicas en 
disposición de organoide (cuerpos de Verocay), 
junto a otro patrón celular irregular de células 
fusiformes sin empalmar, en patrón Antoni B. 
Las células fusiformes mostraron algunas ca-
racterísticas atípicas, como pleomorfismo ce-

lular y atipias nucleares, pero sin alteraciones 
mitóticas. También se observó estroma vascu-
lar con vasos sanguíneos dilatados, áreas fo-
cales de degeneración mixoide, junto a otras 
áreas de necrosis, calcificación y osificación. 
El análisis inmunohistoquímico para S-100 fue 
positivo. La coloración inmunohistoquímica de 
las células ahusadas fue negativa para marca-
dores epiteliales generales, actina de músculo 
liso, desmina, calretinina, inhibina, CD10, CK7 y 
CK20. Estos hallazgos fueron consistentes con 
el diagnóstico de neurilemoma pélvico benigno 
degenerado.

La paciente completó 24 meses de seguimien-
to permaneciendo clínicamente asintomática 
y libre de enfermedad, desde el punto de vista 
radiológico.

dIscusIón

Los neurilemomas pueden aparecer en cualquier 
nervio mielinizado. Los sitios de origen más co-
munes son cabeza, cuello y extremidades(2). 
Generalmente están encapsulados, solitarios y 
tienen un curso benigno. Pueden variar desde 
tumores firmes y sólidos hasta quistes fluctuan-
tes. Debido a su crecimiento lento, a menudo se 
encuentran de forma accidental(3). En algunos 
casos, su aparición está relacionada con la radio-
terapia, pero otros se producen en asociación 
con neurofibromatosis (20% de los casos) o en 
forma esporádica(6). La mayoría muestra pérdi-
da de alelos en el cromosoma 22(7). 

Figura 2. patróN celular del Neurilemoma degeNerado beNigNo. a) células ahusadas juNto a cambios mixoides. coloracióN 
hematoxiliNa-eosiNa, 50x. b) células que muestraN positividad diFusa a la proteíNa s100, 100x.



Viorkis Pérez-Ortiz, Eduardo Reyna-Villasmil

558   Rev Peru Ginecol Obstet. 2019;65(4)

La clasificación de los neurilemomas incluye 5 
variantes: común, celular, plexiforme, epitelial 
y degenerado o antiguo. Este último es una va-
riante rara, que posee áreas hipercromáticas y 
atipia nuclear con presencia variable de material 
mixoide y cambios quísticos degenerativos. Re-
presentan 0,8% de todos los tumores de tejidos 
blandos. Las áreas de degeneración son causa-
das por insuficiencia vascular a medida que el 
tumor crece. La mayoría aparece en retroperito-
neo y mediastino posterior(8).

El crecimiento de los neurilemomas a menudo 
es lento e indoloro. Aunque las pacientes con 
neurilemomas pélvicos suelen estar asintomá-
ticos, algunas se quejan de dolor abdominal, 
pélvico o lumbar, vago e inespecífico, que está 
relacionado con la compresión de estructuras 
vecinas(2). Los síntomas urinarios, como inconti-
nencia urinaria y polaquiuria, son secundarios a 
compresión vesical(4). Además, los resultados de 
laboratorio generalmente son inespecíficos y no 
contribuyen al diagnóstico.

El diagnóstico preoperatorio de estos tumores 
es difícil, por la falta de características típicas 
en estudios por imágenes; así, pueden ser con-
fundidas con lesiones ováricas malignas. Sin em-
bargo, estos estudios son útiles para establecer 
tamaño, ubicación y posible invasión de otras 
estructuras. La biopsia por aspiración con aguja 
fina puede ser útil, pero si la cantidad y tipo de te-
jidos son inadecuados, pueden llevar a confusio-
nes debido al pleomorfismo celular en las áreas 
degeneradas que puede interpretarse como 
malignidad(5). Los neurilemomas degenerados 
pueden confundirse con lesiones quísticas debi-
do a la presencia de áreas degeneradas(9). Son 
descritos generalmente como tumores de baja 
densidad, poco definidos y heterogéneos en la 
tomografía computada, mientras que en la re-
sonancia magnética pueden mostrar hipointen-
sidad en imágenes ponderadas en T1 e hiperin-
tensidad en imágenes ponderadas en T2; esto se 
observa en 57% de los casos(10). Por lo tanto, solo 
se puede realizar un diagnóstico preciso a partir 
de la evaluación del material operatorio(1,4).

El diagnóstico definitivo de los neurilemomas se 
basa en hallazgos histológicos e inmunohisto-
químicos. Desde el punto de vista histológico, los 
tumores tienen células compactas y dos patro-
nes histológicos. El patrón Antoni tipo A, que se 
caracteriza por disposición centrífuga de células 

fusiformes y cuerpos de Verocay, mientras que 
el Antoni tipo B se caracteriza por falta de celu-
laridad tisular y mixoide con células fusiformes 
muy espaciadas(11). La histopatología del neuri-
lemoma degenerado muestra pérdida relativa 
de áreas Antoni tipo A, con núcleos irregulares 
y áreas de hialinización y cambios degenerati-
vos (pleomorfismo, lobulación e hipercromasia). 
Aparte de las atipias nucleares, otros cambios 
asociados al proceso degenerativo incluyen 
formación de quistes, edema estromal, cambio 
xantomatoso y fibrosis(12). Todos estos cambios 
han sido atribuidos a la duración del crecimiento 
del tumor y la consiguiente insuficiencia vascu-
lar; de ahí el término ‘degenerado’ o ‘antiguo’. A 
pesar de dichos cambios, estos tumores se com-
portan de forma similar a las otras variantes. La 
diferenciación de la malignidad se puede hacer 
por la ausencia de mitosis y preservación de gru-
pos cohesivos de células ahusadas(11). Además, 
casi todas las células muestran tinción inmuno-
histoquímica intensa para la proteína S-100, lo 
que confirma el origen neuro-ectodérmico de 
las células tumorales(13). La citometría de flujo 
también puede ayudar a confirmar la naturaleza 
benigna de estos tumores(14).

La diferenciación preoperatoria entre neurofi-
broma y neurilemoma es fundamental. Los neu-
rofibromas aparecen en el nervio que separa las 
fibras nerviosas y, por lo tanto, la resección pro-
duce lesión nerviosa irreversible, mientras que 
los neurilemomas surgen de manera excéntrica 
en el borde nervioso, por lo que la lesión de la 
raíz nerviosa puede ser evitada(15).

Debido al crecimiento lento, tasa baja de recu-
rrencia y su naturaleza no invasiva que permi-
tiría considerar el tratamiento conservador del 
neurilemoma como una opción de tratamiento, 
la resección quirúrgica radical, con preservación 
de las estructuras circundantes si es posible, es 
el tratamiento de elección para estos tumores, 
ya que responden mal a radio-quimioterapia(9). 
Además, existe la posibilidad de recurrencia lo-
cal y cambios malignos a pesar del diagnóstico 
benigno previo. Sin embargo, los problemas qui-
rúrgicos son causados por el origen del tumor. 
Los tumores viscerales se producen dentro de la 
fascia pélvica y, por lo tanto, la resección radical 
es posible con mínimo riesgo de lesión neuro-
lógica o vascular. Pero, los tumores de la vaina 
nerviosa se producen en la fascia pélvica, muy 
cerca de vasos y raíces nerviosas, por lo que 
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existe un mayor riesgo de lesión del plexo veno-
so presacro. La cirugía laparoscópica puede ser 
una opción quirúrgica, ya que ofrece una visión 
aumentada del campo quirúrgico(4). El pronósti-
co general es bueno y la recurrencia es rara.

En conclusión, el neurilemoma pélvico dege-
nerado es un tumor benigno, encapsulado y 
extremadamente raro. Puede confundirse con 
tumores malignos debido a la atipia celular y 
otros cambios degenerativos, y alcanza un gran 
tamaño en la cavidad pélvica, produciendo com-
presión, lo cual causa la sintomatología. Es im-
portante tener en cuenta este tumor raro en el 
diagnóstico diferencial de tumoraciones pélvi-
cas y anexiales. El tratamiento de elección es la 
resección completa del tumor para evitar recu-
rrencias.
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