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Hamartoma de células de Schwann L)
asociado a polipo hiperplasicode @
colon: un hallazgo excepcional

Schwann cell hamartoma associated with
hyperplastic colon polyp: An exceptional
finding

Presentamos el caso de un paciente varén de 73 afos con
hipercolesterolemia, hipertension arterial, hipotiroidismo y
carcinoma escamoso de laringe tratado mediante cirugia,
radioterapia y quimioterapia. No tenia historia personal ni
familiar de neurofibromatosis (NF), sindrome de Cowden ni
neoplasia endocrina multiple 2B (MEN2B). Su tratamiento
habitual era acido acetilsalicilico, levotiroxina, valsartan y
pitavastatina.

El paciente se sometid a una colonoscopia solicitada
por seguimiento de adenomas que fue completa y con una
limpieza adecuada, encontrandose asintomatico. Se visua-
lizaron diverticulos en colon izquierdo y mdultiples pdlipos
de entre 3 y 10mm, todos ellos resecados con asa fria. Los
resultados histologicos correspondieron a poélipos hiperplasi-
cos, pero en el caso de un polipo plano-elevado de 5 mm sin
erosiones ni ulceracion en su superficie (fig. 1A), resecado
en colon transverso, se identifico un hamartoma mucoso
de células de Schwann (HMCS) asociado. Se alcanzo este
diagnostico tras el estudio histolégico e inmunohistoquimico
(IHQ), descartando otras posibilidades.

A nivel microscopico (fig. 1B,C), se objetivd mucosa de
colon compuesta por glandulas elongadas, de morfologia
aserrada en los tercios superior y medio, revestidas por
epitelio columnar con abundante mucina intracitoplasma-
tica y nucleos redondeados de localizacion intermedia o
basal sin atipia. Focalmente se observo una expansion estro-
mal por proliferacion de estirpe neural (S-100+, fig. 1D)
constituida por células fusiformes, dotadas de citoplas-
mas eosinofilos de aspecto fibrilar y nucleos de contorno
oval irregular, algunos hipercromaticos y con cierto pleo-
morfismo, pero carentes de actividad mitdtica y atipia
franca.

Tras 18 meses de seguimiento el paciente persiste asin-
tomatico y no ha presentado complicaciones.

HMCS es una entidad benigna de origen mesenquimal,
descrita por primera vez en 2009 por Gibson y Hornick'.
Consiste en una proliferacién neural sin presencia de célu-
las ganglionares. Se ha identificado en diferentes 6rganos
digestivos: estomago, vesicula biliar, duodeno... pero su
localizacion mas frecuente es el colon?*,

Habitualmente adopta la apariencia endoscopica de un
polipo de entre 1 y 6mm?>. Cuando es posible evaluar estas
lesiones con magnificacion optica, presentan en superficie
un patrén de criptas Kudol yll, de perfil no neoplasico™®.
Pero también pueden aparecer como pequefos nodu-
los intramucosos, lesiones subepiteliales protruyentes, o
incluso como mucosa normal, siendo el resultado inesperado
de biopsias aleatorias®®’.

HMCS es extremadamente infrecuente, habiéndose
reportado hasta la fecha en la literatura médica en inglés
menos de 100 casos®. Parecen ser mas frecuentes en muje-
res de mediana edad y habitualmente coexisten con otros
pélipos de colon, como adenomas o pélipos hiperplasicos*.

Se han comunicado casos en pacientes con colitis ulce-
rosa, colangitis esclerosante primaria, esclerosis multiple y
leucemia mieloide aguda, pero la etiologia del HMCS es aln
desconocida®“. Se ha postulado que podrian ser secundarios
a un proceso inflamatorio en areas de mucosa previamente
expuesta o erosionada’.

Se da en pacientes mayoritariamente asintomaticos,
siendo frecuentemente hallazgos endoscopicos
incidentales®. No obstante, también se ha descrito HMCS en
pacientes con diarrea, melenas, dolor abdominal y anemia,
incluso un caso de intususcepcion intestinal’?8.

El diagnostico diferencial incluye neuroma, perineuroma,
schwannoma, tumor de la vaina nerviosa epitelioide benigno
mucoso (TVNEBM), tumor de células granulares (TCG), tumo-
res del estroma gastrointestinal (GIST) y leiomioma de
colon®>7?,

En el neuroma y el perineuroma no se identifican células
de Schwann (el primero presenta fibras axénicas y el segundo
no). La presencia de células de Schwann junto a abundan-
tes axones hace sospechar un neurofibroma, que tendria IHQ
positiva a marcadores de células ganglionares (CD34). Si los
axones son escasos o ausentes, sospechariamos TVNEBM, un
schwannoma intestinal o un HMCS. Los schwannomas son
masas polipoides que no se circunscriben a la lamina propia.

El estudio IHQ es clave para el diagnodstico diferencial:
el TVNEBM es positivo para CD34 (ademas tiene morfologia
epitelioide, infiltrativo), GIST es positivo frente a CD117, y
leiomioma para actina de mUsculo liso (AML)'°. Los perineu-
romas son positivos para antigeno epitelial de membrana
(EMA) o claudina-12. EL TCG es mas frecuente en esdfago,
pero puede presentarse en colon derecho y se identificarian
granulos citoplasmaticos PAS+y S-100+°.

El HMCS se diferencia de todos los anteriores porque es
positivo para $-100 y negativo para claudina-1, CD34, CD117
y AML.

A diferencia de los neurofibromas (asociados a NF1), los
neuromas (a MEN2B) y algunos ganglioneuromas (a sindrome
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Figura 1
(C), e inmunohistoquimica S100+ (D).

de Cowden, sindrome de poliposis juvenil, MEN2B y NF), los
HMCS no se asocian nunca a sindromes hereditarios’. Este
aspecto enfatiza la importancia de un correcto diagnostico
diferencial, dada la implicacion en cuanto a asesoramiento
genético de familiares”'°.

Tampoco se han comunicado, hasta el momento, casos de
degeneraciones neoplasicas en HMCS®. Al considerarse una
entidad benigna, es dudoso el beneficio de una colonoscopia
de seguimiento tras la reseccion del pdlipo, y en tal caso,
el intervalo temporal mas adecuado se desconoce. Dada la
rareza de esta patologia, no se dispone de guias de practica
clinica en las que basar su manejo®. Por este motivo, es
necesario comunicar cada caso individual diagnosticado para
asi ampliar el conocimiento sobre esta entidad.

Financiacién

No se recibi6 patrocinio de ningln tipo para llevar a cabo
este articulo.

Consideraciones éticas

Los autores declaran que para esta investigacion no se han
realizado experimentos en seres humanos ni en animales.
Se han seguido los protocolos del centro de trabajo sobre
la publicacion de datos de pacientes. Los autores declaran
que en ninguna de las imagenes ni en el texto se incluyen
datos que permitan identificar al paciente, garantizando que
se ha preservado totalmente su anonimato. No obstante, se

Imagen endoscopica con NBI de polipo de 5mm en colon transverso (A); histologia con hematoxilina-eosina x5 (B), x10

obtuvo el consentimiento informado para la publicacion de
este caso.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningln conflicto de intereses.
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Sindrome de Boerhaave: reporte
de caso de tratamiento conservador
exitoso

Boerhaave syndrome: A case report
of successful conservative treatment

El sindrome de Boerhaave es la rotura espontanea de la
pared esofagica representando entre el 8 y el 56% de todas
las perforaciones esofagicas, y puede ser potencialmente
mortal'.

Se presenta el caso de un varon de 30 aios, sin comorbi-
lidades previas conocidas, quien ingresa por cuadro de 1h
de evolucion, que inicié con episodios de vomitos intensos
en 7 oportunidades precedidos por la ingesta de alimen-
tos copiosos. El paciente presentd epigastralgia y dolor
retroesternal intensos (8/10), asi como disnea y odinofagia.
Al examen fisico, se encuentra despierto, quejumbroso,
polipneico, taquicardico, diaforético, con enfisema sub-
cutaneo en regiones laterales del cuello y torax superior.
El resto de la exploracion no mostraba alteraciones. Los
parametros de laboratorio fueron: hemoglobina 16.6g/dl,
hematocrito 51%, leucocitos 26,800 x 103/ul, abastonados:
14%, glucosa 234mg/dl, proteina C reactiva: 60mg/L.
Se realizd una tomografia de cuello con contraste que
muestra extenso enfisema subcutaneo en la base y regiones
laterales del cuello (fig. 1a), ademas de una tomografia
de torax con contraste, que muestra neumomediastino y
neumopericardio (fig. 1b). Con la sospecha de sindrome
de Boerhaave, el paciente se mantuvo en ayunas, se
inicié analgesia intravenosa y antibioticoterapia de amplio
espectro. Al séptimo dia de hospitalizacion, el paciente
presenta mejoria clinica y de parametros de laboratorio. Se
realiza una endoscopia digestiva alta superior observandose
un area de eritema lineal en la pared izquierda del esofago
medio/distal (fig. 2a), ademas de una radiografia de torax,
sin alteraciones (fig. 2b). El paciente reinicia dieta por boca
y es dado de alta con evolucion favorable.

El sindrome de Boerhaave es la rotura espontanea de la
pared esofagica secundaria a arcadas, vomitos o cualquier
esfuerzo vigoroso que aumenta la presién intraluminal?.
Es una afeccion que afecta a 3.1 de pacientes por cada
1,000,000 al ano, y presenta tasas de morbimortalidad de
hasta el 50%>3. Clinicamente, los pacientes acuden con
dolor toracico, vomitos y enfisema subcutaneo (triada de
Mackler) en un 14%, sin embargo, los sintomas pueden ser
inespecificos por lo que el diagndstico es un reto*®. La
tomografia con contraste tiene alta sensibilidad diagnos-
tica (92-100%) y detecta compromiso del mediastino como
presencia de aire o abscesos secundarios®. Posterior al diag-
nostico, el tratamiento debe ser precoz con disminucion
significativa de la mortalidad (menos del 10%)>°. Algunos
pacientes son candidatos de tratamiento conservador, siem-

Figura 1  a) Enfisema subcutaneo en la base y regiones late-
rales del cuello; b) Neumomediastino y neumopericardio.

Figura 2 a) Area de eritema lineal en la pared izquierda del
esofago medio-distal; b) Radiografia de torax normal.
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