G Chir Vol. 30 - n. 617 - pp. 286-288
Giugno-Luglio 2009

Schwannoma intestinale: case report e revisione della letteratura
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RIASSUNTO: Schwannoma intestinale: case report e revisione della
letteratura.

R. MALATESTI, E CORATTI, M. LO GATTO, G. COLASANTO,
W. TEsT1, E TANI

Gli schwannomi del digerente sono tumori mesenchimali a com-
portamento tendenzialmente benigno con prevalenza nel sesso femmi-
nile e ampio range d'etix (20-70 anni). Sono molto piis frequenti nello
stomaco ma possono svi[upparsi ovunque nel tratto intestinale; sono so-
litamente asintomatici ma possono presentarsi, in base alla sede, con sin-
tomi diversi. La diagnosi definitiva puo essere fatta solo con l'immu-
noistochimica poiché ['endoscopia e la tomografia computerizzata non
possono distinguerli da altre neoplasie non epireliali.

La resezione chirurgica ¢ il trattamento di scelta.

SUMMARY: Intestinal schwannoma: case report and literature
review.

R. MaraTesT, E CorarTi, M. Lo GATTO, G. COLASANTO,
W. TEst1, E TANI

Digestive Tract Schwannomas (DTS) are benign mesenchymal tu-
mours, usually affecting female between 20 and 70 years old. They are
most commonly found in the stomach but they can arise anywhere from
the digestive tract. DTS are usually asymptomatic but can present with
different symptoms. Definitive diagnosis can only be made with im-
munohistochemistry because endoscopy and computed tomography can’t
distinguish them from other non epithelial neoplasms.

Surgical resection is the treatment of choice.

KEeY WORDS: Apparato digerente - Schwannoma - Laparoscopia.
Digestive tract - Schwannoma - Laparoscopy.

I tumori del sistema nervoso autonomo gastrointe-
stinale (gastrointestinal autonomic nerve tumours, GAN'Ts)
furono per la prima volta descritti da Herrera (1) nel
1984; essi costituiscono lo 0.1% dei tumori benigni ga-
strointestinali (2) ed attualmente sono in gran parte “ri-
classificati” nel pili vasto gruppo dei GIST.

Tra i tumori neurogeni vi sono quelli ad origine da-
gli elementi della guaina di Schwann, ovvero gli schwan-
nomi propriamente detti, che possono svilupparsi a qual-
siasi livello del tratto gastro-intestinale, dando pertan-
to sintomi d’esordio e complicanze diversificate.

Gli schwannomi hanno un range di etd molto am-
pio (20-70 anni), con prevalenza nel sesso femminile (3).
In assenza di uno studio immunoistochimico, essi sono
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di fatto indistinguibili da altri isotopi non epiteliali, qua-
li il leiomioma o il leiomiosarcoma.

Le localizzazioni pit frequenti degli schwannomi so-
no lo stomaco, costituendo essi lo 0.2% di tutti i tumori
gastrici (4), e il piccolo intestino, mentre le localizzazioni
colorettali sono molto rare (5-7). Frequentemente, so-
prattutto se a sviluppo “esofitico”, possono restare asin-
tomatici fino a quando non raggiungono grosse di-
mensioni; pertanto la diagnosi precoce ¢ del tutto inci-
dentale.

Caso clinico

Una donna di 62 anni giunge alla nostra osservazione dopo es-
sere stata sottoposta a colonscopia, prescritta dal medico curante per
dolori ricorrenti dei quadranti addominali inferiori. Lesame endo-
scopico ha evidenziato una “deformazione” del lume del trasverso
con mucosa ipomobile che alle biopsie non mostra elementi pato-
logici.

Lanamnesi non presenta patologie degne di nota e 'esame obiet-
tivo risulta nella norma. Si decide di sottoporre la paziente a TC ad-
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dominale e al dosaggio dei comuni marker neoplastici (CEA, Ca.19-
9, alfa-fetoproteina, Ca.125, cromogranina) che risultano nella nor-
ma. La TC addominale descrive una neoformazione solida a morfo-
logia ovalare con impregnazione lievemente disomogenea del mez-
zo di contrasto, di circa 32 mm di diametro, in stretta contiguita al
tratto distale del colon trasverso, con alcuni linfonodi epicolici e pa-
racolici aumentati di volume, in assenza di lesioni a carico di altri
organi endoaddominali.

Considerata I'estensione limitata della neoplasia e la natura non
ben definita, decidiamo di sottoporre la paziente ad intervento chi-
rurgico con tecnica laparoscopica. Si introducono lottica attraverso
I accesso ombelicale e due ulteriori trocar operatori, rispettivamente
in fossa iliaca destra e sinistra. Confermata l'origine dalla parete inte-
stinale della neoformazione (Fig. 1); si procede a resezione segmenta-
ria del colon trasverso (Fig. 2).

Il decorso post-operatorio ¢ regolare; successivamente I'esame isto-
logico definisce la lesione come schwannoma intestinale. Il follow-
up a 12 mesi (colonscopia, TC addome, dosaggio della cromogra-
nina) & negativo per ripresa di malattia.

Discussione

Lo schwannoma gastro-intestinale ¢ una neoplasia a
comportamento di regola benigno che origina dal ples-
so nervoso mioenterico. A livello macroscopico si pre-
senta ben capsulato, a superficie regolare, di colore bian-
co-giallastro o rossastro, spesso polilobata (3).

Si possono distinguere:

- forme interstiziali, di piccole dimensioni a svi-

luppo intramurale;

- forme endoluminali ad impianto sessile o pe-
duncolato;

- forme esofitiche, che possono raggiungere di-
mensioni notevoli.

Anche I'aspetto microscopico pud essere molto ete-
rogeneo e questo rende difficoltosa la diagnosi. Laspet-
to istologico tipico si caratterizza per la presenza di strut-
ture fascicolate aggrovigliate, separate da fibre connet-
tivali o bande di collagene. Queste strutture fascicolate
sono costituite da cellule fusiformi anastomizzate tra di
loro e citoplasma fibrillare.

Vengono distinti due tipi istologici (8):

- il tipo A di Antoni, che presenta degli aggregati cel-
lulari noti come noduli di Verocay, ovvero raggruppa-
menti di cellule fusiformi disposte a palizzate ed in-
trecciate tra di loro;

- il dpo B di Antoni, dove mancano i noduli di Ve-
rocay e le cellule fusiformi sono organizzate in ma-
niera pit lassa, conferendo alla neoplasia un aspet-
to mixoide.

Limmunoistochimica gioca un ruolo importante. E
infatti elemento indicativo per la diagnosi soprattutto
la forte positivita per la proteina S100, mentre spesso
positivi sono anche il CD34, il CD117, la vimentina,
oltre che la sinaptofisina e la cromogranina A. Tale pa-
tern conferma l'origine del tumore dal plesso nervoso
mioenterico.

Fig. 1 - Reperto intraoperatorio.

Fig. 2 - Pezzo operatorio di resezione segmentaria del trasverso con la for-
mazione.

Orientano invece per la malignita le emorragie, so-
prattutto interstiziali, accompagnate da neovascolariz-
zazione di carattere patologico, 'esistenza di anomalie
nucleari e mitosi in numero elevato, l'intensita della pro-
liferazione cellulare, la presenza di zone di necrosi emor-
ragica e di cellule epitelioidi. Tali reperti indirizzano, ap-
punto, verso la diagnosi di schwannoma maligno o neu-
rinosarcoma (9) pitt frequente nelle localizzazioni di-
giuno-ileali (il 10-30% di tutti gli schwannomi).
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Dal punto di vista clinico lo schwannoma a localiz-
zazione gastroenterica presenta una sintomatologia del
tutto aspecifica e sovrapponibile a quella di altre neo-
plasie benigne. Lemorragia digestiva (3) rappresenta un
segno abbastanza frequente nelle forme endoluminali,
manifestandosi come ematemesi nelle localizzazioni ga-
striche, come melena in quelle digestive superiori o ane-
mizzazione nelle forme, spesso del tenue mesenteriale,
che presentano stillicidio ematico. Le manifestazioni oc-
clusive sono frequenti nelle forme sottomucose mentre
le lesioni a sviluppo sottosieroso esofitico possono cau-
sare invaginazione o “torcersi” (10).

Liter diagnostico ¢ quello di altre neoplasie addo-
minali; non ne esiste infatti uno specifico e non esisto-
no tecniche che permettano una diagnosi differenziale
con altre forme mesenchimali. La TC multislice risulta
essere un esame piuttosto preciso nell’identificare I'e-
stensione della lesione (11) e permette una “minima” dia-
gnosi differenziale rispetto ad altre neoplasie mesenchi-
mali, come i GIST, dove sono piti evidenti le aree di ne-
crosi e colliquazione dovute alla crescita piti rapida. Lap-
proccio endoscopico pud permettere una diagnosi pre-
suntiva nelle forme endoluminali, mentre I'integrazio-
ne con la eco-endoscopia pud consentire la diagnosi an-
che nelle forma a crescita extraluminale, permettendo
di valutare la profondita di infiltrazione e il possibile in-
teressamento linfonodale nelle forme maligne (12).

Latteggiamento terapeutico ¢ in genere orientato al-
Iasportazione della lesione in maniera radicale, anche
per escludere la malignita con I'esame istologico defini-
vo. Questo pud comportare interventi particolarmente
demolitivi come la duodenocefalopancreasectomia in ca-
so di localizzazioni iuxta-papillari (3). Solitamente il trat-
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tamento si limita, tuttavia, all’exeresi chirurgica segui-
ta dal solo follow-up, in quanto radio- e chemioterapia
non sono validate neppure nelle forme maligne (5).

Conclusioni

Nel nostro caso la diagnosi di schwannoma ¢ stata
incidentale, in quanto la paziente si era sottoposta con
una indicazione appropriata a una colonscopia per va-
lutare dolori addominali ipogastrici ricorrenti.

Gli schwannomi, come gran parte delle neoplasie di-
gestive non epiteliali, rimangono a lungo asintomatici
e sono diagnosticati solo quando raggiungono dimen-
sioni considerevoli e si manifestano con “effetto massa”
o determinano occlusione o emorragia intestinale.

La TC consente un buono studio della localizzazio-
ne dell’estensione e dei rapporti con le strutture circo-
stanti ma non permette una diagnosi di natura in quan-
to I'aspetto radiologico ¢ sovrapponibile a quello di al-
tre neoplasie non epiteliali.

Anche la biopsia endoscopica da uno scarso contri-
buto in quanto lo sviluppo & spesso extramucoso esofi-
tico. Neppure i marker neoplastici possono precisare la
diagnosi. Solo 'esame istologico permette di identificare
la lesione come schwannoma.

Nel nostro caso le dimensioni ancora limitate han-
no consentito un approccio mininvasivo che appare pre-
ferenzialmente indicato per queste neoplasie poiché la
semplice resezione intestinale ¢ ritenuta 'opzione tera-
peutica di scelta; resta controverso l'utilizzo di tratta-
mento radio- e/o chemioterapico (5) nelle forme avan-
zate a potenziale evoluzione maligna.
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