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INTRODUCCION

Los tumores malignos de la vaina de nervios periféricos son raros y abarcan el 5-10% de los sarcomas de partes blandas [1]. Son sarcomas
agresivos de partes blandas con una incidencia de 1: 100.000 [2]. Surgen de nervios periféricos o de células asociadas con la vaina del nervio
periférico como células de Schwann, fibroblastos y células perineurales [1]. Por lo general presenta sintomas como efecto de masa, dolor y
perdida de la funcion del nervio afectado [1]. Sus factores de riesgo primarios fundamentales son la Neurofibromatosis tipo 1 (NF1) y la terapia
radioldgica [3]. La asociacion de tumor maligno de nervio periférico con NF1 tiene una incidencia de 1: 13.500 y el riesgo de desarrollarlo es de 8-
13% para paciente con NF1 [2]. SoOlo el 21% de los pacientes sobreviven mas de 5 afios después del diagnostico [2]. La primera linea de
tratamiento es_quirurgica [1]. Se presenta un caso de tumor de la vaina de un nervio periférico en region Axilar en paciente con NF1.

MATERIAL Y METODOS

Paciente femenina de 38 afios de edad consulta por tumoracion en brazo izquierdo a
nivel axilar de 3 afios de evolucion. Al examen fisico, presentaba signo de Tinnel +,
parestesias en el 4to y 5to dedo y region interna del antebrazo; déficit motor (M3) en
la musculatura intrinseca de la mano; Froment -, y Wartenberg -. Ademas,
presentaba diferentes manchas color café con leche en muslo (A), miembro superior
(B) y pliegue del cuello (C) (Imagen 1).

La ecografia de la cara interna del brazo muestra una imagen nodular hipoecoica de
aspecto solido de 36 x 23 x 32 mm con vascularizacion periférica al estudio doppler
color. A

La resonancia magnética muestra una imagen hiperintensa en el tiempo de
supresion grasa STIR, a nivel posterior y medial de la region axilar en relacion con |IMAGEN 1. Manchas color café con leche en muslo (A),
nervio radial y cubital (Imagen 2). EI EMG y angiografia no arrojaron lesiones. miembro superior (B) y pliegue del cuello (C).

Se decide realizar tratamiento quirdrgico con reseccion amplia del tumor; en la
planificacion se prepara zona dadora del nervio safeno externo, y se planifica
neurotizacion desde N. inter0seo anterior a rama motora del nervio cubital. Con
abordaje en regiéon axilar se localiza tumor de nervio en rama motora medial del
triceps, que comprimia nervio cubital y braquial cutaneo interno; se completa
diagndéstico con neuroestimulador, se reseca con margenes el tumor y se envia la
muestra a anatomia patolégica (Imagen 3).

IMAGEN 3. Reseccion de tumor en region| |IMAGEN 2. Resonancia magnética del miembro superior
axilar. izquierdo en tiempo STIR.

RESULTADOS

En el posoperatorio, la herida quirdrgica no tuvo
complicaciones, las parestesias a nivel del 4to y 5to
dedo de la mano izquierda y region interna del
antebrazo desaparecieron, mejoro la fuerza muscular
intrinseca de la mano y no presento pérdida de fuerza
en la extension del codo. El resultado histolégico de la
muestra fue compatible con un neurofioroma y en la
técnica de inmunomarcacion resulto positivo para la PR e § N SR ST
proteina s-100 (Imagen 4) IMAGEN 4. Anatomia patolégica Hematoxilina-Eosina e
Inmunohistoquimica (proteina S-100)

DISCUSION

La NF1 es una enfermedad hereditaria rara causada por la mutacion del gen supresor de NF1. Las personas con NF1 pueden desarrollar una
variedad de tumores benignos y malignos, el mas comun es el tumor de la vaina de nervios periféricos [4]. El tumor maligno de la vaina de los
nervios periféricos se origina de un nervio periférico o de un tumor benigno de la vaina de un nervio periférico.

Histolégicamente, el tumor comprende células fusiformes en forma de coma que se arreglan en fasciculos hipercelulares alternandose con hipo
celulares y areas mixoides. Son positivos para la proteina s100 en un 68% de los casos. Pacientes con NF1 desarrollan tumores malignos en la
adultez.

La mayoria de estos tumores son sarcomas de alto grado con una alta probalidad de recurrencia local y de metastasis a distancia. Los factores
gue predicen recurrencia local son el lugar anatémico, el tamafio del tumor (mayor a 10 cm) y los margenes de reseccion positivos. Los
factores que predicen metastasis incluyen el tamafno del tumor (mayor a 10 cm) o tumores que sean segun la American Joint Committee of
cancer estadio Ill. Aproximadamente un 65% de las metastasis son a los pulmones. [5].

En el presente caso el tamafio del tumor era de 33 x 24 x 25 mm, localizado en una las ramas motoras del triceps, no se hallaron metastasis.
Actualmente, el tratamiento estandar para estos tumores malignos es la resecciéon quirdrgica extensa. En el seguimiento, hubo mejoria clinica y
no hay hallazgos de recurrencia

CONCLUSION

Los tumores malignos de la vaina de nervios periféricos son tumores raros de dificil diagnostico. Uno de los principales factores de riesgo es la
Neurofibromatosis tipo 1 y el tratamiento de eleccidon es la reseccién quirdrgica con margenes libres amplios. Considerando la malignidad de
estos tumores, se requiere un seguimiento de cercay a largo plazo.
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