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RESUMEN

El tumor maligno de la vaina periférica (TMVP) es un
sarcoma de alto grado, infrecuente en la poblacién
general que suele asociarse a la neurofibromatosis tipo
I (NF 1). Presentan metdstasis a distancia en estadios
tempranos y alto indice de recidiva, por lo cual su
diagnéstico precoz es de gran relevancia.

El objetivo de este trabajo es presentar un caso
clinico sobre la patologia mencionada, realizando
una breve resena bibliogréfica de los hallazgos en los
diferentes métodos imagenolégicos.

Palabras clave: Tumor maligno de vaina nerviosa periférica,
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INTRODUCCION

Los TMVP son tumores poco frecuentes que representan
aproximadamente 3 al 10% de todos los sarcomas de los
tejidos blandos. La neurofibromatosis tipo | es el factor de
riesgo mas importante en el desarrollo de estos tumores,
asociandose en un 25 a 50% de los casos."?

Presenta un pico de incidencia entre los 25 y 50 afos sin
predominio de sexo. Los sitios anatémicos de presentacién
mds frecuente incluyen las regiones proximales de las
extremidades superiores e inferiores.*?

Algunas caracteristicas clinicas pueden ayudar a diferen-
ciar entre los TMVP y los neurofibromas, destacandose el
dolor de comienzo reciente, el aumento del tamafio y el
déficit motor severo.”

Si bien el diagndstico definitivo es antomo-patoldgico,
las diferentes técnicas de imagen utilizadas aportan in-
formacién complementaria sobre las caracteristicas del
tumor, su ubicacion anatomica y la relacién del tumor con
la vaina nerviosa, estructuras vasculares y musculares.
El objetivo del trabajo es presentar un caso clinico
de la patologia mencionada y realizar una breve resefia
bibliografica respecto a los hallazgos en los diferentes
métodos imagenoldgicos.

Figura 1. Foto de miembro superior derecho.

a) Al momento de la consulta inicial, se observa una gran
tumoracion a nivel del tercio medio y distal del brazo. b) Foto
de la evolucion, que evidencia aumento del tamario de la
tumoracion.

ABSTRACT

A malignant peripheral sheath tumor is a high-grade
sarcoma, rare in the general population that is usually
associated with neurofibromatosis type | (NF 1). They
present distant metastases in early stages and a high
rate of recurrence, making their early diagnosis of
great relevance.

The objective of this work is to present a clinical case
on the aforementioned pathology, making a brief
bibliographic review of the findings in the different
imaging methods.
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Neurofibromatosis type I.

PRESENTACION DEL CASO

Presentamos el caso de un paciente de sexo masculino de
39 anos con antecedente personal de Neurofibromatosis
tipo I. Consulta por una tumoracién a nivel del tercio
distal del brazo derecho de larga data con aumento del
tamafo de forma brusca, intenso dolor y limitacién fun-
cional (Figura 1).

Para la valoracién se solicita en primera instancia ecograffa
de partes blandas, que evidencia una gran tumoracién
a nivel del plano muscular del brazo, heterogénea pre-
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dominantemente hipoecogénica, con refuerzo actstico
posterior, que presentaba vascularizacién al Doppler
color (Figura 2).

Dado a los hallazgos, antecedentes y la clinica del paciente
se plantea pueda corresponder a un neurofibroma con
sospecha transformacién maligna.

Se decide completar valoracién con tomografia, la cual
informa una voluminosa masa solida a nivel del brazo, con
epicentro en las partes blandas, de densidad heterogénea
a expensas de un centro hipocaptante debido a necrosis
y hemorragia. Infiltra y sustituye los planos musculares,
rodeando al hiimero con ligera remodelacién de su cortical
externa (Figura 3).

En la resonancia magnética se evidencia voluminosa tu-
moracién de partes blandas a nivel de la cara postero-lat-
eral del brazo, con sefal heterogénea en STIR y T1, con
realce heterogéneo con el gadolinio a expensa de sectores
quisticos probablemente vinculados a zonas de necrosis

y hemorragia. Engloba completamente el paquete vascu-
lo-nervioso radial y desplaza las estructuras musculares y
vasculo-nerviosas adyacentes sin infiltrarlas.

Contacta y adelgaza a la cortical del humero a nivel de
su tercio medio sobre la cara posterolateral sin infiltrar la
misma ni la cavidad medular. La musculatura extensora
del antebrazo presenta edema difuso sin realce con el
gadolinio (Figura 4).

Se realiza puncién biépsica con gufa ecogréfica y tomogra-
fica, envidndose fragmentos sélidos y material hemorrégico
al laboratorio para anélisis, obteniéndose diagnéstico de
tumor maligno de la vaina del nervio periférico.

Dada la transformacién sarcomatosa del neurofibroma,
se decide realizar reseccién quirdrgica lesional completa.
Actualmente el paciente presenta secundarismo pulmonar
y pleural miltiple, en seguimiento con oncologfa con
tratamiento de poliquimioterapia (Figura 5).

Figura 2. Ecografia de partes blandas. a), b) y ) Se observa a nivel del plano

muscular una tumoracién heterogenea predominantemente hipoecogenica.
(flechas rojas).

Figura 3. Tomografia computada. a) Corte sagital del brazo derecho en ventana de partes blandas. Se observa tumoracién de
realce heterogéneo que infiltra los planos musculares (Flecha roja). b) Corte sagital del brazo en ventana ésea. Donde se observa
la intima relacion de la tumoracién con el humero. ¢) Corte axial del brazo en ventana 6sea. Se identifica remodelacién de la
cortical externa del humero (Flecha amarilla). d) Corte axial del brazo en ventana de partes blandas, se identifica tumoracion de

realce heterogéneo que rodea el humero (Estrella verde).
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Figura 4. Resonancia magnética. a) Corte sagital del brazo derecho en secuencia T1. Se observa la gran tumoracién que
presenta senal heterogenea, predominantemente hipointensa, rodeando el humero. (Flecha roja) b) Corte sagital del brazo
derecho en secuencia STIR. Se observa gran tumoracion que presenta senal heterogenea, predominantemente hiperintensa.
(Flecha amarilla). c) Corte sagital del brazo derecho en secuencia T1 con Gadolineo. Se identifica el realce heterogéneo de la
lesion. (Flecha verde). d), f), g) Son cortes axiales en T1, STIRy T1 con Cadolineo respectivamente, donde se oberva la intima

relacién de la tumoracién con el humero.
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Figura 5. Foto de reseccion quirirgica. a) Abordaje quirdrgico del brazo derecho, donde se identifica
extensa tumoracion. b) Pieza de reseccion con segmento de nervio radial. (Flecha amarilla). ¢)

Reconstruccion del miembro superior derecho.

DISCUSION

La neurofibromatosis tipo 1, también llamada enfermedad
de Von Recklinghausen, es una facomatosis o sindrome
neurocutaneo de caracter genético hereditario autosémi-
co dominante, con una incidencia de 1 por cada 3000
nacidos vivos. Conlleva un alto riesgo de formacién de
tumores con afectacién multisistémica que compromete
la piel y el sistema nervioso periférico.®>>

Como criterios para su diagnéstico se considera la pres-
encia de seis o mas manchas café con leche de mds
de 5mm en pacientes prepuberales, mas de 15mm en
postpuberales y dos o mas neurofibromas o al menos un
neurofibroma plexiforme.®®

Si bien la mayoria de los tumores son benignos, una
minorfa de los pacientes con NF tipo 1 muestran una
mayor incidencia de malignidad.® Los TMVP son tumores
infrecuentes que representan aproximadamente del 3 al

10% de todos los sarcomas de los tejidos blandos y surgen
de un neurofibroma o de un nervio periférico. La neuro-
fibromatosis tipo | es el factor de riesgo mas importante
en el desarrollo de estos tumores, asocidndose en un 25
a 50% de los casos.#35®)

Son tumores de la vida adulta, con un pico de incidencia
entre los 25 y 50 afos sin predominio de sexo. Los sitios
anatémicos de presentacion mds frecuentes incluyen las
regiones proximales de las extremidades superiores e
inferiores. 357

Las caracteristicas clinicas sugestivas de transformacion
maligna incluyen dolor, crecimiento rapido y limitacion
funcional.®”)

Para su diagndstico por imagen se utilizan técnicas como
la ecografia en la cual se puede observar un tumor de den-
sidad homogénea, hipoecogénico, con refuerzo actstico
posterior, presencia de vascularizacién al Doppler color
y continuidad de la lesién con un nervio periférico. Los

B REPORTE DE CASO / Dres: M. Sandberg, K. Daza, D. Mateucci, D. Wolff, E.Corchs. 61




schwannomas y neurofibromas pueden presentar carac-
teristicas similares por lo cual es dificil diferenciarlos por
este método.®

En tomograffa los TMVP pueden presentarse como tu-
mores de densidad homogénea, bien delimitados y con
realce homogéneo lo que los hace dificilmente diferen-
ciables de los neurofibromas. Cuando se presentan como
tumores mal delimitados, de densidad y realce heterogé-
neo a expensas de sectores de hemorragia y/o necrosis,
invadiendo o infiltrando los tejidos u 6rganos adyacentes
sugieren malignidad.¢9

La resonancia magnética se ha convertido en el método de
eleccion para evaluar la ubicacién anatémica, el contorno
y las relaciones del tumor con las estructuras musculares,
vasculares y nerviosas. Se presentan como tumores de
sefial heterogénea, predominantemente hipointensa en
T1, hiperintensa en T2, con un realce heterogéneo con el

contraste a expensas de cambios quisticos intratumorales
como resultado de hemorragia o necrosis. Pueden aso-
ciar un sector perilesional hiperintenso en T2 en relacién
a edema. Los margenes mal definidos podrian reflejar
invasion a tejidos adyacentes.+¢

El tratamiento implica una combinacién de reseccién
quirdrgica, quimioterapia adyuvante y radioterapia. Los
pacientes con resecciones quirtrgicas completas con
margenes amplios presentan mayor supervivencia libre
de enfermedad.”

Los TMVP son muy agresivos, con bajas tasas de supervi-
vencia. La recidiva local se presenta en el 40% de los casos
y la enfermedad metastasica entre el 40% y 60% en el afio
posterior a la reseccién inicial. El sitio mas frecuente de
metdstasis es el pulmén. Tienen un mal pronéstico, con
una supervivencia del 21% a los 5 afios en pacientes que
asocian NF tipo 1, en comparacién con el 42% de los que
no la asocian.®>67)

4 .
CONCLUSION

Los TMVP son lesiones malignas de alto grado que se asocian a la NF tipo 1 y presentan un
alto indice de recidiva local y a distancia. Pueden ser dificiles de diferenciar de los tumores
benignos de la vaina periférica por métodos de imagen, por lo cual es indispensable realzar
controles estrechos para su diagnéstico en estadios tempranos.

Dentro de las manifestaciones clinicas sugerentes de transformacion maligna se destaca el
aumento del tamano, dolor y limitacién funcional de corto tiempo evolutivo. En los estudios
de imagen el método de eleccion es la resonancia magnética, donde los principales hallazgos
predictivos de malignidad son las lesiones mayores de 5¢cm, de intensidad de seial heterogénea
a expensas de sectores necréticos/hemorragicos, con realce heterogéneo con el gadolinio,
que asocien infiltracion de las estructuras adyacentes.
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