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SUMMARY
We report a case 29 year old female with history of
neurofibromatosis and local resection of a left flank tu-
mor.  The pathology of surgical specimen reports malig-
nant mesenchymal neoplasm.  Two months after the pro-
cedure refers rapidly growing tumor located underneath
the surgical scar.  Physical examination: tumor in left
lower quadrant of the abdomen, firm, with ulcerated skin.
The magnetic nuclear resonance reveals retroperitoneal
tumor extending into abdominal cavity, displacing aorta,
vena cava, left kidney, left urether, descending colon.
Laparotomy is performed, a retroperitoneal tumor infil-
trating abdominal wall and skin, lobulated.  The patho-
logy and immunohistochemistry stains with S-100 pro-
tein and LEU 7 was compatible with peripheral malignant
nerve sheath tumor associated neurofibromatosis malig-
nant high grade neoplasia.  Five year survival rates are
low: 15 % - 30 %.  Management of these tumors includes
wide local resection with intraoperative frozen section of
surgical margins, postoperative external beam radio-
therapy and chemotherapy for metastatic disease.

KEY WORDS:  Tumor, nerve sheath, neurofibromatosis,
mesenchymal.

INTRODUCCIÓN

l tumor maligno de la vaina de los
nervios periféricos corresponde
aproximadamente  al 10 % de todos
los sarcomas de tejidos blandos.
Hay una forma solitaria y otra
asociada a neurof ibromatosis
múltiple, o enfermedad de Von

Recklinghausen.  En estos casos la mitad o

E

RESUMEN
Reportamos el caso de paciente femenina de 29 años de
edad, diagnóstico de neurofibromatosis, en segundo mes
de posoperatorio de resección local lesión en flanco
izquierdo, biopsia reportó tumor mesenquimal maligno,
presenta masa de rápido crecimiento en cicatriz quirúrgica.
Examen físico: tumor en hemiabdomen izquierdo, duro,
fi jo, piel ulcerada.  Resonancia magnética nuclear
evidencia masa retroperitoneal con extensión a cavidad,
pared abdominal, lobulada, desplaza grandes vasos, uréter,
riñón izquierdo, colon descendente.  La laparotomía
evidencia tumor retroperitoneal que desplaza grandes
vasos, uréter, riñón, colon izquierdo, infiltra pared ab-
dominal,  piel ,  lobulado, encapsulado.  Biopsia e
inmunohistoquímica con proteína S-100 y LEU 7 son
compatibles con tumor maligno de la vaina de los nervios
periféricos asociado a neurofibromatosis alto grado de
malignidad.  La sobrevida es 15 %  30 % a 5 años.  El
t ra tamiento  cons is te  en resecc ión con b iops ia
intraoperatoria para comprobar negatividad de márgenes
y radioterapia posoperatoria.  Quimioterapia en casos de
metástasis a distancia.

PALABRAS CLAVE: Tumor, nervio periférico, neu-
rofibromatosis, mesénquima.
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menos pueden desarrollar cambios sarcomatosos
a lo largo de su vida, en cualquier lugar del
cuerpo, luego de un prolongado período de
latencia de 10 a 20 años.  Estas lesiones se
denominan neuro-fibrosarcomas, schwannomas
o  tumor maligno de la vaina de  los nervios
periféricos (TMVNP)(1-4).

CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de una paciente femenina
de 29 años portadora de diagnóstico de neurofi-
bromatosis, con antecedente de resección local
de tumor en flanco izquierdo cuya biopsia
reportó tumor mesenquimal maligno.  A los 2
meses de posoperatorio presentó aumento de
volumen y tumor en la zona de cicatriz quirúrgica
de crecimiento rápido.  Al examen físico se
aprecia tumor que ocupa la totalidad del hemi-
abdomen izquierdo, duro, fijo, que se insinúa
por debajo del reborde costal ipsilateral, con
piel ulcerada (Figura 1).  La resonancia
magnética nuclear abdomino-pélvica evidencia
tumor retroperitoneal izquierdo, con extensión
hacia cavidad y pared abdominal, lobulado, que
desplaza uréter y r iñón izquierdo, colon
descendente y grandes vasos (Figura 2).  La

paciente es sometida a laparotomía exploradora.
Se evidenció como hallazgo intraoperatorio tu-
mor retroperitoneal izquierdo con crecimiento
hacia cavidad abdominal, desplazando colon,
grandes vasos, riñón y uréter izquierdo, que
llega hasta cúpula diafragmática e infiltra pared
abdominal y piel.  Se resecó el tumor en bloque
con pared abdominal y piel ulcerada (Figura 3).
La biopsia (Figura 4) e inmunohistoquímica
con proteína S-100 y LEU 7 (Figura 5) son
compatibles con tumor maligno de la vaina de

Figura 1.  Lesión.

Figura 2.  RMN.

Figura 3.  Pieza quirúrgica.
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nervio periférico.  Se planifica a la paciente
para tratamiento adyuvante con radioterapia
externa.

al 4,5 % de su casuística.  Tres se localizaron en
miembros inferiores y 1 en abdomen(10).  Salas y
col. de los Hospitales Universitario de Caracas
y “Dr. Miguel Pérez Carreño” de Valencia, en
un estudio clínico-patológico publicado en 1993
describen dos casos: uno solitario y otro
asociado a enfermedad de Von Reckl in-
ghausen(13).   Esta enfermedad es crónica,
progresiva, hereditar ia,  l igada a un gen
mendeliano dominante y asociada a fibromato-
sis múltiple con cambios pigmentarios de la
piel como manchas marrón claro(4).

La mayoría de los TMVNP se ven en adultos
con una edad promedio entre 28 y 36 años(2,4).
Hay var iac ión con respecto a l  sexo,
predominando en algunas series en el femenino,
y en el masculino en otras(2,3,14-16).  Es variable la
localización, siendo más frecuente en las
extremidades (50 % a 70 %).  En los casos
asociados a neurofibromatosis hay tendencia a
ubicación central y profunda, pero pueden
también originarse en neurofibromas super-
ficiales(5,7,14,15).  La sintomatología inicial en la
mayoría de los pacientes está dada por un tumor
de crecimiento lento y progresivo, doloroso,
con una definida predisposición hacia el cambio
maligno después de un traumatismo o cirugía
(2,4,6-8,12,15).  El tiempo de evolución es variable,
pueden transcurrir 15 años entre el diagnóstico
de enfermedad de Von Recklinghausen y la
aparición de un sarcoma(6).

El aspecto macroscópico es inespecífico, con
tamaño que puede oscilar entre 10 cm y 30 cm,
de consistencia dura, aspecto lobulado, pocas
veces encapsulados.  Al corte son de color
blanco-amarillento, con áreas de degeneración
quística y de hemorragia.  Histológicamente las
células reproducen los aspectos de la células de
Schwann normales, con aumento de celularidad
y pleomorfismo, áreas de necrosis mezcladas
con áreas sólidas y en el 10 %  empalizamiento
nuclear, siendo el primer criterio para malig-
nidad la presencia de actividad mitótica(1,2,4,5,7,16).

Pueden existir elementos heterólogos entre

Figura 5.  Inmunohistoquímica

Figura 4.  Biopsia.

DISCUSIÓN

El TMVNP es infrecuente.  Como su nombre
lo indica, se origina en la vaina neural.  Existe
una forma soli taria y otra asociada a la
enfermedad de Von Recklinghausen.  En estos
pacientes se observan estos tumores hasta en un
50 % de los casos(5-12).   En un anál is is
retrospectivo de 89 casos de pacientes con sar-
comas de partes blandas del Hospital Oncológico
“Padre Machado” entre 1976 y 1988, Maldonado
y col. reportan sólo 4 casos, que corresponden
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un 3 % a 16 %: cartílago, hueso, músculo estriado
o focos de l iposarcoma.  El diagnóstico
diferencial se hace con fibrosarcoma, sarcoma
sinov ia l ,  f ibroh is t ioc i toma mal igno y
leiomiosarcoma.  Los marcadores inmunohis-
toquímicos principales son: proteína S-100, con
un 50 % a 70% de positividad,  Leu 7, AME y
MBP (3,4,11,13).

La forma de diseminación es mediante el
crec imiento a lo  largo de los nerv ios
involucrados, infiltrando estructuras vecinas;
también por vía hematógena a pulmón, hígado y
hueso.  Es rara la diseminación a ganglios

linfáticos.   La recurrencia  local  oscila  entre
58 % y 78 %.  Pueden recurrir repetidas veces,
incluso antes de dar metástasis a distancia.  Estas
metástasis  ocurren  en  un  20  %  de  los  casos
y 84 % se presentan en los 2 primeros años.  La
tasa de sobrevida a los 5 años es de 15 % a 30 %
(2-4,5,7,14-16).

El tratamiento es la cirugía radical con
biopsia intraoperatoria para comprobar la
negatividad de los márgenes quirúrgicos, en
combinación con radioterapia pre o posope-
ratoria.  La quimioterapia se usa en caso de
metástasis a distancia (2,3,5,9,14,15,17).
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