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RESUMEN SUMMARY

Reportamos el caso de paciente femenina de 29 afios deWe report a case 29 year old female with history of
edad, diagndstico de neurofibromatosis, en segundo mes neurofibromatosis and local resection of a left flank tu-
de posoperatorio de reseccion local lesion en flanco mor. The pathology of surgical specimen reports malig-
izquierdo, biopsia reporté tumor mesenquimal maligno, nant mesenchymal neoplasm. Two months after the pro-
presenta masa de rapido crecimiento en cicatriz quirargica. cedure refers rapidly growing tumor located underneath
Examen fisico: tumor en hemiabdomen izquierdo, duro, the surgical scar. Physical examination: tumor in left
fijo, piel ulcerada. Resonancia magnética nuclear lower quadrantofthe abdomen, firm, with ulcerated skin.
evidencia masa retroperitoneal con extensiéon a cavidad, The magnetic nuclear resonance reveals retroperitoneal
pared abdominal, lobulada, desplaza grandes vasos, uréter,tumor extending into abdominal cavity, displacing aorta,
rinén izquierdo, colon descendente. La laparotomia vena cava, left kidney, left urether, descending colon.
evidencia tumor retroperitoneal que desplaza grandes Laparotomy is performed, a retroperitoneal tumor infil-
vasos, uréter, rifién, colon izquierdo, infiltra pared ab- trating abdominal wall and skin, lobulated. The patho-
dominal, piel, lobulado, encapsulado. Biopsia e logy and immunohistochemistry stains with S-100 pro-
inmunohistoquimica con proteina S-100 y LEU 7 son teinand LEU 7 was compatible with peripheral malignant
compatibles con tumor maligno de la vaina de los nervios nerve sheath tumor associated neurofibromatosis malig-
periféricos asociado a neurofibromatosis alto grado de nant high grade neoplasia. Five year survival rates are
malignidad. La sobrevida es 15 % 30 % a 5 afios. El low: 15 % - 30 %. Management of these tumors includes
tratamiento consiste en resecciéon con biopsia wide local resection with intraoperative frozen section of
intraoperatoria para comprobar negatividad de margenes surgical margins, postoperative external beam radio-
y radioterapia posoperatoria. Quimioterapia en casos de therapy and chemotherapy for metastatic disease.
metastasis a distancia.
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rofibromatosis, mesénquima.

INTRODUCCION

| tumor maligno de la vaina de los
nervios periféricos corresponde
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menos pueden desarrollar cambios sarcomatosos

a lo largo de su vida, en cualquier lugar del

cuerpo, luego de un prolongado periodo de

latencia de 10 a 20 afios. Estas lesiones se
denominan neuro-fibrosarcomas, schwannomas
o tumor maligno de la vaina de los nervios

periféricos (TMVNP}-.

CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de una paciente femenina
de 29 afios portadora de diagndstico de neurofi-

bromatosis, con antecedente de reseccién localf

de tumor en flanco izquierdo cuya biopsia
reporté tumor mesenquimal maligno. A los 2

meses de posoperatorio presentdo aumento defigura 2. RMN.

volumeny tumor enla zonade cicatriz quirdrgica
de crecimiento rapido. Al examen fisico se
aprecia tumor que ocupa la totalidad del hemi-
abdomen izquierdo, duro, fijo, que se insinlda
por debajo del reborde costal ipsilateral, con
piel ulcerada (Figura 1). La resonancia
magnética nuclear abdomino-pélvica evidencia
tumor retroperitoneal izquierdo, con extensién
hacia cavidad y pared abdominal, lobulado, que
desplaza uréter y rifién izquierdo, colon
descendente y grandes vasos (Figura 2). La

paciente es sometida a laparotomia exploradora.
Se evidenci6é como hallazgo intraoperatorio tu-
mor retroperitoneal izquierdo con crecimiento
hacia cavidad abdominal, desplazando colon,
grandes vasos, rifién y uréter izquierdo, que
llega hasta cupula diafragmatica e infiltra pared
abdominal y piel. Se reseco6 el tumor en bloque
con pared abdominal y piel ulcerada (Figura 3).
La biopsia (Figura 4) e inmunohistoquimica
con proteina S-100 y LEU 7 (Figura 5) son
compatibles con tumor maligno de la vaina de

Figura 1. Lesion.
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Figura 3. Pieza quirdrgica.
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nervio periférico. Se planifica a la paciente al 4,5 % de su casuistica. Tres se localizaron en
para tratamiento adyuvante con radioterapia miembros inferioresy 1 en abdoni€h Salasy
externa.
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DISCUSION

col. de los Hospitales Universitario de Caracas
y “Dr. Miguel Pérez Carrefio” de Valencia, en
un estudio clinico-patolégico publicado en 1993
describen dos casos: uno solitario y otro
asociado a enfermedad de Von Recklin-
ghauseft®. Esta enfermedad es cronica,
progresiva, hereditaria, ligada a un gen
mendeliano dominante y asociada a fibromato-
sis multiple con cambios pigmentarios de la
piel como manchas marron cl&vo

La mayoria de los TMVNP se ven en adultos
con una edad promedio entre 28 y 36 &ffbs
Hay variacion con respecto al sexo,
predominando en algunas series en el femenino,
y en el masculino en otr@$!416) Es variable la
localizacién, siendo mas frecuente en las
extremidades (50 % a 70 %). En los casos
asociados a neurofibromatosis hay tendencia a
ubicacion central y profunda, pero pueden
también originarse en neurofibromas super-
ficiales®7141%) | a sintomatologia inicial en la
mayoria de los pacientes esta dada por un tumor
de crecimiento lento y progresivo, doloroso,
con una definida predisposicién hacia el cambio
maligno después de un traumatismo o cirugia
(24.6-812.15 E| tiempo de evolucioén es variable,
pueden transcurrir 15 afios entre el diagndstico
de enfermedad de Von Recklinghausen y la
aparicion de un sarcorfia

El aspecto macroscoépico es inespecifico, con
tamafio que puede oscilar entre 10 cmy 30 cm,
de consistencia dura, aspecto lobulado, pocas
veces encapsulados. Al corte son de color

EI TMVNP es infrecuente. Como sunombre planco-amarillento, con areas de degeneracién
lo indica, se origina en la vaina neural. EXiste quisticay de hemorragia. Histolégicamente las
una forma solitaria y otra asociada a la células reproducen los aspectos de la células de
enfermedad de Von Recklinghausen. En estos Schwann normales, con aumento de celularidad
pacientes se observan estos tumores hasta en Uy pleomorfismo, areas de necrosis mezcladas

50 % de los casds'?. En un analisis

con areas solidas y en el 10 % empalizamiento

retrospectivo de 89 casos de pacientes con sar-nuclear, siendo el primer criterio para malig-
comas de partes blandas del Hospital Oncoldgico nidad la presencia de actividad mitotica:57:16)

“Padre Machado” entre 1976y 1988, Maldonado
y col. reportan solo 4 casos, que corresponden

Pueden existir elementos heterdlogos entre
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un 3% a 16 %: cartilago, hueso, musculo estriado linfaticos. La recurrencia local oscila entre

o focos de liposarcoma. EI diagndéstico

58 %y 78 %. Pueden recurrir repetidas veces,

diferencial se hace con fibrosarcoma, sarcoma incluso antes de dar metastasis a distancia. Estas

sinovial, fibrohistiocitoma maligno vy

metastasis ocurren en un 20 % de los casos

leiomiosarcoma. Los marcadores inmunohis- y 84 % se presentan en los 2 primeros afios. La
toquimicos principales son: proteina S-100, con tasa de sobrevida a los 5 afios es de 15 % a 30 %

un 50 % a 70% de positividad, Leu 7, AME y
MBP(3,4,11,132

La forma de diseminacion es mediante el

crecimiento a lo largo de los nervios
involucrados, infiltrando estructuras vecinas;

también por via hematdgena a pulmén, higado y
hueso. Es rara la diseminacion a ganglios

(2-4,5,7,14-16)

El tratamiento es la cirugia radical con
biopsia intraoperatoria para comprobar la
negatividad de los margenes quirdrgicos, en
combinacién con radioterapia pre o posope-
ratoria. La quimioterapia se usa en caso de
metastasis a distanci&® 59141517
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