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RESUMEN

Introduccion: Los sarcomas son un grupo de canceres poco frecuentes que se
desarrollan en los huesos y en tejidos conectivos como grasa y musculos. Entre
estos se encuentra el tumor maligno de la vaina del nervio periférico, que es un
tipo de cancer de tejido conectivo. Presentacion de caso: Preescolar masculino
de 5 afios de edad, que estuvo en neonatologia por un ictero fisioldgico
agravado, ademas con seguimiento con ortopedia en el Hospital Frank Pais por
presentar asimetria de ambos hemicuerpos. Se recoge el antecedente de
parotiditis, por lo cual tuvo antibioticoterapia, estuvo con igual evolucién hasta
gue ingresa en el mes de junio. Se le realiza estudio resonancia magnética
muestra lesidén ocupativa del espacio extensa ocupa glandula parotidea izquierda.
Conclusiones: El tumor de vaina del nervio periférico, es un tumor maligno del
tejido blando, raro y agresivo en pacientes pediatricos. Para su diagndstico
requiere de una interpretacion clinica, examen fisico y los examenes
complementarios para obtener un resultado de la enfermedad. El apoyo
imagenoldgico es fundamental, siendo la resonancia magnética el examen de
eleccién. El tratamiento recomendado es la exéresis quirargica completa pero en

este caso no es posible y es utilizado el tratamiento con quimioterapia.
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ABSTRACT

Introduction: Sarcomas are a group of rare cancers that develop in bones and
connective tissues such as fat and muscle. These include malignant peripheral
nerve sheath tumor, a type of connective tissue cancer. Case presentation: A
5-year-old male preschooler was in neonatology due to aggravated physiological
jaundice, and was also followed up with orthopedics at the Frank Pais Hospital
due to asymmetry in both sides of the body A history of mumps was recorded,
for which she received antibiotic therapy. Her progress was similar until
admission in June. An MRI scan showed an extensive space-occupying lesion
occupying the left parotid gland. Conclusions: Peripheral nerve sheath tumor is
a rare and aggressive malignant soft tissue tumor in pediatric patients. Diagnosis
requires clinical interpretation, physical examination, and complementary tests to
obtain a result of the disease. Imaging support is essential, with MRI being the
test of choice. The recommended treatment is complete surgical excision, but in
this case, chemotherapy was used.

Keywords: Nerve Sheath Neoplasms; Neurofibrosarcoma; Pediatrics: Malignant

Peripheral Nerve Sheath Tumor

INTRODUCCION

Los sarcomas son un grupo de canceres poco frecuentes que se desarrollan en
los huesos y en tejidos conectivos como grasa y musculos. En la mayoria de los
casos, se desconoce la causa del sarcoma, aunque los antecedentes familiares y
la exposicion a productos quimicos o radiacidon pueden aumentar el riesgo.?

Entre los sarcomas se encuentra el tumor maligno de la vaina del nervio
periférico (TMVNP), que es un tipo de cancer de tejido conectivo. Este tumor se
origina cuando las células que cubren los nervios crecen y se multiplican
anormalmente, formando neoplasias de tejidos blandos derivadas de los nervios
periféricos, con una diferenciacidon variable hacia los componentes celulares de la
vaina del nervio.!

Los TMVNP son considerados raros y tienen un comportamiento localmente

agresivo, con recidivas frecuentes y potencial para metastatizar. Los sintomas
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incluyen dolor, efecto de masa y pérdida de la funcion del nervio afectado. Se
clasifican como sarcomas debido a su origen y comportamiento.?

Descritos por primera vez en 1935 como neurilemoma maligno, los TMVNP
también reciben los nombres de schwannoma maligno, neurofibrosarcoma vy
sarcoma neurogénico. La OMS introdujo el término “tumores malignos de la
vaina del nervio periférico” para evitar confusiones con terminologias anteriores.3
Estos tumores representan aproximadamente el 5% de los sarcomas de partes
blandas, con una incidencia de 0,001%, cifra que se eleva al 10% en la
neurofibromatosis tipo 1 (NF1). La mitad de los casos son esporadicos, mientras
que la otra mitad ocurre en pacientes con NF1. La incidencia es similar en ambos
sexos, con una edad de presentacion que fluctia entre los 20 y 50 afos,
observandose aproximadamente 10 afios antes en pacientes con NF1. Aunque la
mayoria de los TMVNP se generan de novo, un 10% tiene antecedentes de
exposicidn a radiacién, con un periodo de latencia de 10 a 40 afos. Ademas, se
ha descrito una asociacion entre NF1 vy la transformacion maligna de
neurofibromas o schwannomas.3#

A menudo, su diagndstico y tratamiento son desafiantes debido a la limitada
informacién disponible en la literatura. Este estudio busca mejorar el diagndstico
temprano, orientar las opciones de tratamiento y contribuir al conocimiento
cientifico sobre el TMVNP. Ademas, se pretende aumentar la conciencia en la
comunidad médica y el publico en general sobre esta condicion, lo que

favorecera la deteccién y el manejo adecuado de los pacientes afectados.

PRESENTACION DEL CASO

Preescolar masculino de 5 afos de edad, blanco, producto de un parto eutécico a
las 39.4 semanas, peso de 7.10 Ibs. Estuvo en neonatologia por un ictero
fisioldgico agravado, ademas con seguimiento con ortopedia en el Hospital Frank
Pais por presentar asimetria de ambos hemicuerpos. Se recoge el antecedente de
parotiditis izquierda, por lo cual tuvo antibioticoterapia (7/5/2023), estuvo con
igual evolucion hasta que ingresa en el mes de junio. Se le realiza estudio
resonancia magnética de cabeza y cuello (22/6/2023) y se muestra lesién
ocupativa del espacio extensa de 62x58x52mm que ocupa glandula parotidea
izquierda, musculo pterigoideo y macetero y ademas desplaza via aérea superior.

Se decide su ingreso para mejor estudio y tratamiento.



bocicin Ciencias Basicas Biomédicas en Granma.
ChcsticionT Manzanillo.
2025

Antecedentes patoldgicos personales: hemihipertrofia izquierda

Antecedentes patoldgicos familiares: trombopatia disfuncional (madre)

Alergia a Medicamentos: no refiere

Operaciones: no refiere

Transfusiones: no refiere

Examen Fisico

Piel y mucosas: Normocoloreadas y humedas

Sistema Respiratorio: Murmullo vesicular audible, vibraciones vocales
conservadas. No se auscultan estertores. Frecuencia respiratoria: 20 x minutos.
Sistema Cardiovascular: Ruidos cardiacos ritmicos, de buen tono e intensidad.
No se auscultan soplos, pulsos periféricos presentes y sincrénicos. Frecuencia
cardiaca: 86 x minutos.

Abdomen: blando, depresible, doloroso a la palpacién superficial y profunda. No
visceromegalia. Ruidos hidroaéreos presentes.

Tejido Celular Subcutaneo: no infiltrado

Sistema Nervioso Central: activo, vigil, no signos de focalizacién meningea
Examenes Complementarios

Hemoglobina 130 g/L

Leucocitos 5.0 X 10° /L

Diferencial: polimorfonucleares 0.52/L, linfocitos 0.40 /L, eosindfilos 0.02 /L,
monocitos 0.06 /L, células de stand 0.00 /L

Conteo de plaquetas 266x10° /L

Eritrosedimentacién 10 mm/h

Coagulograma TP ¢ 14 seg, TP p 13 seg, TPT ¢ 28 seg, TPT p 24 seg

Glicemia 4.4 mg/dl

Creatinina 89 umol/L

TGP 15 u/I

TGO 19 u/I

Fosfatasa alcalina 139 u/L

LDH 446 u/L

Proteinas totales 70 g/L

- Resonancia Magnética Nuclear 23/6/2023

Secuencia coronal del cuello y craneo T1 y T2, axial T1 y Flair
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Extensa lesion ocupativa isointensa en T1 con el muUsculo que desde la periferia,
ocupando la regién parotida izquierda, musculo masetero y pterigoideo izquierdo.
Sin poder precisar adecuadamente el condilo y rama ascendente de la
mandibula, asi como hasta el arco cigomatico. La lesién oblitera la nasofaringe,
obstruye y desplaza la via aérea superior. No tenemos secuencias sagitales. Se
extiende a los compartimentos carotideos, yugular, esternocleidomastoideo y
paravertebral. Mide 62x58x52mm. Se muestra hiperintenso en T2 con areas
isointensas centrales, asimétricas por contenido sdélido o proteinaceo,
multilocular. El oido izquierdo muestra ocupacion parcial de las celdas
mastoideas. Figuras 1y 2.

- Inmunohistoquimica

Se informa tumor de vaina del nervio periférico.

- Tomografia por Emision de Positrones (PET/CT) 11/7/2023
Procedimiento

A 60 minutos después de la administracion endovenosa de 2.2 mCi de 18F-FDG,
encontrandose la glucemia en 5.2 mmol/l, se realiza Tomografia por Emisién de
Positrones desde vértice de craneo hasta tercio medio de los fémures, en equipo
INGENUITY TF; ademas se realiza Tomografia Computarizada de baja dosis, no
contrastada y con limitado valor diagndstico cuando se analiza aisladamente, con
el objetivo de correccién de atenuacion y localizacion anatoémica de las areas
hipermetabdlicas apreciadas en el estudio PET.

Hallazgos

El estudio PET y las imagenes de fusion PET-CT, revela dareas andomalas de
hipermetabolismo glucolitico en: Cabeza y Cuello: SUV maximo 7.11 en extensa
masa tumoral heterogénea de 24UH (Unidades Hounsfield) promedio en regién
parotidea izquierda a la altura de la nasofaringe que comprime y desplaza a la
derecha la via aérea superior , estructuras vasculares y el seno maxilar izquierdo
sin infiltrarlo, con infiltracidn de las partes blandas a ese nivel, por imagen PET
esta lesién no afecta al lI6bulo temporal, midiendo en sus mayores dimensiones
71.68 x 48.02 x 54.60mm, no pudiendo definir por este estudio su dependencia
especifica debido a su tamafio y contacto con varias estructuras posibles de
causas primarias tumorales. Biodistribucion fisioldgica del trazador en el resto la
economia corporal. En imagen TAC se observan ganglios axilares e inguinales de

morfologia normal sin metabolismo.
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Interpretacion:

En el contexto clinico del paciente la masa descrita presenta actividad glucolitica
tumoral en relacion con tumor primario a ese nivel que sugerimos abordaje
histolégico, no observamos metabolismo tumoral en cadenas ganglionares
regionales ni a distancia, no presenta lesiones secundarias en otras regiones a
valorar por el médico de asistencia. Demas hallazgos ya descritos.

- Tomografia Axial Computarizada (TAC) 64 cortes 27/11/2023 (Figura 3
y 4)

Craneo: IV ventriculo en la linea media. No alteraciones en fosa craneal
posterior. No desviacion de las estructuras de linea media. Adecuada delimitacién
sustancia gris-
sustancia blanca.

Cuello: Hiperdensidad de aspecto T, heterogénea con densidades en este estudio
simple que oscilan entre 40-54UH, que ocupa los espacios: masticador,
parafaringeo, pre y post-pterigoideos y paratiroideo izquierdos sin precisar
interfase con los ms pterigoideos medial, lateral y parte del temporal de este
lado, provocando asimetria a predominio izquierdo de la pared lateral izquierda
de la nasofaringe. Esta masa T provoca lesién litica de la rama de la mandibula
izquierda de 2.3cm de didmetro mayor, del proceso cigomatico del temporal y
lisis con destruccion ésea de la cara infratemporal del ala mayor del esfenoide.
Se observa ademas erosidon Osea del hueso cigomatico, apofisis pterigoidea, y
distorsion anatémica del coéndilo mandibular afectando la articulacién
temporomandibular, todo del lado izquierdo. Presencia de canula de
tragueostomia. No se define ganglios patoldgicos en los diferentes niveles del
cuello.

Tdérax: Examen rotado, artefacteado y cortado no util para diagndstico.

- Tomografia Axial Computarizada 64 cortes con contraste 3/4/2024
Craneo: IV ventriculo en linea media. No alteraciones en fosa craneal posterior.
No desviacidn de las estructuras de linea media. No lesiones dseas secundarias,
ni otras alteraciones craneoencefalicas en este examen.

Cuello: No alteraciones en la naso ni orofaringe. Laringe supraglotica glética sin
alteraciones. Presencia de canula de traqueostomia. La imagen T reportada en
TAC anterior, que ocupa espacio masticatorio y para faringeo izquierdos, se

muestra en este examen heterogénea predominantemente hipodensa, con
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densidades variables en estudio contrastado de 39-54UH, sin poder definir realce
pues no contamos con examen simple. Esta area T mide en este estudio
30x26mm en corte axial en sus mayores diametros provocando distorsion de ms
adyacentes y borramiento de la grasa perilesional, siendo de mayor utilidad la
RMI en este caso. Lesidn litica de la rama izquierda de la mandibula de 12x6mm.
Destruccion o6sea del ala mayor del esfenoides, erosion o6sea del cigomatico,
céndilo mandibular con afectacién de la articulacién temporomandibular todo del
lado izquierdo sin variacion en comparacién con estudio anterior. No ganglios
patoldgicos en los diferentes niveles del cuello.

Toérax: No ganglios patolégicos mediastinales. No alteraciones PP en cortes altos
del térax.

Se diagnostica un tumor maligno de la vaina del nervio periférico. Se discutio el
caso en la consulta de cabeza y cuello del Instituto Nacional de Oncologia donde
se considerd por la magnitud del tumor como no operable. Se decide realizar
tratamiento oncoespecifico quimioterapia (QTP) neoadyuvante por protocolo el
dia 28/8/2023 y el mismo termind el 21/2/2024.

- Tomografia Axial Computarizada de cabeza, cuello y térax 7/4/2025
Craneo/cuello: Imagen ocupativa de espacio en lobulo temporal izquierdo,
asociada a discreto borramiento de los giros y surcos en hemisferio cerebral
izquierdo, la imagen anterior proviene de la infiltracion tumoral por gran masa
tumoral que ocupa practicamente todo el macizo facial izquierdo con pérdida de
la anatomia de todos los grupos musculares, infiltracién de espacio
pterigopalatino y masticatorio izquierdo, rompiendo la pared posterior, de la
orbita, pared medial y lateral del seno maxilar izquierdo, cuerpo del esfenoides,
ala menor del mismo, destruccidon de paladar duro entre otras. La via aérea esta
desplazada a la derecha, obstruida a nivel de la orofaringe.

Toérax: Presencia de multiples imagenes nodulares parenquimatosas pulmonares,
bilaterales de aspecto secundario, la imagen mayor de 20mm en segmento basal
medial de LII, no derrame pleural, no adenopatias mediastinales ni axilares de
aspecto patoldgico.

Oseo: Presencia de imé&genes osteoliticas de aspecto secundario en muro anterior
de C2 y proceso transverso izquierdo de T11.

Tratamiento

Semana 1-4. Ifosfamida + doxorrubicina
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Semana 7-10. Ifosfamida

Se evallo en la semana 13, se mantuvo el criterio de irresecabilidad del tumor
por lo que contindo el tratamiento.

Semana 16-19. Ifosfamida + doxorrubicina

Semana 22. Doxorrubicina

Ifosfamida 3g/m2/dosis Dias 1-3

Doxorrubicina 37,5 mg/m2/dosis Dias 1y 2

Dosis acumulativa de doxorrubicina 375 mg/m2

El paciente no responde al tratamiento, se encuentra en franca progresién de su
enfermedad. Se cambia tratamiento con ciclofosfamida oral 25mg/m2 diaria y
vincristina 1,5mg/m2 dias 1,8 y 15.

Se discute en colectivo de radioterapia (abril 2025) la posibilidad de realizar
tratamiento con radiaciones ionizantes. Luego de evaluar clinico e
imagenoldégicamente al paciente se decide que por el estado avanzado de la
enfermedad local y a distancia (Metdastasis pulmonares y dseas) no es tributario
de radioterapia con fines curativos ni paliativos en estos momentos, debido a que
la enfermedad estd muy extendida local y a distancia, por tanto no es posible
lograr control de la misma con radioterapia.

Por la extension de la enfermedad y después de haber discutido con los equipos
multidisciplinarios se concluye que el paciente se encuentra en franca progresién
de la enfermedad ingresado en la Unidad de Cuidados Intensivos del Hospital
Pediatrico Provincial Docente Pepe Portilla. Tributario de cuidados paliativos, se
propone quimioterapia con intensidn paliativa esquema Ifosfamida/Etoposido con
la intencion de mejorar la sintomatologia local. Se realizar traqueostomia para
garantizar una via aérea permeable y segura en el uso del tratamiento ya que en
estos momentos existe compromiso de la misma por desplazamiento secundario
a la compresion del tumor. Se indica tratamiento sintomatico de control del
dolor, prevencién de sindrome de hipertensién endocraneana.

DISCUSION

El TMVNP es una neoplasia muy infrecuente, con una incidencia estimada de
0,001 % en la poblacion general. Representa el 10 % de todos los sarcomas de
tejidos blandos. Se trata de una entidad muy agresiva, cuyo origen deriva de las
células de la vaina nerviosa: célula de Schwann, fibroblastos perineurales o

fibroblastos endoneuriales.?
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Segun Chavez-Sanchez et al®, suelen ubicarse en las extremidades (40 a 45%),
aunque pueden aparecer también en el tronco (22%), cabeza y cuello (21%) y
retroperitoneo (15%). Se han descrito metastasis a distancia en casi el 50% de
pacientes, siendo los lugares mas frecuentes: pulmoén, huesos, ganglios linfaticos
e higado. El TMVNP del paciente en este caso se encuentra en cabeza y cuello y
en su estadio final con metdastasis pulmonares y dseas.

La neurofibromatosis de tipo 1 suele estar asociada a multiples tumores, desde el
TMVNP, uno de los mas frecuentes, que esta relacionado con la pérdida de
secuencia del brazo cromosdmico 17q que provoca la inactivacién de este gen.
Ademas tumores del sistema nervioso central y variedades de tumores
estromales gastrointestinales. El paciente de este caso no presenta NF1 y sin
antecedentes familiares de TMVNP, por lo cual se desconoce la causa del tumor y
su aparicion es de forma esporadica.’

Los TMVNP pueden detectarse como masas palpables y para su diagndstico es
importante la informacién clinica, histoldgica, inmunohistoquimica vy
ultraestructural que sugieran la diferenciacion de células de Schwann. Para
complementar el estudio, el apoyo imagenoldgico serd fundamental, siendo la
resonancia magnética el examen de eleccién. Se pueden observar margenes
irregulares, edema perilesional, degeneracion quimica, realce heterogéneo en T1
y captacion irregular de contraste en T1.%8

Se le realizd al paciente una RMN con secuencia coronal del cuello y craneo T1 y
T2, axial T1 y Flair que mostré extensa lesidon ocupativa isointensa en T1 con el
musculo que desde la periferia, ocupando la region parétida izquierda, musculo
masetero y pterigoideo izquierdo, mide 62x58x52mm. Se muestra hiperintenso
en T2 con areas isointensas centrales, asimétricas por contenido sdélido o
proteinaceo, multilocular.

Establecer el diagndstico diferencial entre el TMVNP, el fibrosarcoma vy
leiomiosarcoma puede ser aun mas retador. Porque estas lesiones estan
tipicamente constituidas por una poblacién fusocelular principalmente. A pesar
gue los tumores de origen neural se distinguen por la caracteristica “ondulante”
de su célula y el leiomiosarcoma por tener citoplasma mas eosinofilico con
nucleos menos aguzados respecto al fibrosarcoma, estas entidades poseen
diferentes variantes, entre ellas la presencia de células “epitelioides” que pueden

oscurecer el diagndstico morfoldgico.®
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El diagndstico diferencial entre un tumor benigno de la vaina del nervio periférico
(neurofibroma) y su contraparte maligna (TMVNP), puede ser complejo, ya que
algunos neurofibromas pueden ser bastante celulares e incluso tener ocasionales
células pleomorficas. Sin embargo, el contaje mitético en estos casos resulta
fundamental para establecer el diagndstico ya que los TMVNP exhiben
distintivamente elevada actividad mitética.®

Segun Lozano-Paula et al'?, el tratamiento recomendado es la exéresis quirdrgica
completa con margenes oncoldgicos de al menos 1 cm. El uso de quimioterapia
sistémica adyuvante se recomienda teniendo en cuenta la presencia de
enfermedad diseminada, el tamafio tumoral y el grado histolégico. Para la
enfermedad diseminada, se utiliza de primera linea el tratamiento con
antraciclinas, en algunos casos en combinacién con ifosfamida. Por el tamafio del
tumor en este paciente, la cirugia no se realiza y se decide tratamiento

guimioterapéutico neoadyuvante.

CONCLUSIONES

El tumor de vaina del nervio periférico, es un tumor maligno del tejido blando,
raro y agresivo en pacientes pediatricos. Para su diagndstico requiere de una
interpretacion clinica, examen fisico y los examenes complementarios para
obtener un resultado de la enfermedad. El apoyo imagenoldgico es fundamental,
siendo la resonancia magnética el examen de eleccién. El tratamiento
recomendado es la exéresis quirlrgica completa pero en este caso no es posible

y se utiliza el tratamiento con quimioterapia.
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Figura 1. Resonancia magnética nuclear. Corte Coronal

Figura 2. Resonancia magnética nuclear. Corte axial
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Figura 3. Tomografia Axial Computarizada. Vista axial



(‘ < Cuarto Congreso de

bocicin Ciencias Basicas Biomédicas en Granma.

2025

Manzanillo.

Figura 4. Tomografia Axial Computarizada. Vista coronal
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