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RESUMEN

ujer de 37 anos que consultd por la presencia

de un tumor voluminoso en regién interes-

capular. El examen histopatologico reveld un
tumor maligno de la vaina de los nervios periféricos. Ante
la dificultad para resecar el tumor, se realizé tratamiento
paliativo con criocirugia.

Palabras clave: tumor maligno de la vaina de los
nervios periféricos, neurofibrosarcoma, schwannoma
maligno.

CASO CLINICO

Mujer de 37 anos, quien consulto por la presencia de
un tumor voluminoso, interescapular, de dos anos de evo-
lucion. Como antecedente de importancia referia quema-
dura en la espalda a los 7 anos de edad. Al examen fisico
se encontr6é una paciente en condiciones generales regu-
lares, que presentaba un tumor exofitico, mal oliente, de
15 x 15 cm en la region interescapular, sobre una zona de
cicatriz por quemadura (Figura 1).

A la microscopia de luz se observo un tumor fuso-
celular de alto grado, con marcada atipia nuclear (grado
I1/1) y presencia de células gigantes multinucleadas
tumorales, abundantes mitosis y areas de necrosis
(Figura 2). La inmunohistoquimica fue positiva para S-100
y vimentina, y focalmente positiva para CD68. Las tinciones
para neoplasias de origen muscular (desmina y actina
muscularlisa), melanocitico (melan Ay HMB-45) y epitelial
(AE1-AE3) fueron negativas.

EITAC de térax mostré una masa en la pared posterior
del térax, que comprometia la musculatura paravertebral
derecha sin evidencia de compromiso oseo. El resto de
estudios de extension fue negativo.
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Figura 1. Tumor exofitico en region interescapular.
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Con los hallazgos anteriores se llego al diagndstico
de un tumor maligno de la vaina de los nervios periféricos.
En junta médica se considerd que no se podia realizar
reseccion quirdrgica por la extension de la neoplasia y la
imposibilidad de reconstruccion de dicha area. Debido los
a pobres resultados obtenidos con quimioterapia y
radioterapia para este tipo de neoplasia, se decidio iniciar
manejo paliativo con criocirugia.

Lacriocirugia se realizé semanalmente, bajo anestesia
general y previa aplicacion de termocouples en la region
lateral y profunda del tumor. Se utilizaron vasos de
electroplata llenos de nitrégeno liquido y puestos en
contacto directo con el tumor, alcanzando temperaturas,
segun el area, entre -20°C y -40°C, con tiempos de congela-
cion entre 5 y 10 minutos y tiempos de descongelacion
entre 20 y 40 minutos. La criocirugia se realizé por cua-
drantes debido al tamafio del tumor.

Después de cuatro sesiones de criocirugia se observo
una mejoria notoria del estado general de la paciente,
disminucion del dolor, el olor y el volumen tumoral, se lle-
go hasta el plano muscular (Figura 3). Posteriormente, la
paciente presentd recidiva tumoral y fallecid dos meses
después.

DISCUSION

El tumor maligno de la vaina de los nervios periféricos es
una neoplasia poco comun, que comprende aproximadamente

Figura 2. Tumor fusocelular con marcada atipia
nuclear. 10X HE

Figura 3. Disminucion del tamano tumoral después de
cuatro sesiones de criocirugia.
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el 10% de todos los sarcomas de tejidos blandos. Ha
recibido diferentes nombres, como schwannoma maligno,
neurofibrosarcoma, sarcoma neurogénico y tumor maligno
de la vaina de los nervios periféricos, siendo éste ultimo el
mas aceptado, puesto que esta neoplasia puede tener
caracteristicas de cualquiera de los tipos celulares que
componen la vaina de los nervios periféricos: células de
Schwann, células perineurales o fibroblastos.’

Entre los factores predisponentes para el desarrollo
del tumor maligno de la vaina de los nervios periféricos se
encuentra la neurofibromatosis tipo |. Hasta la mitad de
los casos ocurre en pacientes con esta enfermedad,
variando la incidencia en la poblacién con neurofibroma-
tosis del 2-15%, comparado con <0.05% en la poblacién
en general." Otros factores predisponentes mencionados
son la radiaciéon e inmunosupresion.' En nuestro caso, lla-
ma la atencion la aparicion de la neoplasia sobre una zona
de cicatriz por una quemadura antigua, lo cual no ha sido
mencionado en la literatura para este tipo de tumor.
Alconchel et al. explican la apariciéon del carcinoma en
lesiones cicatrizales, por ser estas areas inmunologica-
mente aisladas, puesto que son relativamente avasculares
y presentan obliteracion de los linfaticos, permitiendo el
crecimiento del tumor antes de que sea detectado por el
sistema inmune.?

En cuanto a la presentacion clinica, puede tener locali-
zacion superficial o profunda. Los tumores de localizacién
superficial se han presentado como nédulos dérmicos o
subcutaneos de crecimiento lento, hiperpigmentados o lige-
ramente eritematosos. Los de localizacion profunda se
manifiestan como masas de tamano variable, como en el
caso de nuestra paciente, pudiéndose asociar con signos
y sintomas neuroldgicos."

El tumor se presenta con patrones histologicos
variables: 1. Mesenquimal (fibrosarcomatoso, osteosarco-
matoso, condrosarcomatoso, rabdomiosarcomatoso). 2.
Glandular. 3. Epitelioide. 4. Patrdn similar a neuroepitelio-
ma." En nuestra paciente, consideramos que presento el
patrén histolégico mesenquimal, con areas fibrosarcoma-
tosas y neurofibrosarcomatosas. Los criterios inmunohis-
toquimicos que favorecen este diagnostico son: positividad
para vimentina, proteina basica mielinica, leu-7, enolasa
neuronal especifica y S-100. Las tinciones para actina,
desmina, citoqueratinas y HMB-45 son negativas.’
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Este tumor tiene tendencia a recurrir localmente y a
dar metastasis (el porcentaje de recaidas y metastasis a
los 5 anos es del 49%); la sobrevida a 5 afos en los dife-
rentes estudios ha variado del 34% al 52%.3

Entre los factores que afectan adversamente el
prondstico, se mencionan: tamafno tumoral >10 cm, aso-
ciacién con neurofibromatosis y extension de la reseccién
(mejor pronodstico para aquéllos que tienen reseccion mas
amplia.®

El tratamiento de eleccién para esta neoplasia es la
reseccion quirurgica. Los resultados con quimioterapia y
radioterapia han sido desalentadores.” A esta paciente se
le realizé criocirugia paliativa debido a la imposibilidad de
realizar la extirpacién total.

Para el tratamiento de las lesiones malignas con
criocirugia, se recomienda obtener una velocidad de
congelacién rapida (>100°C/minuto) y alcanzar una tempe-
ratura en el tejido a tratar de por lo menos -50°C. Adicional-
mente se recomienda realizar dos ciclos de congelacion-
descongelacion.

Es de anotar que la criocirugia, ademas de su uso en
dermatologia, ha tenido aplicaciones clinicas en el trata-
miento del cancer prostatico y en tumores hepaticos, 6seos
y renales. Son muy escasos, sin embargo, los informes
sobre criocirugia en el manejo de sarcomas de tejidos
blandos. Montes et al. trataron dos leiomiosarcomas de
cuero cabelludo con criocirugia, obteniendo una involucion
completa de los tumores, sin evidencia de recurrencia dos
afnos después.* Menéndez et al. trataron con criocirugia
12 pacientes con sarcomas de tejidos blandos de las extre-
midades, entre ellos tres con neurofibrosarcomas; obtu-
vieron un porcentaje de necrosis del tumor que vari6 del
75-99%. °

En nuestra paciente se obtuvo una respuesta exce-
lente al tratamiento paliativo con criocirugia, puesto que
se logro la disminucién del tamano tumoral y el dolor,
mejorando su calidad de vida.

Es importante, por lo tanto, tener en cuenta la crio-
cirugia como una opcion de manejo paliativo, segura, facil
de realizar y de bajo costo.
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SUMMARY that the tumor was inoperable, palliative treatment with

cryosurgery was performed.

A case of a 37-year-old female, who consulted for the

presence of a large tumor in the back between the scapulas,
is presented. Histopathological examination revealed a
malignant peripheral nerve sheath tumor. Due to the fact

-
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