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Resumen

Introduccion: Los tumores malignos de la vaina nerviosa periférica (TMVNP), también denominados
neurofribrosarcomas o0 schwannomas malignos, representan aproximadamente el 10% de |os sarcomas de
tgjidos blandos, siendo su incidencia mayor en pacientes con neurofibromatosis tipo 1. Este tipo de tumor se
encuentra usual mente en extremidades, siendo muy infrecuente su hallazgo en localizacion retroperitoneal .
En €l caso que nos ocupa, mediante diagnéstico anatomopatol 6gico, se demostré la presencia de material
melanico, sugiriéndose asi €l diagndstico de tumor melanocitico maligno de vaina de nervio periférico. Los
schwannomas mel anociticos, aungue sobre todo con comportamiento benigno, se asocian también a
sindrome de Carney.

Caso clinico: Presentamos el caso de un paciente de 47 afios con antecedentes de mUltiples nevus cuténeos,
que consulta por un cuadro de meses de evolucién de sensacion opresivay dolor en flanco derecho. El
estudio mediante TAC revel 6 la presencia de una voluminosa masa retroperitoneal derecha, heterogénea,
bien delimitada, de 100 x 85 x 96 mm que seiniciabaalaalturadel ostium de laarteriarena derechay se
extendia caudal mente hasta 10 mm por encima de la bifurcacion de las arterias iliacas, desplazando
estructuras vecinas, sobre todo, lavenalacavainferior, colapsandola, pero manteniéndola permeable; dicho
estudio se amplié mediante cavografia. EI PET-TAC mostro &reas metabdlicas en su interior y periferia.

M ediante guia ecografica se realiz6 biopsia obteniendo el diagnostico inicial de tumor mesenquimal benigno
con expresion difusa de S100 compatible con schwannoma. El caso fue presentado en comité
multidisciplinar, determinandose € tratamiento quirdrgico. Se realizo exéresis tumoral con control de vena
cava. El posoperatorio fue satisfactorio siendo el paciente dado de alta alos seis dias de laintervencion. Se
remitio la pieza para eval uacion histol 6gica observandose una neoplasia densamente celular con poblaciones
celulares fusiformes 'y epitelioides, asociadas a formaciones pseudoquisticas y células con depdsitos
melénicos. Mediante estudio inmunohistoquimico resultaron positivos |os marcadores: S-100, SOX-10,
HMB45, MELAN-A y NTRK. Los hallazgos morfol 6gicos sugirieron la posibilidad diagnostica de un
TMVNP. Actualmente el paciente se encuentra en seguimiento oncoldgico libre de enfermedad.
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Discusion: Este tipo de tumores melanociticos estén descritos en la Ultima edicién de la clasificacion de
tumores de hueso y partes blandas de la OM S (2020) como tumores con cierto potencial de recurrir y
metastati zar. Estos tumores deben tratarse quirdrgicamente mediante extirpacion amplia con € fin de evitar
recidivas locales, siendo la escision quirdrgicala base del tratamiento. La radioterapialocal puede resultar
beneficiosa, pero parece tener poco efecto en la supervivencia alargo plazo. Por |o general, la quimioterapia
no es efectiva.
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