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Resumen

Introduccion: El tumor de la vaina nerviosa periférica maligno es un sarcoma de células fusiformes que
representa el 5-10% de |los sarcomas de tejidos blandos. Se origina de los componentes de |as vainas
nerviosas, fibroblastos, células perineuralesy células de Schwann. Este tumor puede presentarse de forma
esporédica, pero en un 25 al 50% de |os pacientes se asocia con neurofibromatosis tipo 1 con unaincidencia
del 2 a 5%, en comparacion con € 0,001% de incidencia de la poblacion general, 1o que demuestra la fuerte
asociacion entre estas dos patologias.

Objetivos: Presentar una comunicacion tipo video presentando nuestra experienciaen el abordaje
laparoscopico de un tumor retroperitoneal maligno de la vaina nerviosa periférica en una paciente con
neurofibormatosis tipo 1.

Caso clinico: Mujer de 39 afios de edad con antecedente de neurofibromatosis tipo 1 que cursa con manchas
cutaneas “ café con leche”, multiples neurofibromas cutaneos y plexiformes, glioma que preciso enucleacion
de ojo derecho con colocacion de protesis y neurinomadel nervio escaleno izquierdo que se extirpo. En
estudio por dolor abdominal se diagnostica mediante TAC abdominopélvico de voluminoso conglomerado
adenopdtico retroperitoneal sin extension a distancia. La paciente es intervenida de forma programada
realizandose exéresis completa de lalesion localizada entre la vena mesentérica superior y lavena esplénica,
infrapancredti ca asentada sobre un conglomerado de neurofibromas. El postoperatorio transcurre sin
incidencias pudiendo ser dada de alta tras 48 horas de ingreso. En los cortes histol 6gicos se identifico una
lesion nodular de 4 cm de diametro, con proliferacion neoplasica que mostraba diversos patrones de
crecimiento, bajo indice mitético e inmunohistoguimica positiva para S-100 y vimentina. Margenes
quirargicos libres. Comentado en Comité de Sarcomas dado al alto riesgo se decidi6 tratamiento
complementario con quimioterapiay radioterapia secuencial. A los 6 meses de laintervencion quirdrgicala
paciente se encuentra asintomética sin recidiva locorregional ni a distancia.

Discusion: Los tumores de la vaina nerviosa periférica son sarcomas de comportamiento agresivo con alto
indice de recurrencia, que varia de 32 a 65%, con un intervalo entre 5y 32 meses. Se presentan metastasis a
distancia en 40-68%, alin en estadios clinicos tempranos. El tratamiento de eleccion es la reseccion completa
con margenes libres, sin embargo |a resecabilidad depende principalmente de la localizacién. Por otra parte,
cabe mencionar que €l éxito en lareseccion es poco efectivo cuando € tamafio del tumor es muy grande,
independientemente del alto grado histol6gico de malignidad. En nuestro caso, dada lalocalizacion de la
lesion, retroperitoneal y en la confluencia de grandes vasos, € pronto y minucioso tratamiento quirdrgico
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fueron claves paralareseccion completa por |aparoscopia de la misma, con margenes libres, permaneciendo
la paciente sin signos de recurrencia ni metastasis a distancia en la actualidad.
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