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Lozano N§jera, Ana; Lainez Escribano, Mario; Garcia Somacarrera, Elena; Seco Olmedo, Isabel; Garcia Cardo, Juan; Magadan
Alvarez, Cristina; Gonzélez Tolaretxipi, Erik; Rodriguez San Juan, Juan Carlos

Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander.

Resumen

Objetivos: Los tumores malignos de lavaina del nervio periférico (MPNSTSs) son poco frecuentes, con una
incidencia del 0,001% en la poblacion general. Laincidencia aumenta ante antecedentes de radiacion y
neurofibromatosistipo 1 (18 veces mas frecuente ante neurofibromas internos respecto a Unicamente
externos), con unaincidencia del 0,16%. El lugar de presentacion mas comun son las extremidades, el tronco,
lacabeza, e cuelloy laregion paravertebral. Su localizacion intrabdominal es altamente infrecuente, siendo
todavia mésinusual a nivel mesentérico, donde muy pocos casos se han descrito en laliteratura.

Caso clinico: Varon de 56 afios con antecedentes de neurofibromatosistipo 1 (NF1) que ingresa por masa
abdominal aestudio. El paciente refiere sindrome constituciona de 3 meses de evolucion y, actualmente,
clinica suboclusiva. En el TAC se observa una gran masa polilobulada que ocupa gran parte de la cavidad
abdominal. En laintervencion se encuentra una tumoracion heterogénea de 43 x 24 x 14 cmy 7 kg de peso
gue desplaza los 6rganos e infiltra el colon transverso, la clpulavesical y la cara posterior gastrica. Se
identifica su origen en laraiz del mesenterio, practicandose reseccién en blogue. El andlisis anatomopat6l ogo
informa de MPNST con patron fusocelular, atipia marcada, necrosis de > 50% y 15 mitosis por 10 campos de
gran aumento (CGA). En lainmunohistogquimica expresa SOX 100 y es negativo parac-KIT, DOGL, S100y
desmina. El Ki67 es del 60%.

Discusion: En el diagnostico de imagen de los MPNST s la resonancia magnética es la prueba de eleccion
paravalorar los tejidos blandos. Hay que tener en cuenta que no discierne claramente el origen benigno o
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maligno del tumor. En un estudio de 105 pacientes con NF1 se demuestraque el PET TAC es capaz de
distinguir tumores benignos de malignos con una sensibilidad del 0,89% y una especificidad del 0,95%. En
tumores de gran tamafio incluso podria ayudar a seleccionar €l érea de mayor rentabilidad diagndstica
mediante biopsia con aguja gruesa (BAG), prueba indicada para el diagnostico anatomopatol 6gico. En €l
caso descrito, la suboclusion intestinal obligd a una cirugia semiurgente, por 1o que no seredizé. La
reseccién quirurgica completa como método diagndstico y terapéutico es la mejor opcion. Respecto a
tratamiento adyuvante quimiotergpico o radioterapico precisa de mas estudios que demuestren su validez. La
supervivenciaalos 5 afios se encuentra entre el 16-52%. L os factores prondsticos adversos se asocian a
mayor tamarfio (factor pronostico independiente mas importante), grado tumoral, margen libre quirdrgicoy a
su asociacion con NF1. Cuando no expresan S100 presentan mayor frecuencia de recurrenciay menor
supervivencia. Ante una masa abdominal no filiada hay que pensar en los MPNSTs como rara pero posible
etiologia, mas en caso de NF1. El abordaje multidisciplinar y la cirugia radical son fundamentales.
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