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INTRODUCCION

El tumor maligno de la vaina nerviosa periférica se desarrolla a partir de la célula de Schwan/fibroblastoscé/células perineurales.Pueden surgir de novo o a partir de
neurofibromas preexistentes. Alta agresividad y alto indice de recurrencia local y metastasis a distancia. Gran heterogeneidad histologica sin marcadores
inmunohistoquimicos o moleculares, lo que convierte su diagnostico y manejo en un reto. Frecuentemente en extremidades, como masa dolorosa y de rapido
crecimiento, asociado a déficit neuroldgicos. Ocurren esporadicamente en pacientes con neurofibromatosis tipo 1 (NF1), y pueden aparecer “de novo” o sobre un
neurofibroma previo o mas raramente sobre un schwanoma. Afectan a adultos con igual distribucion entre hombres y mujeres. En pacientes afectos de NF1 aparecen a
edades mas tempranas. Raramente aparecen en la infancia. Aparecen en las extremidades normalmente con localizacion proximal, seguidos por el tronco, cabeza y
cuello (1).

Clinicamente se manifiestan como masa dolorosa de rapido crecimiento, asociada a déficit neurologico.
Peor prondstico si tamano mayor de 5-7cm, asociacion con NF1, indice mitdtico mayor de 6/10 por campo de gran aumento, localizacidon en tronco y bordes quirdrgicos

afectos. La tasa de recurrencia alcanza el 40% y dos tercios metastatizan (diseminacion hematogena a pulmon y hueso. También higado, cerebro y glandula adrenal).
Supervivencia 10 anos 45%. Sensibilidad limitada a quimioterapia y radioterapia, siendo su papel controvertido. La radioterapia ayuda con el control local y reduce la
recurrencia, pero no parece mejorar la supervivencia a largo plazo. La quimioterapia puede ser beneficiosa en tumores de alto grado y suele basarse en combinaciones

doxorrubicina e ifosfamida. Los tumores con mas del 90% de necrosis han mostrado tener una mejor supervivencia especifica(1,2)

OBJETIVOS
Descripcion de un caso en una paciente diagnosticada de NF1, que desarrolla un tumor maligno de la vaina nerviosa periférica(TMVNP) muslo proximal. Se realizo
cirugia de salvamento de la extremidad asociado a reconstruccion con colgajos miocutaneos

MATERIAL Y METODOS

Paciente mujer de 32 anos. Antecedentes de NF1(lesiones cutaneas+hamartomas en globo palido y pedunculos cerebrales).

RMN: Tumoracion de 12,6x15,4x16cm inguinofemoral derecha
originada en nervio femoral en intima relacion con paquete
vascular femoral y pared abdominal inferointerna.

PET-TAC: No6dulo pulmonar en segmento 6 del [6bulo inferior
derecho de 7mm compatible con metastasis
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recomienda ademas del estudio de RMN, el PET-TAC con FDG(3) para diferenciarlos en funcion de su actividad
metabodlica, siendo el “Gold Standard” el estudio anatomopatologico. EL TMVNP es un tumor de muy alto grado, de
comportamiento agresivo y opciones terapéuticas limitadas. Es fundamental el manejo multidisciplinar, tanto a
nivel oncolégico medico, como quirurgico, ya que puede implicar grandes resecciones que precisen de la
colaboracion entre diferentes especialidades.
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