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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: El tumor maligno de la vaina nerviosa periférica (TMVNP) es un tumor mesenquimal raro

Recibido el 9 de diciembre de 2019 que surge de las células de la vaina del nervio periférico. Tiene un comportamiento agresivo.
Aceptado el 15 de abril de 2020 Generalmente se presenta en extremidades y tronco, siendo su presencia en cabeza y cuello
muy poco frecuente. Reportamos un caso raro de TMVNP del nervio dentario inferior en su

Palabras clave: trayecto intraéseo mandibular, no asociado a neurofibromatosis.

Tumor maligno de vainas de
nervio periférico, mandibula,
Schwannoma, neurofibromatosis,

inmunohistoquimica.

Malignant peripheral nerve sheath tumour of mandible.

Case report and bibliographic review

ABSTRACT
Keywords: Malignant peripheral nerve sheath tumour (MPNST) is a rare mesenchymal tumor that arises
Malignant peripheral from peripheral nerve sheath cells. It has aggressive behavior. It usually occurs in extremi-
nerve sheath tumor, jaw, ties and trunk, being its presence in head and neck very infrequent. We report a rare case of
Schwannoma neurofibromatosis, TMVNP of the inferior dental nerve in its mandibular intraosseous pathway, not associated

immunohistochemistry. with neurofibromatosis.
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INTRODUCCION

El tumor maligno de la vaina nerviosa periférica (TMVNP),
también llamado neurofibrosarcoma, schwannoma maligno o
neurilemoma maligno, representa el 10 % de todos los sarco-
mas de tejidos blandos.

Su localizacién més frecuente es en extremidades inferiores.
Solo en torno al 10-20 % de las lesiones ocurren en la regién de
cabeza y cuello, siendo la mandibula el sitio mas cominmente
afectado'. Se encuentra asociado a neurofibromatosis en el 50 %
de los casos, lo cual facilita su diagnéstico diferencial?.

Hasta donde sabemos, solo seis casos de tumor maligno
de la vaina del nervio periférico (TMVNP) de la mandibula sin
asociacién de neurofibromatosis han sido reportados en la
literatura hasta la fecha.

CASO CLINICO

Acude a nuestra consulta un varén de 51 afios derivado por
su odontdlogo para valorar una lesién radiolicida mandibular
identificada en la ortopantomografia (OPG) (Figura 1). Referia
antecedentes médicos de diabetes mellitus tipo 2, dislipemia
y depresién, sin habitos tdxicos.

A la exploracién fisica se objetivé una tumoracién en cuer-
po mandibular derecho, con abombamiento de la cortical ves-
tibular y lingual, sin lesiones intraorales. Presentaba movilidad
de las piezas dentarias 43 y 44. No referia hipoestesia del ner-
vio dentario inferior ni se palpaban adenopatias cervicales.

Se realizé una biopsia incisional con resultado compatible
con pared de quiste dentario, negativo para células tumorales
malignas. En la tomografia computarizada (TC) mandibular
se evidencié una lesién osteolitica expansiva que se extendia
hasta ocupar la practica totalidad del cuarto cuadrante sin
provocar rizdlisis. La lesién presentaba areas de calcificacién
grosera e incluia al nervio dentario inferior en su interior.

Ante los hallazgos descritos, el paciente fue intervenido
para enucleacién de la lesién y su posterior estudio histolégico.
Intraoperatoriamente, se visualizé una lesién con contenido
sélido tumoral no quistico. La biopsia intraoperatoria fue infor-
mada como neoplasia mesenquimal de bajo grado. El resulta-
do histolégico definitivo informé de un TMVNP de bajo grado
(Figura 2.A). El analisis inmunohistoquimico revel6 positividad
para S100, vimentina, CD34, Bcl2, PFGA, CD57, colageno IV e
histona (HH3) (Figura 2.B). Las células no fueron reactivas para
panqueratina (AE1-AE3), actina HHF35, actina 1 A4, desmina,
CD99, c-kit y melan-A. E1 MIB-1 fue entreel 1y el 2 %.

El paciente fue reintervenido para reseccién con margenes
del tumor maligno. Se realizé una mandibulectomia segmen-
taria seguida de reconstruccién microquirirgica con colgajo
libre microvascularizado de peroné para una rehabilitacién
implantolédgica posterior. Se desarroll6 una planificacién con
Materialise®, que incluia guias de corte mandibulares y de
peroné, ademés de una placa de titanio impresa en 3D (Figura 3).

El estudio histolégico de la pieza de reseccién confirmé el
informe previo: neoformacién maligna con fenotipo de tumor de
vainas de nervio periférico, que infiltraba el hueso de forma masi-
va, sin afectaciéon de ningin extremo de reseccién éseo o mucoso.

Figura 1. A. OPG: Lesién radioldcida en cuarto cuadrante
mandibular que abarca desde la cara mesial de las raices
de la pieza dentaria 47 hasta la cara distal apical de la pieza
dentaria 33. No se identifica rizélisis de las raices. B: TAC
preoperatorio: lesién osteolitica con expansién de corticales
en 4.° cuadrante.

Figura 2. Estudio microscépico. A. Anatomia
patolégica: proliferacién celular que forma fasciculos
bien organizados e hipercelulares compuesto por
células de morfologia fusiforme con escasa atipia
y marcado hipercromatismo nuclear. (HE, x200). B.
Inmunohistoquimica: histona (HH3), x200.
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El caso fue discutido en la Unidad Multidisciplinar de Trata-
miento de Tumores de Cabeza y Cuello del Hospital, decidién-
dose administrar radioterapia adyuvante con dosis de 56 Gy.

Actualmente, tras seis meses de seguimiento, el paciente per-
manece asintomatico y sin signos de recidiva tumoral (Figura 4).

Figura 3. Pieza de reseccién mandibular, incluyendo nervio
dentario inferior derecho.

Figura 4. Imagen radiolégica de control 3D (TAC).

DISCUSION

Se realizé una biisqueda bibliografica en PubMed con los
términos libres “malignant peripheral nerve sheath tumor”
AND “jaw” entre los afios 2000-2019. Unicamente se identifi-
caron ocho articulos en los que se describian casos de tumor

maligno de vainas de nervio periférico, que afectaban el nervio
dentario inferior.

EITMVNP es una neoplasia muy infrecuente, con una inci-
dencia estimada de 0,001 % en la poblacién general®*. Repre-
senta el 10 % de todos los sarcomas de tejidos blandos, de
los cuales Gnicamente entre el 8 y el 16 % se localizan en la
regién anatémica de cabeza y cuello. Se trata de una entidad
muy agresiva, cuyo origen deriva de las células de la vaina
nerviosa: célula de Schwann, fibroblastos perineurales o fibro-
blastos endoneuriales. Genéticamente estd relacionado con la
pérdida de secuencia del brazo cromosémico 17q que provoca
la inactivacién del gen neurofibromatosis-11.

Casi en un 50 % de los casos, el TMVNP se encuentra aso-
ciado a neuroflbromatosis tipo I (NF1). Los pacientes con NF1
tienen hasta 4000 veces mas riesgo de desarrollar TMVNP en el
transcurso de sus vidas que los individuos que no presentan esta
condicién. La tasa de transformacién maligna de un neurofibro-
ma se calcula en 5-16 %2 Aun asi, también se observan TMVNP
desarrollados de novo. De igual modo, la radiacién ha sido estu-
diada como un factor etioldgico en el desarrollo de TMVNP, con
un periodo de latencia de 10 a 20 afios®. La gran mayoria de los
TMVNP aparecen en el grupo de edad comprendido entre los 20
y los 50 anos®, sin predileccién por ninguna raza o sexo. En los
casos asociados a NF1, la edad de aparicién es incluso menor.

En los casos publicados, el TMVNP se manifiesta como una
masa indolora de crecimiento progresivo, asociado a hipoeste-
sia de la regién inervada por el nervio dentario inferior. Radiol6-
gicamente se expresa con un patrén destructivo completo con
expansion ésea, erosién y ensanchamiento del canal del nervio*®.
El diagnéstico se basa fundamentalmente en la histopatologia
de la lesién, y su confirmacién mediante inmunohistoquimica,
que refleja la diferenciacién de la célula de Schwann. El TMVNP
en ocasiones se asemeja a tejidos blandos no neurales, como
neoplasias malignas de células fusiformes, incluyendo variantes
de sarcoma sinovial, fibrosarcoma, leiomiosarcoma, melanoma
metastasico y lesiones celulares reactivas éseas como tumor
fibroso solitario y fascitis nodular. El TMVNP, sin embargo, tie-
ne contornos irregulares con heterogeneidad morfolégica, con
nucleos ondulados y estroma mixoide, lo que sugiere un origen
neurdgeno®. El estudio inmunohistoquimico muestra una inmu-
norreactividad a la proteina S-100 y vimentina, con positividad
focal a CD68 y negatividad a la queratina. Aunque S-100 no es
exclusivo del TMVNP, si es indicativo de diferenciaciéon neural®2.

Todos los autores coinciden en que el tratamiento de
TMVNP es la reseccién quirtrgica amplia'®. Para ello, la pla-
nificacién 3D nos permite conseguir margenes libres con
mayor seguridad. El uso de la radioterapia es controvertido,
pero estudios recientes han evidenciado la radiosensibilidad
de este tumor, ofreciendo mejores tasas de control tumoral y
supervivencia'. El uso de radioterapia como unica modalidad
de tratamiento es cuestionable, aunque puede estar indicada
en pacientes no operables? El rol de la quimioterapia en el
tratamiento del TMVNP atn no esté definido, aunque podria
ser apropiada como terapia adyuvante en ciertos pacientes
con enfermedad sistémica o metastésica.

El pronéstico del TMVNP es generalmente desfavorable. Pre-
senta una alta tasa de recurrencia, entre 30-60 %, incluso tras
resecciones locales completas. Su diseminacién suele ser por
extensién directa, via hematdgena o por diseminacién peri-
neural, siendo rara la diseminacién linfatica. La diseminacién
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metastasica mas frecuente es a pulmén y huesos'. La tasa de
supervivencia global y libre de enfermedad a los cinco afos es
de 52 % y 33 %, respectivamente, teniendo peor pronéstico los
pacientes con NF13% Aunque en la literatura no se identifica
el seguimiento minimo, en las curvas de supervivencia se pro-
duce una estabilizacién a los 5 afios*. Los factores prondsticos
son el tamano de la lesién, la ubicacién, el estadio y el grado
histolégico. A pesar de ello, actualmente dado el niimero tan
limitado de casos y la falta de seguimiento a largo plazo, es
dificil plantear un prondstico fiable®.

En conclusién, el TMVNP es un tumor muy infrecuente pero
altamente agresivo. Precisa un tratamiento con mérgenes de
seguridad y un seguimiento estrecho por su alta recurrencia.
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