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SUMMARY .

Malignant peripheral nerve sheath tumor is a sarcoma ariéing from a peripheral nerve or a neurofibroma. We report a case of this rare
tumor that was superficially located in the forehead:of a patient without von Recklinghausen’s disease. Microscopically it was compo-
sed of spindle cells arranged in a fascicular and schwannian pattern with epithelioid areas, infiltrating the whole dermis and encircling
major nerve trunks. The tumor recurred in the homolateral parotid gland and in the orbit, showing a higher histological grade of malig-
nancy. The immunohistochemical study showed immunoreactivity for the tumoral cells with S-100 protein, myelin basic protein, Leu-7
and vimentin. The recognition of the supefficial form of this tumor is important in order to distinguish it from neurotropic melanoma and .
cellular schwannoma. Rev Esp Patol 1998; 31(3): 269-273.
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RESUMEN :

El tumor maligno de la vaina del nervio periférico es un 5aréoma que se origiha de un nervio periférico' o un neurofibroma. Presentamos

un caso de este tumor poco frecuente de localizacion superficial en un paciente sin enfermedad de von Recklinghausen.

Histolégicamente, estaba formado por una proliferacion de células fusiformes con un patron fascicular y schwanniano que exhibia

dreas epitelioides e infiltraba toda /a dermis, englobando gruesos troncos nerviosos. En su evolucion, el tumor recidivo en glandula

pardtida homolateral y drbita, presentando un mayor grado histolégico de malignidad. El estudio inmunohistoquimico demostrd Ia posi-

tividad de las células tumorales con la proteina s-1]oo, prétefna bdsica de la mielina, Leu-7 y vimentina. Consideramos importante el

reconocimiento de la forma superficial de este tummor para distinguirio del melanoma neurotropo y el schwannoma celular. Rev Esp

Patol 1998; 31(3): 269-273. o ‘ ‘

Palabras clave: Tumor maligno - Vaina del nervio periférico - Localizacién superficial

INTRODUCCION rofibroma (1, 2). Habitualmente se desarrolla en partes

blandas profundas y tiene un curso clinico agresivo con
El tumor maligno de la vaina del nervio periférico es un una elevada tasa de mortalidad, aproximadamente del
sarcoma que se origina de un nervio periférico o un neu- 50% (2). Sin embargo, se ha reconocido una forma su-
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perficial de este tumor (2, 7) que puede mostrar dos pa-
trones histoldgicos diferentes: uno epitelioide (2, 3) y
otro fascicular (4).

Aportamos un caso de tumor maligno de la vaina del
nervio periférico de localizacién superficial en la dermis
que present6 en su evolucién numerosas recurrencias y
un mayor grado histolégico de malignidad.

MATERIAL Y METODOS

Historia clinica

Se trata de un varén de 68 afios que en junio de' 1993
consulté por una tumoracién de 3 meses de evolucién en
la regién frontal derecha de 4 cm de didmetro y bordes
mal definidos. Tras su extirpacién el diagnéstico fue de
schwannoma maligno superficial. A los 8 meses, en
marzo de 1994, presentd un tumor en la regién parotidea
derecha, realizdndose el estudio del macizo facial con
resonancia magnética que puso de manifiesto una me-
tastasis. Se realiz6 parotidectomia radical, que confirmé
una recidiva tumoral que afectaba a la glandula pardtida,
partes blandas y un oanoho linfatico, recibiendo el pa-
ciente en la celda parotidea una dosis total de 60.Gy con
telecobaltoterapia. Posteriormente, en septiembre, se de-
tecta: una nueva recidiva en la regidn frontoorbitaria
derecha, por lo que se procede a su extirpacién. Se apre-
cia la afectacién del foramen supraciliar y del borde pro-
fundo de reseccién. Finalmente, presentd un crecimien-

to tumoral en la regién orbitaria con exoftalmos del ojo

derecho sin posibilidad He reseccioén quirdrgica, falle-
ciendo en febrero de 1996 ‘

El material obtenido de la tumoracién 1nlclal y de
ambas recidivas fue fijado en formaldehido tamponado
al 10%, y se incluy6 en bloques de parafina de los que se
realizaron secciones de 4 pm que se tifieron con hemato-
xilina-eosina. El estudio inmunohistoquimico se realizd
en cortes adicionales desparafinados, utilizando el com-
plejo técnico avidina-biotina-peroxidasa con los anti-
cuerpos comerciales siguientes: protefna S-100 (Dako),
PBMielina (Dako), proteina glial fibrilar 4cida (Dako),
Leu-7 (Becton Dickinson), vimentina (Dako), citoquera-
tina AE1/AE3 (BioGenex), actina muscular (Dako), des-
mina (Dako) y HMB-45 (BioGenex). ‘
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RESULTADOS

Hallazgos histopatologicos

El tumor inicial extirpado de la regién frontal derecha
estaba formado por una proliferacién neopldsica malig-
na no encapsulada de apariencia sarcomatosa que afec-
taba a la dermis profunda y al tejido celular subcutdneo
(Fig. 1). Las células eran fusiformes con nicleos elon-
gados y ondulados y citoplasmas mal definidos, que se
disponian con un patrén fasciculado y schwanniano. Se
observaba alguna célula grande pleomdrfica, y la activi-
dad mitética era moderada (7 mitosis/10 HPF) (Fig. 2).
No habia proliferacion de melanocitos epidérmicos y en
la penfeua del tumor se encontraban algunos filetes ner-
Vi0s0s.

En la primera recidiva correspondiente a la pieza de
parotidectomia derecha, habfa una proliferacién sarco-
matosa de células fusiformes que infiltraba la glandula

Figura 1. Tumor de apariencia sarcomatosa bien delimitado que afec-
ta al tejido celular subcutaneo (original, HE x40).
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Figura 2. Tumor formado por células fusiformes con nucleos elonga-
dos y ondulados adoptando un patrén fasciculado. Se observa una
mitosis atipica (flecha) (original, HE x200).

parétida, partes blandas y un ganglio linfatico periglan-
dular. Habia mayor grado de atipia v pleomorfismo nu-
clear, y se observaban gruesos troncos nerviosos englo-
bados por la tumoracién (Fig. 3).

En la segunda recidiva, la pieza de extirpacién fron-
toorbitaria mostraba una proliferacién neopldsica sarco-
matosa constituida por células fusiformes y epitelioides
con notable atipia, pleomorfismo y elevado indice mité-
tico (12-14 mitosis/10 HPF).

Hallazgos inmunohistoquimicos

En el estudio inmunohistoquimico del tumor inicial y de
ambas recidivas, la mayoria de las células tumorales
mostraron una inmunotincién positiva de forma difusa,
citopldsmica y nuclear con la proteina S-100 y en la zo-
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Figura 3. Fasciculo nervioso (flecha) englobado por el tumor (original,
HE x100).

na citopldsmica con la vimentina. Con los anticuerpos
Leu 7 v la proteina bésica de la mielina se observé una
reactividad parcial con una tincién citoplasmica (Fig. 4).
Por el contrario, no se aprecié inmunorreactividad de las
células tumorales, con citoqueratina AE1/AE3, proteina
glial fibrilar 4cida, actina muscular, desmina y HMB-45
{Tabla 1).

DISCUSION

Hoy se acepta como criterios diagnéstico de tumor ma-
ligno de la vaina del nervio periférico los propuestos por
Wick (5), es decir, han de haber unos hallazgos histopa-
tolégicos congruentes, ausencia de proliferacién melano-
citica epidérmica, asociacién bien documentada con la
enfermedad de von Recklinghausen o antecedente de neu-
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Figura 4. Células tumorales que muestran inmunorreactividad:para la
protefna basica de la mielina.

rofibroma, evidencia ultraestructural de diferenciacion
de células de Schwann con ausencia de premelanosomas
y presentar inmunorreactividad con al menos dos de los
siguientes antigenos: proteina S-100, Leu 7, proteina ba-
sica de la mielina y proteina glial fibrilar 4cida. Ademés
el tumor no debe expresar queratina.

En la actualidad se admite que estos tumores pueden
originarse de un neurofibroma cutdnco (4), de un pe-
quefio nervio (1) o de células neurales pluripotenciales
(6). En el caso que aportamos no habia evidencia clini-
ca de enfermedad de von Recklinghausen ni anteceden-
tes de neurofibroma, sin embargo cumplia criterios his-
tolégicos e inmunchistoquimicos de tumor maligno de
la vaina del nervio periférico. En el tumor inicial y en
ambas recidivas pudimos constatar histolégicamente la
existencia de varios troncos y filetes nerviosos peri e
intratumorales, probablemente en relacién con su dise-
minacion por via neural, pero no pudimos demostrar que

Tabla 1. Resultados del estudio inmunohistoquimico.

! Tumor Primera Segundq ‘
¢ Anticuerpo primitivo recidiva recidiva -
! Protefna S-100 -+ + +
Leu7? - +/— +-

: PBMielina +H—- +- +—
PGFA - - -

¢ Vimentina + + +
Actina - - -

: Desmina - ‘ - ‘ -
Citoqueratina - - -
HMB-45 - ‘ - -

: +/— = positividad parcial. ‘ J

fuesen el origen del tumor. Misago y cols. (7) han des-
crito la forma superficial del tumor maligno de la Vdiha
del nervio periférico de la piel que aparentemente se {)ri—
gina en pacientes sin neurofibromatosis. Es probable
que estos casos sean esporddicos, sin relacién con la
neurofibromatosis, y su diagnéstico dependeré sélo: de
criterios histolégicos e inmunohistoquimicos.

El diagnéstico diferencial se plantea con el schwan-
noma celular (8, 9) y el melanoma neurotropo (10).: El
primero es un tumor bien 2circunscrito, generalmehte
encapsulado, constituido por c€lulas fusiformes que: se
disponen en fasciculos entrelazados o remolinos, pre-
sentando frecuentemente células multinucleadas, fené-
menos de empalizada nuclear y cuerpos de Verocay. Las
células tumorales muestran inmunorreactividad con la
proteina S-100, y las células de la cdpsula con el antige-
no de la membrana epitelial (11). En el presente caso, la
ausencia de cdpsula y de dreas B de Antoni unida a la
mayor actividad mitética y anaplasia celular observadas
en las recidivas del tumor, lo diferencian claramente del
schwannoma celular (2, 7, 9).

La diferenciacion con el melanoma neurotropo es
mads dificil puesto que es un sarcoma fusiforme con sig-
nos morfolégicos y ultraestructurales de células de
Schwann, e inmunohistoquimicamente presenta una
inmunotincidn positiva con la protefna S-100 y negativa
con HMB-45 (10, 12). En esta situacién, la ausencia de
antecedentes de historia clinica de melanoma y de proli-
feracién melanocitica epidérmica asi como la positivi-
dad de las células neopldsicas para la proteina S-100 y
algunos anticuerpos (Leu 7, proteina bésica de la mieli-
na, proteina glial fibrilar dcida) favorecerian el diagnés-
tico de tumor maligno de la vaina del nervio periférico.
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La mayoria de los tumores malignos de la vaina del

nervio periférico son sarcomas de alto grado, con ten-
dencia a producir recidivas locales y metéstasis a distan-
cia (2). Siempre se ha pensado que estos tumores con-
llevan una mayor mortalidad cuando ocurren en el con-
texto de una enfermedad de von Recklinghausen que los
casos que se presentan de forma solitaria (13-16). Pro-
bablemente esto puede atribuirse a que los tumores ma-
lignos de la vaina del nervio periférico asociados a neu-
rofibromatosis tienen tendencia a presentarse en zonas
centrales y profundas, haciéndolos menos asequibles
para una deteccién y tratamiento tempranos. Sin embar-
go, en estudios recientes no se han confirmado estas
diferencias en el prondstico (17, 18).

Estos tumores deben tratarse quirdrgicamente con

una extirpacién lo mas amplia posible (2, 13) con el fin
de evitar recidivas locales, que cuando se producen sue-
len mostrar un mayor grado histolgico de malignidad.
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