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Resumen

Objetivos: El tumor maligno de lavaina del nervio periférico (TMVNP) es un tumor maligno poco frecuente.
Nuestro objetivo esrevisar el diagndstico y tratamiento de los tumores de la vaina del nervio periférico en la
neurofibromatosistipo 1 (NF1), entidad en la que es mas frecuentel, a proposito de 2 casos.

M étodos: Describimos dos casos de TMVNP en dos pacientes jovenes con NF1 diagnosticados en la
infancia. Ambos experimentaron crecimiento rapido de un neurofibroma popliteo ya conocido. Se realiz6 una
resonancia magnética (RM) centrada en lalesion que sugerio la presencia de éreas de malignizacion. Se
realizaron punciones sobre |os neurofibromas. En un paciente la biopsia fue negativa, mientras que en el otro
se encontraron hallazgos sugerentes de degeneracion a TMVNP.

Resultados: Bajo control neurofisiol égico se intervino a sendos pacientes logrando una reseccion
macroscopi camente completa sin déficit neurol 6gico. La anatomia patol égica confirmé en ambos la
presenciadel TMVNP con invasion focal de la cdpsularecibiendo quimioterapiay radioterapia
posteriormente.

Conclusiones: EI TMVNP es un tumor infrecuente que requiere de un abordaje multidisciplinar. El riesgo en
los pacientes con NF se sitGia entre 8-13%, y es mayor si presentan un neurofibroma plexiforme previo. Se
debe sospechar malignizacion de un neurofibroma ante el rpido crecimiento del mismoy, aunque
inicialmente deben realizarse pruebas de imagen, éstas son pueden no ser suficientesy el diagndstico
definitivo pasa por lareseccion quirdargicadel mismo. El tratamiento debe ser multidisciplinar e
individualizado. La extirpacién completa, incluidala amputacion, constituye el tratamiento de eleccion.
Reservando laradioterapiay quimioterapia, con tasas variables de respuesta al mismo, en caso de mérgenes
afectos o como co-adyuvantes previo alacirugia.
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