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Afectacion tumoral del sistema nervioso

Tumors of peripheal nerves
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Resumen. Se han estudiado 18 pacientes con afectacion del
SNN.P. por lesiones tumorales tratadoe en nuestra unidad en un
periodo de ocho afios. La mayoria de estos tumores tenian una
localizacion intraneural (14 casos), eran de naturaleza benigna
(13 casos), y afectaban al miembro superior. La prueba diag-
néstica més exacta fue la R.M.N. Destacamos la existencia en
nuestra serie de algunos tumores de rara presentacién en la cli-
nica, como un caso de fibrolipoma, condroma intraneural y neu-
rosarcoma de la variedad "Triton", respectivamente.

Summary. Eighteen patients who had tumors of peripheral ner-
ves have been studied retrospectively. They were treated in
our department for eight years. Most of these tumors were
placed intraneuraly (14 cases), were benignant (13 cases),
and located in the upper limb. The most precise test for diag-
nosis was the MRI. We want to emphasize the existense in
our series of some tumors which rarely appears in clinic, for
example a Fibrolipoma, a intraneural chondroma and a malig-
nant triton tumor.
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Introduccidn. Los tumores pueden afec-

tar a sistema nervioso periférico (SNP) por

lesion directa del nervio o raiz, o porque se
produzca un sindrome compresivo por una
tumoracion de otro tejido vecino. Los tumo-
res primitivos del SNP son extremadamente
raros ya que suponen solo € 1-2% de todos
los tumores de partes blandas (1). Los mas
frecuentes son los tumores nerviosos deriva
dos de las vainas nerviosas (55%), por proli-
feracion de las c8ulas de Schwann (neurino-
ma, neurilemoma o schwanoma y neurofi-
broma) (2). Algunos autores consideran
ambos dentro del mismo proceso patol 4gico,
sin embargo se distinguen por algunas carac-
teristicas clinicas e histol6gicas (2). El tumor
maligno mas frecuentemente encontrado es
el neurosarcoma. Los tumores periféricos
derivados del tejido primitivo neuroectodér-
mico son muy agresivos y poco diagndstica-
dos (3). Junto a neoplasias del SNP propia-
mente dichas, se han descrito agunos tumo-
res intraneurales de otras estirpes celulares
como € leiomioma, hemangiomay fibroli-
poma (1,4).

En objetivo de este trabajo es evaluar las
lesiones tumorales tanto intrinsecas como
extrinsecas que afectan a SNP, y han sido
tratados en nuestra unidad en un periodo
de ocho afios.

Pacientes y método. Se han seleccio-
nado 18 pacientes con afectacién del SNP
por lesiones tumorales o pseudotumorales,
ya sean intrinsecas o extrinsecas. No se ha
incluido la patologia compresiva radicular
de origen discal ni los sindromes canalicula-
res de nervios periféricos en los que son
hallazgos habituales las tenosinovitis, plexos
varicosos, etc. Tampoco se ha incluido den-
tro de la patologia intraneural los neuromas
por seccién ni los neuromas de Morton.

Se han estudiado los datos referentes al
tipo histol6gico de tumor, sexo, edad, loca-
lizacion y sintomas, exploracion fisica,
exploraciones complementarias, tratamien-
to y evolucion.

Catorce pacientes (77,7%) pacientes fue-
ron intervenidos por lesiones intraneurales,
mientras que 4 (22,3%) fueron extraneura-
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les. De los tumores intrinsecos, nueve (50%)
poseian una naturaleza benigna; cinco neuri-
nomas, un neurofibroma, un fibrolipoma,
un ganglioneuroma, y un condroma extrad-
se0 intraneural. Los cinco restantes (27,7%)
de los tumores intrinsecos fueron malignos,
tres carcinomas neuroectodérmicos (Fig. 1),
y dos neurosarcomas, uno de dlos de la
denominada variedad "Triton" . Los cuatro
(22,2%) tumores restantes eran de origen
extrinseco, y dos de dlos fueron procesos
pseudoneopléasicos (tofo gotoso y miositis
osificante), y los dos restantes, un lipoma
profundo (Fig. 2) y un mixoma intramuscu-
lar que comprimian estructuras nerviosas.
La locdizacion mas habitual fue e miembro
superior con 11 casos (61,1%), mientras que
en e miembro inferior fueron diagnostica-
dos sais casos (33,3%) y slo uno en e raquis
(5,5,%). Los nervios afectados fueron: El
nervio mediano (Fig. 3) en cuatro casos
(22,2%), d ciético mayor. Cubital (Fig. 4) y
colaterales digitales en tres casos (16,6%), y
en un caso (5,5%) la afectacion fue respecti-
vamente para € nervio plantar interno (Fig.
5), radial, ciatico popliteo externo, gliteoy
raiz T-XII. De los dieciocho pacientes trata-
dos 14 (77,8%) eran mujeres 'y 4 (22,2%)
hombres con edades comprendidas entre los
15y 63 afios, con una media de 47,24 afios.

Resultados. En 12 casos € sintoma ini-
cid fue la aparicion del tumor. En los sais
casos restantes, aparecieron trastornos sensi-
tivos 0 motores en el territorio del nervio
afectado. Asi, encontramos tres casos de sin-
drome del tlnel carpiano, un caso de sin-
drome del canal de Guyén, una paresia del
extensor largo del pulgar, y una neuritis del
nervio ciatico. Las dimensiones de los
tumores malignos fueron mayores, encon-
trandose un neurosarcoma de 15 X 20 cm.
El crecimiento del tumor se produjo lenta-
mente a lo largo de los afios, encontrandose
un caso en los que existia desde la infancia.
El aumento de tamafio rapido en pocos
meses se produjo en los casos del neurosar-
coma del nervio cidtico, dos sarcomas neu-
roectodérmicos y el tumor triton. Otros
sintomas fueron los derivados de la hiperu-

ricemia de un paciente y de la
fibrosis y cacificacion muscular
en otro.

En los estudios de laboratorio
se detecté un caso de hiperurice-
miay dos aumentos de la veloci-
dad de sedimentacién globular.
En las radiografias simples se
observé una masa de partes blan-
das en 8 casos, en 3, calcificacio-
nes heterotopicas, en dos alteraciones Oseas,
y cinco eran normales. Los cinco pacientes
gue padecieron un tumor maligno entraron
en el protocolo de diagnéstico de extension
oncol dgico.

El diagndstico definitivo fue comproba-
do histolégicamente en todos los casos. La
muestra se tomdé mediante biop-
sa excisiona en 12 casos
(66,7%), y biopsia incisiona o
puncién biopsia en tres casos
(16,6%).

El tratamiento fue siempre
quirargico mediante extirpacion
intralesional en un caso (5,5%)
(fibromiolipoma), marginal en
12 casos (66,7%), amplia en tres
casos (16,6%), amputaciéon del miembro y
extirpacion del compartimento muscular en
un caso (5,5%). Un paciente con un tumor
primitivo neuroectodérmico, y € caso de
tumor Tritbn posteriormente requirieron
una cirugia radical por recidiva local. Otro
de los pacientes con un tumor primitivo
neuroectodérmico fue intervenido por dise-
minacion ganglionar en la regién inguinal.

Entre las complicaciones destacaron dos
casos de lesion completa neural, (unayatré-
genay otra por cirugia que requirié la extir-
pacion del todo el compartimento muscular
con sus elementos vasculo ner-
Viosos), un caso de hipoestesia 'y
otro de paresia en €l postoperato-
rio inmediato que se recuperaron
inmediatamente.

El seguimiento medio de los
pacientes fue de 54 meses (12-88).
Los resultados globales fueron
buenos en los casos de tumores
benignos. En 11 casos (61,1%)

Fig. 1. R.M. Corte axial potenciado en T-
1 de antepie derecho. Se aprecia una
masa en la porcién dorsal,

mal delimitada, hetereogenea que se
encuentra en contacto con los tendo-
nes extensores. Corresponde a un
carcinoma neuroectodérmico.

Fig. 2. T.A.C. Corte axial de antebrazo
derecho, se aprecia lesion lobulada de
localizacion ventral, bien delimitada de
densidad grasa. Lipoma intramuscular.

Fig. 3. R.M. Proyeccion axial

de antebrazo derecho secuencia STIR.
Existe una tumoracion en cara ventral
bien delimitada hiperintensa
homogénea. Schwannoma

del nervio mediano




Fig 4. RM. corte parasagital de codo
derecho en secuenciaT-1. Lesi6n
tumoral intraneural hipointensa,

bien delimitada en nervio cubital antes
de su entrada en el canal
epitrocleo-olecraniano.

Schwannoma del nervio cubital.

Fig. 5. R.M. pie izquierdo. Corte sagital
eco de gradiente T-2. Tumoracién bien
delimitada hiperintensa y homogénea.
Neurininoma del nervio plantar interno.
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hubo una resolucién completa. En
2 pacientes (11,1%) quedaron
secuelas, uno anestesia completa
de un colatera digital y otro con
una neuritis secundaria a una
compresién prolongada. De las
cinco pacientes con neoplasias
malignas, dos (40%) fallecieron a
los 12 y 22 meses de la interven-
cién  (Tumor Tritdn y primitivo
neuroectodérmico), y los tres restantes
siguen vivos y sin signos aparentes de enfer-
medad (seguimiento medio de 73 meses).
Habiendo tenido uno de €los una remisién
espontanea de la enfermedad.

Discusion. El SNP puede verse afectado
por cualquiera de los tumores o lesiones
pseudotumorales que asientan en los tejidos
blandos, ya sean lesiones neurogénicas pro-
piamente dichas 0 no. En el caso de lesiones
neurogeénicas, se puede compro-
bar que a pesar del origen comuin
de los tumores del sistema ner-
vioso periférico, presentan un
problema en su clasificacion vy
nomenclatura (1,5).

El mayor ndimero de casos
estudiados en nuestra serie corres-
pondié a tumores intraneurales
(14 casos), y dentro de dlos los
benignos (nueve casos). De dlos, cinco eran
neoplasias derivadas de las células de
Schwann, lo que en su conjunto estd de
acuerdo con lo publicado anteriormente (1).
Sin embargo, €l porcentaje de tumores malig-
nos representa mas de la cuarta parte de los
tumores de nuestra serir (27%), cuando la
mayoria de los autores, consideran que esta
relacion es de un tumor maligno por cada
cien benignos (1,2,5). Esto podria ser expli-
cado, en parte por que algunos de los tumo-
res benignos pueden haber sido tratados en
centros periféricos, sin tener que recurrir &
hospital de referencia. También nos llamé la
atencion que no hubiese ninguin caso de neu-
rofibromatosis, que suele ser de relativa fre-
cuencia dentro de la afectacion tumoral del
sistema nervioso periférico (1,2,5), yaque su
incidencia es de aproximadamente de un caso

por cada tres mil personas (5), aunque posi-
blemente por su posicion subcutdneay esca
%z de sintomas del aparato locomotor, y fre-
cuentes manifestaciones cutaneas, puedan
haber sido asistidos en otros servicios como
dermatologia o cirugia pléstica. Los otros
tumores que se diagnosticaron, eran tumores
poco frecuentes, destacando € fibrolipoma y
el condroma intraneural entre los tumores
benignos, y los de carcinomas neuroectodér-
micos y € neurosarcomadel tipo Triton entre
los de comportamiento maligno, que tam-
bién poseen una incidencia muy baga No
obstante su rareza, estos tumores tuvieron un
aspecto y comportamiento tipicos (6,7,8).

En nuestra serie hemos encontrado un
nimero mayor de tumores locdizados en €
miembro superior (once casos), que contras-
ta con lo publicado anteriormente, ya que la
localizacion més frecuente de estos tumores
suele ser en  cabeza y cuello, seguido de
mediastino y de retroperitoneo (1,2,5).
Creemos que esta diferencia, es debida a que
pertenecemos a un servicio de traumatologiay
ortopedia, y que la mayor parte de los pacien-
tes que consultaron por una tumoracién, fue-
ron agquellos que se localizaban en los miem-
bros, tanto inferiores como superiores, mien-
tras que aquellos pacientes de nuestro entorno
gue han padecido tumores del sistema nervio-
S0 periférico en otras localizaciones, pensamos
gue han sido tratados en otros servicios, como
cirugia maxilo-facia, cirugia general, o neuro-
cirugia. Lo que explicaria que tan sblo en un
caso € tumor se encontrara localizado en la
sdlida de la raiz raquidea, y que fue atendido
inicialmente por nosotros, a debutar € cua
dro clinico con una dorsolumbalgia. Sin
embargo no encontramos explicacion a
hecho de que cuatro casos de neurinomas se
encontrasen locdizados distalmente (tresen la
manoy uno en e pie), yaque se considerauna
localizacion excepciona (9,10,11).

Hubo un predominio del sexo femenino
sobre e masculino (14/4), a contrario de lo
gue ocurre en otras series (12), que podria ser
explicado por la ausencia de casos en otras
localizaciones, como se explicd anteriormente.
En e caso de la edad de los pacientes, s con-
cordaba con lo publicado. (1,2)
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Aungue los tumores neurales no suelen
producir unasintomatol ogia deficitaria sensi-
tivay menos aln motora, ya que lo habitual
€s que se presenten como una masade partes
blandas de crecimiento lento (13), nosotros
encontramos esa sintomatol ogia neurol 6gica
en laterceraparte de los pacientes que hemos
estudiado.Lamayoriadelos pacientes (doce),
consulté por notarse una tumoracion. Y el
tamafio varié mucho dependiendo de que el
tumor fuese benigno o maligno, siendo de
mayores dimensiones estos Ultimos. Lo
mismo ocurrié con la velocidad de creci-
miento del tumor, que fue mucho més répi-
do en e caso de los tumores malignos.

La prueba diagnéstica que se mostro
mas exactafuelaR.M.(14), sobretodo en €l
caso de los neurinomas, ya que nos dio €
diagndstico por laimagen tipica del tumor
en el interior del nervio (Fig 4).

Los mejores resultados dd tratamiento
fueron obviamente los correspondientes a
los tumores benignos, pues aunque quedo
alguna secuela en dos de los pacientes, una
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