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Resumen
Introducción: Los sarcomas representan un conjunto de neoplasias de baja incidencia que se desarrollan en el 
tejido óseo, conectivo, adiposo y muscular, aquí se incluye el tumor maligno de la vaina del nervio periférico. 

Objetivo: Describir el diagnóstico de un tumor de vaina del nervio periférico.

Presentación de caso: Preescolar masculino de cinco años, este presenta en neonatología un íctero fisiológico 
agravado, con seguimiento en ortopedia por presentar asimetría de ambos hemicuerpos. Tiene el antecedente 
de parotiditis, tratada con antibióticoterapia, de evolución tórpida, esta requiere ingreso. Al examen físico de 
cabeza y cuello se palpa un tumor poco movible, doloroso en la región submandibular izquierda. Se realizan 
estudios que permiten el diagnóstico de un tumor de vaina del nervio periférico. No es posible el tratamiento 
quirúrgico ni la radioterapia. Se indica quimioterapia paliativa. 

Conclusiones: El tumor de vaina del nervio periférico, del tejido blando es raro y agresivo en pacientes 
pediátricos. La resonancia magnética es el examen de elección. El tratamiento utilizado es la quimioterapia.
Palabras clave: Neoplasias de la vaina del nervio, neurofibrosarcoma, pediatría

Abstract
Introduction: Sarcomas represent a group of low-incidence neoplasms that develop in bone, connective, 
adipose, and muscular tissues; this includes malignant peripheral nerve sheath tumors.

Objective: To describe the diagnosis of a peripheral nerve sheath tumor. 

Case Presentation: A five-year-old male preschooler presented in the neonatal period with aggravated 
physiological jaundice and was followed up in orthopedics due to asymmetry of both body halves. He has 
a history of parotitis, treated with antibiotic therapy, which had a torpid evolution requiring hospitalization. 
Upon physical examination of the head and neck, a poorly movable, painful tumor is palpated in the left 
submandibular region. Studies are performed leading to the diagnosis of a peripheral nerve sheath tumor. 
Surgical treatment or radiotherapy is not possible. Palliative chemotherapy is indicated. 

Conclusions: Peripheral nerve sheath tumors of soft tissue are rare and aggressive in pediatric patients. 
Magnetic resonance imaging is the diagnostic test of choice. The treatment used is chemotherapy.
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Introducción
Los sarcomas constituyen un grupo de neopla-
sias malignas poco frecuentes que se desarro-
llan en el tejido óseo y en tejidos conectivos, 
como el adiposo y el muscular. En la mayoría 
de los casos, la etiología del sarcoma es idiopá-
tica, si bien los antecedentes familiares y la ex-
posición a radiación o determinados productos 
químicos se consideran factores de riesgo.¹

Dentro de esta categoría se encuentra el Tu-
mor Maligno de la Vaina del Nervio Periférico 
(TMVNP), una variedad de sarcoma de tejidos 
blandos. Su patogénesis se inicia cuando las cé-
lulas de la vaina nerviosa proliferan de forma 
anómala y forman neoplasias derivadas de los 
nervios periféricos que presentan una diferen-
ciación variable hacia los componentes celula-
res de la vaina.¹

Los TMVNP son entidades raras, de compor-
tamiento local agresivo, con un patrón clínico 
caracterizado por recidivas frecuentes y poten-
cial metastásico. La presentación clínica suele 
incluir dolor, la presencia de una masa palpa-
ble y el déficit funcional del nervio afectado. Su 
clasificación dentro de los sarcomas se funda-
menta en su origen histogénico y su comporta-
miento biológico.²

Por primera vez en 1935, son denominados 
como neurilemoma maligno, también reciben 
los nombres de schwannoma maligno, neuro-
fibrosarcoma y sarcoma neurogénico. La Orga-
nización Mundial de la Salud (OMS) introduce 
el término “tumores malignos de la vaina del 
nervio periférico” para evitar confusiones con 
terminologías anteriores.³

Los TMVNP representan el 5 % de todos los 
sarcomas de partes blandas, con una inciden-
cia general en la población de 0,001 %. Esta 
frecuencia se incrementa hasta en un 10 % en 
pacientes con Neurofibromatosis tipo 1 (NF1). 
Desde el punto de vista epidemiológico, la mi-
tad de los casos son esporádicos, mientras que 
la otra mitad se presenta en el contexto de la 
NF1. La incidencia es similar entre ambos se-
xos, con una edad de presentación que oscila 
entre los 20 y 50 años.³, ⁴

Tras una revisión bibliográfica exhaustiva de 
las principales bases de datos biomédicas na-
cionales e internacionales, no se encuentran 
reportes o antecedentes de casos idénticos o 
similares en la edad pediátrica documentados, 
en Cuba. Por consiguiente, el caso que se pre-

senta, constituye el primer reporte en la pro-
vincia de Pinar del Río. Esta falta de anteceden-
tes previos subraya la rareza su condición.

Su diagnóstico y tratamiento son desafiantes, 
debido a la limitada información disponible 
en la literatura porque se trata de una entidad 
rara en la población pediátrica. Este caso ad-
quiere un alto valor educativo al tratarse de un 
TMVNP en un paciente pediátrico sin NF1, esto 
aumenta aún más su singularidad. Este trabajo 
busca mejorar el diagnóstico temprano, orien-
tar las opciones de tratamiento y contribuir 
al conocimiento científico sobre el TMVNP. 
Se pretende elevar la conciencia dentro de la 
comunidad médica y el público en general so-
bre esta condición, lo que facilita la detección 
oportuna y el manejo adecuado de los pacien-
tes afectados. Se traza como objetivo, describir 
el diagnóstico de un tumor de vaina del nervio 
periférico. 

Presentación del caso
Preescolar, masculino de cinco años, blanco, 
producto de un parto eutócico a las 39,4 se-
manas, peso de 7,10 libras. Con antecedentes 
patológicos personales de hemihipertrofia iz-
quierda, antecedentes patológicos familiares 
de su madre con trombopatía disfuncional. El 
paciente no presenta alergia a medicamentos, 
operaciones previas ni transfusiones sanguí-
neas.

Presenta ingreso en neonatología por un íctero 
fisiológico agravado, se mantiene seguimiento 
con ortopedia, en el Complejo Científico Orto-
pédico Internacional Frank País, por presentar 
asimetría de ambos hemicuerpos. 

En mayo de 2023, presenta un cuadro de pa-
rotiditis izquierda, con síntomas de dolor, sen-
sibilidad en la región de la mandíbula, fiebre, 
malestar general, dificultad para masticar y 
tragar. Debido a la gravedad de estos síntomas 
y el riesgo de complicaciones, el paciente in-
gresa en el Hospital Provincial Pediátrico Pepe 
Portilla, recibe antibióticoterapia para prevenir 
infecciones bacterianas secundarias (Amoxicili-
na en dosis de 80 mg/kg al día por vía oral, ad-
ministrada en tres subdosis, durante 10 días). 

Recibe el egreso hospitalario, pero con el tras-
curso de los días involuciona el cuadro clínico y 
en el mes de junio se hospitaliza para realizar 
un mejor estudio y tratamiento.
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Al examen físico de cabeza y cuello se palpa 
un tumor poco movible, doloroso en la región 
submandibular izquierda, sin adenopatías cer-
vicales. Se examina el triángulo de la evalua-
ción pediátrica sin afectaciones de sus compo-
nentes. 

Los exámenes complementarios muestran que 
la fosfatasa alcalina se encontraba elevada (139 
u/L) y la LDH (446 u/L) en el límite superior. 
 
Se indican estudios imagenológicos para preci-
sar el diagnóstico cliníco y descartar otras com-
plicaciones. 

Resonancia Magnética Nuclear

Secuencia coronal del cuello y cráneo T1 y T2, 
axial T1 y Flair

Extensa lesión ocupativa isointensa en T1 con 
el músculo desde la periferia, ocupa la región 
parótida izquierda, músculo masetero y pteri-
goideo izquierdo. La lesión oblitera la nasofa-
ringe, obstruye y desplaza la vía aérea superior. 
Se extiende a los compartimentos carotideos, 
yugular, esternocleidomastoideo y paraverte-
bral. Mide 62x58x52 mm. Se muestra hiper-
intenso en T2 con áreas isointensas centrales, 
asimétricas por contenido sólido o proteínico, 
multilocular. El oído izquierdo muestra ocupa-
ción parcial de las celdas mastoideas, figuras 1 
y 2.

Fig.1. Resonancia magnética nuclear. Corte Co-
ronal. Lesión extensa que ocupa la región paró-
tida izquierda, músculo masetero y pterigoideo 
izquierdo.

Fig. 2. Resonancia magnética nuclear. Corte 
axial. La lesión oblitera la nasofaringe, obstruye 
y desplaza la vía aérea superior.

Tomografía por Emisión de Positrones y             
Tomografía Computarizada (TEP/ TC) 

Se administra por vía endovenosa 2,2 mCi de 
18F-FDG, 60 min después se constata la glu-
cemia en 5,2 mmol/l. Se realiza Tomografía 
por Emisión de Positrones desde el vértice de 
cráneo hasta tercio medio de los fémures y 
Tomografía Computarizada de baja dosis, no 
contrastada para corrección de atenuación y 
localización anatómica de las áreas hipermeta-
bólicas apreciadas en el estudio TEP.

Se aprecian áreas anómalas de hipermetabo-
lismo glucolítico en cabeza y cuello.  Además, 
una extensa masa tumoral heterogénea de 24 
UH (Unidades Hounsfield) promedio en región 
parotídea izquierda a la altura de la nasofarin-
ge que comprime y desplaza a la derecha la vía 
aérea superior, estructuras vasculares y el seno 
maxilar izquierdo sin infiltrarlo, con infiltración 
de las partes blandas a ese nivel, mide en sus 
mayores dimensiones 71,68 x 48,02 x 54,60 
mm con un Valor de Captación Estandarizado 
(SUV) máximo de 7,11. 

En el contexto clínico del paciente, la masa des-
crita, muestra actividad glucolítica compatible 
con un tumor primario a ese nivel. 

Inmunohistoquímica

Se recibe una muestra de tejido obtenida por 
biopsia que al examen microscópico revela un 
tumor con características histológicas de pro-
liferación de células fusiformes con atipia nu-
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clear, alta actividad mitótica, áreas de necrosis 
tumoral y un patrón de crecimiento infiltrativo, 
compatible con un tumor de vaina del nervio 
periférico.

Tomografía Axial Computarizada (TAC) 64 
cortes

En la región del cuello muestra hiperdensidad 
(40-54 UH) de aspecto tumoral, heterogénea, 
que ocupa los espacios masticador, parafarín-
geo, pre y pospterigoideos y paratiroideo iz-
quierdos sin precisar interfase con los músculos 
pterigoideos medial, lateral y parte del tempo-
ral de este lado.  Provocan asimetría a predo-
minio izquierdo de la pared lateral izquierda 
de la nasofaringe, lesión lítica de la rama de 
la mandíbula izquierda de 2,3 cm de diámetro 
mayor, del proceso cigomático del temporal y 
lisis con destrucción ósea de la cara infratem-
poral del ala mayor del esfenoide. Se observa 
una erosión ósea del hueso cigomático, apó-
fisis pterigoidea, y distorsión anatómica del 
cóndilo mandibular que afecta la articulación 
temporomandibular, todo del lado izquierdo. 
Se observa una cánula de traqueostomía, figu-
ras 3 y 4. 

Fig. 3. Tomografía Axial Computarizada. Vista 
axial. Lesión que ocupa los espacios: mastica-
dor, parafaríngeo, pre y pospterigoideos y pa-
ratiroideo izquierdos.

Tomografía Axial Computarizada 64 cortes 
con contraste 

Se precisa que el área tumoral mide 30x26 mm 
al corte axial en sus mayores diámetros, pro-
voca distorsión de los músculos adyacentes y 
borramiento de la grasa perilesional. Lesión 

lítica de la rama izquierda de la mandíbula de 
12x6 mm. Destrucción ósea del ala mayor del 
esfenoides, erosión ósea del cigomático, cóndi-
lo mandibular con afectación de la articulación 
temporomandibular todo del lado izquierdo sin 
variación en comparación con el estudio ante-
rior. 

Fig. 4. Tomografía Axial Computarizada. Vista 
corona. Masa tumoral con lesión lítica de la 
rama de la mandíbula izquierda.

Tomografía Axial Computarizada de cabeza, 
cuello y tórax 

Cráneo/cuello: Imagen ocupativa de espacio 
en lóbulo temporal izquierdo, asociada a dis-
creto borramiento de los giros y surcos en el 
hemisferio cerebral izquierdo. La imagen ante-
rior proviene de la infiltración por una extensa 
masa tumoral que ocupa todo el macizo facial 
izquierdo con pérdida de la anatomía de todos 
los grupos musculares, infiltración del espacio 
pterigopalatino y masticatorio izquierdo y ex-
tensión con solución de continuidad hacia la 
pared posterior de la órbita, pared medial y 
lateral del seno maxilar izquierdo, cuerpo del 
esfenoides, a la menor del mismo y destrucción 
de paladar duro. La vía aérea está desplazada a 
la derecha, obstruida a nivel de la orofaringe.

Tórax: Presencia de múltiples imágenes nodu-
lares parenquimatosas pulmonares, bilaterales 
de aspecto secundario, la imagen mayor de 20 
mm en segmento basal medial del lóbulo infe-
rior izquierdo. 

Óseo: Presencia de imágenes osteolíticas de 
aspecto secundario en muro anterior de C2 y 
proceso transverso izquierdo de T11.
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Se diagnostica un tumor maligno de la vaina 
del nervio periférico. Se discute el caso en la 
consulta de cabeza y cuello del Instituto Na-
cional de Oncología donde se considera por 
la magnitud del tumor como no operable. Se 
decide realizar tratamiento oncoespecífico con 
Quimioterapia neoadyuvante por protocolo, 
con una duración de 6 meses. Se observa el 
tratamiento quimioterápico, tabla 1. 

Se evalúa en la semana 13, se mantiene el cri-
terio de irresecabilidad del tumor por lo que 
continúa el tratamiento.

Una vez finalizado el tratamiento, el paciente 
no muestra respuesta y se encuentra en franca 
progresión de su enfermedad. Se cambia trata-
miento con Ciclofosfamida (tableta de 50 mg) 
25 mg/m² diaria, vía oral y Vincristina (bulbo 1 
g) 1,5 mg/m² los días 1,8 y 15 por vía intrave-
nosa.

Se discute en colectivo de radioterapia la posi-
bilidad de realizar el tratamiento con radiacio-
nes ionizantes. Luego de evaluar por clínica y 
por exámenes imagenológicos, al paciente se 
decide que por el estado avanzado de la enfer-
medad local y a distancia (metástasis pulmo-
nares y óseas) no es tributario de radioterapia 
con fines curativos ni paliativos. 

Por la extensión de la enfermedad y después 
de haberse discutido el caso con los equipos 
multidisciplinarios se reafirma que el paciente 
se encuentra en franca progresión de la enfer-
medad. Es ingresado en la Unidad de Cuidados 
Intensivos del Hospital Pediátrico Provincial 
Docente Pepe Portilla. Tributario de cuidados 
paliativos, se propone quimioterapia con Ifos-
famida (bulbo 1 g) 3 g/m²/dosis por vía intra-
venosa y Etopósido (bulbo 100 g) 5 g/m²/dosis 

por vía intravenosa, con la intención de mejo-
rar la sintomatología local. Se realiza traqueos-
tomía para garantizar una vía aérea permeable 
y segura en el uso del tratamiento, en estos 
momentos existe compromiso de la misma por 
desplazamiento secundario a la compresión 
del tumor. Para el alivio del dolor se inicia con 
Paracetamol (Acetaminofén) en supositorios 
de 300 mg, dosis de 150 mg cada 6 horas. 

Discusión 
El presente caso se destaca por la inusual apa-
rición de un TMVNP en un paciente pediátrico, 
un grupo etario en el que estos tumores son 
raros. Se realiza una amplia gama de estudios 
imagenológicos que incluyen RMN y TAC, que 
no solo confirman el diagnóstico, sino que tam-
bién proporcionan información detallada de la 
localización, características morfológicas y su 
relación con estructuras adyacentes. La combi-
nación de estos métodos permite una evalua-
ción integral del caso, se destaca la necesidad 
de un enfoque multidisciplinario en el diagnós-
tico de TMVNP en pacientes pediátricos.

El TMVNP es una neoplasia infrecuente, con 
una incidencia estimada de 0,001 % en la po-
blación general. Representa el 10 % de todos 
los sarcomas de tejidos blandos. Se trata de 
una entidad agresiva, este origen se deriva 
de las células de la vaina nerviosa: célula de 
Schwann, fibroblastos perineurales o fibroblas-
tos endoneuriales.⁵ 

Según Chávez Sánchez SA, et al.⁶ suelen ubi-
carse en las extremidades (40 a 45 %), aunque 
pueden aparecer también en el tronco (22 %), 
cabeza y cuello (21 %) y retroperitoneo (15 %). 
Se han descrito metástasis a distancia en casi 
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Semanas Medicamentos Presentación Dosis
1ra Ifosfamida + 

Doxorrubicina
Ifosfamida

(bulbo 1 g)

Ifosfamida 3 g/m2/dosis 

Días 1, 2 y 3

Vía intravenosa
4ta Ifosfamida + 

Doxorrubicina
7ma Ifosfamida Doxorrubicina 

(bulbo 10 g)

Doxorrubicina 

37,5 mg/m2/dosis Días 1 y 2

Vía intravenosa

Dosis acumulativa de doxorru-
bicina 375 mg/m²

Vía intravenosa

10ma Ifosfamida
16ta Ifosfamida + 

Doxorrubicina
19na Ifosfamida + 

Doxorrubicina
22da Doxorrubicina

Tabla 1.  Tratamiento quimioterápico
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el 50 % de los pacientes, los lugares más fre-
cuentes: en el pulmón, los huesos, los ganglios 
linfáticos y el hígado. El TMVNP del paciente en 
este caso se encuentra en cabeza y cuello y en 
su estadío final con metástasis pulmonares y 
óseas.

La NF1, suele estar asociada a múltiples tu-
mores, desde el TMVNP, uno de los más fre-
cuentes, que está relacionado con la pérdida 
de secuencia del brazo cromosómico 17q que 
provoca la inactivación de este gen. Además, 
de los tumores del sistema nervioso central y 
variedades de tumores estromales gastrointes-
tinales.⁷

En el estudio de Parentini F, et al.¹, muestran el 
caso de una paciente con NF1, lo que no coin-
cide con el presente. El paciente de este caso 
no presenta antecedentes personales de NF1 
ni familiares de TMVNP, por esto se desconoce 
la causa del tumor y su aparición es de forma 
esporádica.

Los TMVNP pueden detectarse como masas 
palpables y para su diagnóstico es importan-
te la información clínica, histológica, inmuno-
histoquímica y ultraestructural que sugieran 
la diferenciación de células de Schwann. Para 
complementar el estudio, el apoyo imagenoló-
gico es fundamental, la resonancia magnética 
es el examen de elección. Se pueden observar 
márgenes irregulares, edema perilesional, de-
generación química, realce heterogéneo en T1 
y captación irregular de contraste en T1.¹, ⁶ 

Establecer el diagnóstico diferencial entre el 
TMVNP, el fibrosarcoma y leiomiosarcoma, 
puede ser aún más retador. Porque estas lesio-
nes típicas están constituidas por una pobla-
ción fusocelular. A pesar que los tumores de 
origen neural se distinguen por la característi-
ca “ondulante” de su célula y el leiomiosarco-
ma por tener citoplasma más eosinofílico con 
núcleos menos aguzados respecto al fibrosar-
coma, estas entidades poseen diferentes va-
riantes, entre ellas la presencia de células “epi-
telioides” que pueden oscurecer el diagnóstico 
morfológico.⁸

El diagnóstico diferencial, entre un tumor be-
nigno de la vaina del nervio periférico (neuro-
fibroma) y su contraparte maligna (TMVNP), 
puede ser complejo, algunos neurofibromas 
son bastante celulares e incluso tener ocasio-
nales células pleomórficas. Sin embargo, el 
contaje mitótico en estos casos, es fundamen-
tal para establecer el diagnóstico, los TMVNP 
exhiben una elevada actividad mitótica.⁸

Según Fagúndez Núñez JM, et al.⁹ el tratamien-
to de elección es la exéresis quirúrgica comple-
ta con márgenes oncológicos de al menos un 
centímetro, la cual disminuye el riesgo de reci-
diva. En su estudio se realiza sub-maxilectomía 
izquierda. En el caso clínico de Ruiz Martín I, 
et al.¹⁰ el tratamiento es radioterapia adyuvan-
te con dosis de 56 Gy. Datos discordantes en 
la presente investigación, debido a la magnitud 
del tumor no es operable y se decide realizar 
tratamiento quimioterápico.

El uso de quimioterapia sistémica adyuvante 
se recomienda por la presencia de enferme-
dad diseminada, el tamaño tumoral y el grado 
histológico. Para la enfermedad diseminada, 
se utiliza de primera línea el tratamiento con 
antraciclinas, en algunos casos en combinación 
con ifosfamida. 

Consideraciones éticas
La presente investigación se rige por las normas 
éticas, según lo expuesto en la Declaración de 
Helsinki ¹¹, se cumplen los principios de benefi-
cencia, no maleficencia, justicia y autonomía.  
La información se utiliza con fines científicos y 
en aras de ampliar el conocimiento, se respeta 
la confidencialidad de los datos obtenidos con 
el respectivo consentimiento informado de los 
tutores legales. 

Conclusiones
El tumor de vaina del nervio periférico es malig-
no del tejido blando, raro y agresivo, en pacien-
tes pediátricos. Su diagnóstico requiere de una 
interpretación clínica y el apoyo de exámenes 
imagenológicos, es fundamental la resonancia 
magnética, como el examen de elección. El tra-
tamiento recomendado es la exéresis quirúrgi-
ca completa; pero en este caso no es posible y 
se utiliza el tratamiento con quimioterapia.
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