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Tumor maligno de la vaina nerviosa periférica del nervio 
vago: Reporte de un caso

Malignant tumor of the peripheral nerve sheath of the vagus nerve:  
A case report

Felipe Parentini H.1, José Rojas B.1, Francisca Fernández A.2,3, Jaime Bermeo S.2

Resumen

Los tumores malignos de la vaina nerviosa forman parte del 5% de los sarcomas de 
partes blandas. Si bien son infrecuentes, su incidencia aumenta en caso de neurofi-
bromatosis tipo 1. Cuando estos tumores están ubicados en cabeza y cuello, suelen 
ser asintomáticos, por lo que su diagnóstico es tardío. El tratamiento es principal-
mente quirúrgico, con una tasa de recidiva importante y pobre sobrevida a los 5 
años. Se presenta el reporte de un caso de una paciente de 52 años con antecedentes 
de neurofibromatosis tipo 1 y un tumor maligno de vaina nerviosa periférica del 
nervio vago, localizado en el espacio parafaríngeo.
Palabras clave: Tumor maligno de la vaina del nervio periférico, neurofibromatosis 
tipo 1, espacio parafaríngeo, nervio vago.

Abstract

Malignant peripheral nerve sheath tumors are part of 5% of soft tissue sarcomas. Al-
though they are infrequent, their incidence increases in case of neurofibromatosis type 1. 
When these tumors are located in the head and neck, they are usually asymptomatic, so 
their diagnosis is delayed. Treatment is primarily surgical, with a significant recurrence 
rate and poor 5-year survival. We present a case report of a 52-year-old patient with a 
history of type 1 neurofibromatosis and a malignant peripheral nerve sheath tumor of 
the vagus, located in the parapharyngeal space.
Keywords: Malignant peripheral nerve sheath tumors, neurofibromatosis type 1, para-
pharyngeal space, vagus nerve.
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Introducción

Los tumores malignos de la vaina del nervio 
periférico (TMVNP), fueron descritos por pri-
mera vez en 1935 como neurilemoma malig-
no. También llamado schwannoma maligno, 
neurofibrosarcoma y sarcoma neurogénico. 
El término “tumores malignos de la vaina del 
nervio periférico” fue introducido por la OMS 
para reemplazar todos los términos previos que 
pudiesen ser confundentes1,2. Refiriéndose a las 
neoplasias de los tejidos blandos que surgen de 
los nervios periféricos y muestran una diferen-
ciación variable hacia uno de los componentes 

celulares de la vaina del nervio periférico.
Los TMVNP son responsables del 5% de los 

sarcomas de partes blandas y su incidencia es 
de 0,001%, la cual aumenta a un 10% en caso 
de neurofibromatosis tipo 1 (NF1)1-3.  La inci-
dencia es similar en ambos sexos y la edad de 
presentación fluctúa entre los 20 y los 50 años, 
observándose aproximadamente 10 años antes 
en los pacientes con NF1. Suelen generarse de 
novo, sin embargo, un 10% tiene antecedentes 
de exposición a radiación, con una latencia 
de aparición de 10 a 40 años. Además, se ha 
descrito asociación entre NF1 y transformación 
maligna de neurofibromas o schwannomas2,4-6. 
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Caso Clínico

Mujer de 52 años con antecedentes de 
cáncer de mama izquierda en tratamiento 
y neurofibromatosis tipo 1. Consulta por 
cuadro de 2 años de evolución de molestias 
cervicales inespecíficas, que en los últimos 6 
meses se agrega disfonía y disfagia progresiva, 
con baja de peso de 22 kilos. Al examen físico 
destaca múltiples manchas café con leche de 
1 a 2 cm en tronco y extremidades, asociado 
a neurofibromas en tronco y cara. Al examen 
otorrinolaringológico, se observa aumento de 
volumen del paladar blando y pared lateral 
orofaríngea a derecha. En la nasofibroscopía, 
destaca un aumento de volumen submucoso 
en pared lateral derecha de rinofaringe, de 
bordes lisos, no pulsátil, que traspasa línea 
media, sin lograr visualizar en profundidad 
dado el efecto de masa e intolerancia de la 
paciente. Se realiza estudio complementario 
con resonancia magnética, donde se visualiza 
un proceso expansivo sólido de 5,2 x 4,5 x 3,5 
cm, ubicado en el espacio parafaríngeo dere-
cho, de límites bien definidos, hiperintenso en 
T1 y T2, con componentes que refuerzan con 
gadolinio. El efecto de masa provocado por el 

tumor, determina una estenosis de la vía aérea, 
y desplazamiento de la carótida interna hacia 
medial y carótida externa hacia lateral y poste-
rior. En la angiografía de cuello y cerebro por 
tomografía computada (angio-TC), se logra 
apreciar de mejor forma la interposición entre 
las carótidas interna y externa en el plano axial 
(Figura 1), descartando un origen glómico por 
su falta de irrigación.  

Con estos antecedentes, se decide realizar 
una resección quirúrgica mediante un abor-
daje transcervicofacial con mandibulotomía 
paramedial en escalón, con el objetivo de 
lograr un adecuado control de los grandes 
vasos durante la resección. Realizándose la 
enucleación completa del tumor y cierre de 
la mandibulotomía con dos placas de titanio 
2.0 y cuatro tornillos bicoronales. La biopsia 
informa una masa nodular sólida de 7,5 x 5,0 
x 5,0 cm, limitado por fina cápsula fibrosa, 
con algunas pequeñas áreas de necrosis, com-
patibles con un tumor maligno de vaina de 
nervio periférico (Figura 2), correspondiente 
a un tumor grado 2 de acuerdo con el siste-
ma de clasificación propuesto por el French 
Federation of Cancer Centers Sarcoma Group 
(FFCCSG).

Figura 1. Lesión tumoral en bifurcación carotídea, desplazando carótida interna hacia medial y carótida externa hacia lateral y posterior. 
Angiografía de cuello por tomografía computada en su plano axial (A) y reconstrucción 3D (B). Asterisco indica carótida externa, triángulo 
indica carótida interna. 
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Discusión

El 20% de los TMVNP se ubican en ca-
beza y cuello y suelen presentarse como una 
masa de crecimiento rápido asociada a dolor, 
parestesias y déficit neurológico7. En caso de 
déficit, los hallazgos pueden ser disfonía, dis-
nea, disfagia, tos, sensación de cuerpo extraño 
faríngeo y síndrome de Horner8. Para comple-
mentar el estudio, el apoyo imagenológico será 
fundamental, siendo la resonancia magnética 
el examen de elección para detectar TMVNP, 
con una sensibilidad del 67% y especificidad 
del 97%9. Clásicamente se pueden observar 
márgenes irregulares, edema perilesional, de-
generación quística, realce heterogéneo en T1 
y captación irregular de contraste en T17-10. En 
nuestro paciente, las imágenes eran sugerentes 
de un tumor benigno, por los márgenes bien 
definidos y captación homogénea en T1. La 
angio-TC nos permitirá evaluar la irrigación y 
relación con los grandes vasos. Un tumor avas-
cular sugerirá un schwannoma. La localización 
de los TMVNP en la bifurcación carotídea, 
nos hará sospechar un origen en la cadena 
simpático cervical y la separación de la vena 
yugular interna y arteria carótida interna sin 

ensanchamiento de la bifurcación carotídea, 
un origen en el nervio vago8,11. En este caso, el 
ensanchamiento de la bifurcación carotídea 
debe hacernos sospechar un origen glómico. 
Sin embargo, su característica avascular y sín-
tomas asociados nos inclinó hacia un schwan-
noma. Por otro lado, la citología por punción 
con aguja fina ha ganado gran relevancia en 
el estudio prequirúrgico del TMVNP, donde 
se observan células fusiformes, de contornos 
irregulares, con ligera irregularidad nuclear y 
ocasionales mitosis1. En este caso se decidió 
no puncionar por su cercanía a los grandes 
vasos. Al no existir criterios morfológicos, 
inmunohistoquímicos y moleculares específi-
cos, el diagnóstico histológico será difícil. La 
correlación con la historia clínica, incluyendo 
el antecedente de neurofibromatosis tipo 1 es 
fundamental. Macroscópicamente, los tumo-
res pueden estar dentro o adheridos a un tron-
co nervioso, neurofibroma o neurofibroma 
plexiforme. A menudo tienen una apariencia 
fusiforme y pueden extenderse dentro de un 
nervio. Las lesiones tienden a ser blancas y 
sólidas, a veces con cambios mixoides, con 
frecuentes necrosis y hemorragias. Micros-
cópicamente, suelen ser lesiones altamente 
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Figura 2. Tumor maligno de vaina de nervio periférico. A: Imagen macroscópica de la masa resecada y B: sección de la tinción de hema-
toxilina-eosina de la muestra obtenida en la biopsia de la masa.
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infiltrantes que muestran una variada gama 
de morfologías celulares (que incluyen huso, 
epitelioide, pleomórfico o células redondas 
pequeñas) y patrones arquitectónicos6. Dentro 
de los factores de mal pronóstico se encuen-
tran: localización en cabeza y cuello, ubicación 
profunda, tamaño > 5 cm, irradiación previa, 
márgenes quirúrgicos positivos y la asociación 
con NF6-7. Lamentablemente nuestra paciente 
presenta múltiples factores de mal pronóstico.

Un 40% de los pacientes con TMVNP 
tendrán recurrencias locales, aumentando el 
riesgo de desarrollar nuevas recurrencias y 
metástasis a distancia, siendo la localización 
más frecuente a nivel pulmonar2,5. La presencia 
de recurrencia local incrementa la mortalidad 
2,5 veces. La sobrevida global a 5 años dismi-
nuye de 30%-40% a un 21% cuando se asocia 
a NF112-14.

La resección quirúrgica completa será 
la base del tratamiento, siendo el abordaje 
transcervical el más utilizado, ya que permite 
extendernos en caso de requerir disección 
cervical. Los TMVNP pueden ser fácilmente 
disecados de la arteria carótida, yugular inter-
na o nervios adyacentes, al ser circunscritos 
y menos vascularizados, sin necesidad de re-
construir la carótida interna como es el caso 
de los tumores vasculares8. La radioterapia 
posoperatoria se debe evaluar caso a caso, ya 
que se consideran radiorresistentes. Algunos 
autores recomiendan indicarla tras una reci-
diva local, sin embargo, no se ha demostrado 
que aumente la sobrevida global. Por otro lado, 
el uso de quimioterapia es controvertido, con 
respuestas favorables solo ocasionalmente. Se 
ha utilizado con éxito en sarcomas de tejidos 
blandos fuera del área de cabeza y cuello, por 
lo que podría ser una opción para evaluar en 
tumores fuera del alcance quirúrgico y en caso 
de recidivas5,12,13. 

Conclusión

El TMVNP corresponde a un tumor raro, 
de comportamiento localmente agresivo, las 
recidivas son frecuentes y pueden dar metásta-
sis a distancia2,6. Se debe tener una alta sospecha 
en caso de antecedentes de NF1 y síntomas 
sugerentes de déficit del nervio vago. El apoyo 
imagenológico es crucial para el diagnóstico, 

así como para planificar el abordaje quirúr-
gico, el cual dependerá del tamaño tumoral, 
relación con los grandes vasos y cercanía a 
la base de cráneo. El tratamiento consiste en 
la extirpación quirúrgica completa, siendo el 
predictor más importante de supervivencia. El 
uso de radio y/o quimioterapia adyuvante se 
recomienda caso a caso de acuerdo al riesgo de 
recidiva local, enfermedad residual, tamaño del 
tumor y grado histológico. 
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