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SUMMARY

Brachial plexopathy secondary a malignant tumor of the peripheral nerve sheath.

Introduction. Malignant peripheral nerve sheath tumor (MPNST) are sarcomas that are rarely located in the upper limb. Clinical case. We
present a 31- year-old woman with progressive dysesthesia and weakness of the left upper limb. The neurophysiological study showed
damage in the left brachial plexus. A soft tissue mass that was invading the plexus was observed in the magnetic resonance image. The
anatomopathological study was compatible with MPNST diagnosis. Conclusions. Intrinsic tumors of the brachial plexus are uncommon. A
MPNST is an extremely aggressive mesenchymal tumor that is seldom rooted in the brachial plexus. (MED.UIS. 2010;23(3):229-32).
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INTRODUCCION

El Plexo Braquial (PB) es una estructura neural compleja
que puede verse afectada por multitud de causas, entre
las que se encuentran los traumatismos, la patologia
inflamatoria, las infecciones, causas parainfecciosas y
las neoplasias. En general, los pacientes con plexopatia
braquial presentan trastornos motores variados, con
reflejos alterados y trastornos sensitivos también
variables, que reflejan las diferentes porciones del PB

afectadas. La plexopatia braquial neoplésica suele ser
secundaria con mayor frecuencia a una diseminaciéon
metastasica, siendo los carcinomas de pulmén y mama
los que metastatizan con mayor frecuencia en el PB.
Menos frecuentemente, el PB puede verse afectado
por tumores primarios'?, aunque la frecuencia real de
aparicién de los tumores primarios del PB es dificil
de estimar, dada la escasez y variabilidad de los
trabajos publicados. Los tumores primarios que mas
frecuentemente afectan al PB son el schwannoma, el
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neurofibroma, el tumor maligno de la vaina del nervio
periférico (TMVNP) y el tumor desmoide?®, entre otros.
El TMVNP es poco habitual en esta localizacion, y
suele asociarse a Neurofibromatosis tipo 1 (NF1)*°. La
NF1 es una enfermedad monogénica por mutaciones
en el gen que codifica la neurofibromina, localizado en
el cromosoma 17, que presenta un patrén de herencia
autosémico dominante. Las manifestaciones de la NF1
son dependientes de la edad. Los criterios diagndsticos
de NF1 se establecieron en 1988; para el diagnéstico
de la misma, los pacientes deben reunir dos o maéas
de los siguientes: 1). seis o mas manchas cutdneas
de color café con leche, 2). uno o mas neurofibromas
plexiformes, o dos o més neurofibromas de cualquier
otro tipo, 3). pecas axilares o inguinales, 4). glioma de la
via dptica, 5). dos o mas nédulos de Lisch en el iris, 6).
una lesién 6sea caracteristica: displasia del esfenoides
o displasia 6sea en los huesos largos o 7). un familiar
de primer grado con la enfermedad. Puede observarse
como entre los criterios diagnésticos de la NF1 se
encuentra la presencia de neurofibromas, que pueden
localizarse en los plexos nerviosos. Presentamos el
caso de un TMVNP de localizacién intraplexo en un
paciente sin criterios de NF1.

Caso CLiNico

Se presenta una mujer de 31 afos de nacionalidad
ucraniana, tabaquista de 20 cigarrillos/dia y sin otros
antecedentes personales ni familiares de interés. Fue
evaluada en la consulta de electromiografia por una
clinica progresiva de disestesias, parestesias y pérdida
de fuerza de predominio distal en el Miembro Superior
Izquierdo (MSI) de un ano de evolucién. Se asocia un
sindrome de consuncién, con pérdida aproximada
de 10 kg de peso en ese tiempo. Al examen fisico se
observa una masa de localizacién proximal en MSI, de
consistencia fibroelastica que se extiende al hemitérax
izquierdo, adherida a planos profundos, dolorosa a la
palpacion y de unos 7 cm de didmetro. Se presenta
un déficit motor en el MSI, presentando un balance
muscular de 4/5 en el deltoides, 0/5 en el triceps, 4/5 en
el biceps, 0/5 en los flexores y los extensores del carpo,
3/5 en los flexores de los dedos y 0/5 en los extensores de
los dedos. El reflejo tricipital izquierdo estaba abolido
(/++++) y el estilorradial disminuido (+/++++).
En la exploracién de la sensibilidad termoalgésica se
apreciaba un trastorno disestésico global en el MSI,
sin limites bien definidos, de predominio en la cara
posterior del antebrazo y de la mano.

Se realiza un estudio de conduccién nerviosa sensitiva
y motora, en el que se encontré una disminuciéon
de la amplitud del potencial evocado sensitivo del
nervio mediano registrado en el primer dedo y del
nervio antebraquial cutdneo externo, junto a una
disminucién en la amplitud de los potenciales motores
evocados en los nervios muscuculocutdneo, axilar,
mediano, radial y cubital, todo ello compatible con
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una afectacion completa del PB izquierdo con valores
de dano axonal; ademéas se realiz6 un estudio de
musculo con aguja concéntrica (Tabla 1) en el que se
observaron datos de afectacion crénica, por lo que se
solicit6 una ecografia urgente de partes blandas que
mostré una masa lobulada heterogénea de 6x8 cm
a nivel del PB izquierdo, realizdndose entonces una
biopsia por aspiracion con aguja fina que fue positiva
para células malignas. La Resonancia Magnética (RM)
del PB mostr6 una masa en la region axilar izquierda,
polilobulada, hipointensa en T1 y hetereogéneamente
hiperintensa en T2, con pequenos septos en su interior
y que captaba contraste en la periferia, mostrando
extensas dreas de necrosis; dicha masa invadia el PB
y desplazaba las estructuras vasculares (Figura 1).
Se realiza un estudio de extensiéon que incluye una
tomografia computarizada téracoabdominal que no
evidencié diseminacién a distancia.

Tabla 1. Resultados del estudio con aguja.

Deltoides No No AMV Disminuido
Fibrilaciones Polifasicos
p y ondas Duracién )
Uiz positivas. y amplitud egive
+++ disminuida
Biceps Braquial No No AMV Disminuido
Fibrilaciones
Braquiorradial Y o_n_das No AMV Negativo
positivas.
+++
. Fibrilaciones
Extensor propio ondas
del segundo ¥ on No AMV Negativo
dedo positivas.
+++

AME, actividad muscular espontanea. PUM, potenciales de unidad

motora. ME, maximo esfuerzo. AMV, actividad muscular voluntaria.

Debido al gran tamafio de la masa y a la ausencia de
diseminacion, se procedio a la desarticulacion del MSI.
En el estudio anatomopatoldgico se observaron células
fusiformes con un nicleo oval pleomorfo dispuestas en
fasciculos irregulares. En su mayoria se caracterizaban
por un estroma mixoide que alternaba zonas de alta
celularidad con otras de baja celularidad; se observaban
multiples adreas de necrosis y un indice mitético
elevado (10-15 mitosis/10cga), todo ello compatible
con un TMVNP Las tinciones inmunohistoquimicas
mostraron reactividad para la vimentina, CD34, CD99,
CD57 y el antigeno de membrana epitelial (EMA); sin
embargo, la reactividad para la proteina S-100, CD56,
actina y desmina fue negativa.

Se decidié administrar quimioterapia adyuvante, segin
el protocolo CYVADIC (Ciclofosfamida, Vincristina,
Adriamicina y Dacarbazina) hasta completar cuatro
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ciclos. Durante los dos primeros afios de seguimiento
no se ha observado recidiva tumoral, aunque la
paciente ha presentado como secuela un sindrome del
miembro fantasma, por lo que ha precisado analgesia
con derivados morficos.

DiscusiON

El PB puede verse frecuentemente afectado de forma
secundaria por neoplasias de estructuras vecinas que
al crecer comprometen las estructuras neurales que
lo conforman. Sin embargo, la afectaciéon del PB por
una neoplasia primaria del plexo es rara. Los tumores
primarios pueden ser malignos y estos tltimos,
benignos, y pueden derivar tanto de elementos neurales
(neurofibroma, neurofibroma plexiforme, schwannoma
y tumor maligno periférico de la vaina neural) como no
neurales (tumor desmoide, lipoma)'®. Las neoplasias
intrinsecas que mas comunmente asientan en el PB
son los neurinomas y los neurofibromas, siendo el
TMVNP muy poco habitual en esta localizacion.

Figura 1. Resonancia Magnética del plexo braquial. Se observa

una lesion hiperintensa en secuencias T2 que contiene estructuras
septales en su interior y muestra extensas areas de necrosis. La

lesion invade el plexo braquial y desplaza las estructuras vasculares.

Los tumores malignos periféricos de la vaina neural se
encuentran entre los tumores malignos mas habituales
de extirpe mesenquimal, con una frecuencia estimada
de 0,001% en la poblacién general®'. Pueden
aparecer esporadicamente o asociados a NF1'2
Los asociados a NF1 habitualmente se desarrollan a
partir de un neurofibroma previo’'***, a diferencia
de los no asociados a NF1 que aparecen de novo.
Tradicionalmente ha sido considerado un tumor
altamente agresivo, que crece a lo largo del nervio y
que puede infiltrar los tejidos contiguos'*'. Presenta
gran tendencia a las recidivas locales y a metastatizar
a distancia, con tasas de hasta un 65% segtn algunas
series’!*. En este caso no se obtuvo en el momento
del diagnéstico evidencia de metéstasis a distancia,
estando ademas la paciente libre de recidiva tras dos
anos de seguimiento. Su localizacién mas frecuente
es espinal y en miembros inferiores, siendo rara su
apariciéon en el PB!1%5,

PLEHOPATIA BRAQUIAL

Histolégicamente, los TMVNP son neoplasias de
celularidad alta o moderada, con abundantes mitosis
y atipias nucleares, con las células dispuestas en
fasciculos que se entremezclan con zonas mixoides
hipercelulares'. En ocasiones pueden verse rasgos
de diferenciacién a otras extirpes celulares. En nuestro
caso no se observaron signos de diferenciacion.

Los TMPVN son tumores de la edad adulta que suelen
presentarse como una masa dolorosa de crecimiento
rdpido, con clinica neuropatica que depende de la
localizacién'''%'8, Hasta en un 50 a 90% de los TMVNP
puedeidentificarse la proteina S-100%*'. En la valoracién
por RM de los TMPVN son especialmente ttiles las
secuencias STRs!*171820 que permite diferenciar con
facilidad el tumor de las estructuras adyacentes. Menos
utiles son las secuencias realizadas con administracion
de gadolinio intravenoso, que no suelen aportar
informacién adicional al resto de secuencias'®'. La
presencia en la RM de hetereogenicidad, con evidencia
de necrosis y hemorragia, junto con el aumento del
metabolismo en la tomografia por emisién de positrones
son datos que sugieren malignidad.

El tratamiento de eleccién en TMVPN que asientan
en una extremidad es la cirugia, siempre intentando
preservar el miembro con el objetivo de mantener
la funcionalidad''??*. En ocasiones, no es posible
la cirugia conservadora, siendo necesaria la
desarticulacién de la extremidad afectada. En nuestro
caso se procedi6 a la desarticulacion de la extremidad
afecta dado el tamano de la lesion, sus caracteristicas
antomopatolégicas y su localizacién, puesto que no
se podia garantizar que no quedaran restos de tumor
con un abordaje mas conservador. La radioterapia
adyuvante puede utilizarse para tratar de disminuir
las recidivas locales, aunque su funcién exacta no ha
sido demostrada, sobre todo en los casos no asociados a
NF1. La quimioterapia no ha demostrado beneficio en
la disminucién de recidivas locales'"'>1%21. A pesar de
las terapias adyuvantes utilizadas, el TMVNP presenta
un comportamiento agresivo, con tasas de recurrencia
local siguiendo a la reseccién completa de un 32 a
65%"'122122 En este periodo de seguimiento ha sido
de dos afos, sin evidencias actualmente de recidivas
locales ni de metastasis a distancia.

Hemos decido comunicar este caso por varios motivos.
Por un lado nos ha parecido interesante describir un
tumor maligno primario como causa de la plexopatia
braquial, debido a su poca frecuencia en el PB, sobre
todo en ausencia de NE Por otra parte, destacamos
el papel de los estudios neurofisiolégicos como parte
de la exploraciéon neurolégica clinica Creemos que
no puede limitarse la electromiografia a una técnica
complementaria realizada de forma automatizada,
sino que tiene que formar parte de una valoracién
neurolégica integral, en la que de ninguna manera
puede faltar la exploracion clinica.
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