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CARTA CIENTIFICA

Perineurioma intraneural del nervio mediano. Utilidad de la neurografia
por resonancia magnética en el diagnéstico y seguimiento

Intraneural perineurioma of the median nerve. Utility of MR neurography
in diagnosis and follow-up

Romina Goni*, Leandro Carballo, lvana Fernandez, Mariano Socolovsky, Naomi Arakaki, Claudia Cejas
Fundacion para la Lucha contra las Enfermedades Neuroldgicas de la Infancia (FLENI), Buenos Aires, Argentina

Estimados editores,

El perineurioma intraneural es un infrecuente tumor
benigno del nervio periférico, correspondiente al grado
| de la Organizaciéon Mundial de la Salud (OMS). Antes
conocido como mononeuropatia hipertréfica localizada
o neurofibroma intraneural, actualmente se reconoce
como un tumor que se origina de las células del peri-
neuro de las vainas nerviosas periféricas. Se presenta
principalmente en adolescentes o adultos jévenes y se
manifiesta como una mononeuropatia lentamente pro-
gresiva, predominantemente motora'-3.

Describiremos la presentacion clinica, los hallazgos
en la neurografia por resonancia magnética (RM), las
caracteristicas patoldgicas y el tratamiento quirlrgico
en una paciente con perineurioma intraneural del ner-
vio mediano. El objetivo de esta presentacion sera
destacar el valor de la RM en el diagndstico precoz de
esta entidad.

Presentamos el caso de una paciente de sexo feme-
nino de 17 ahos de edad, previamente sana, que
comenzo con debilidad progresiva en la mano izquierda
e hipoestesia en territorio del nervio mediano.
Presentaba, ademas, atrofia anterior del antebrazo y
region tenar. El electromiograma mostrd defecto axonal
severo del nervio mediano izquierdo, de localizacion
proximal a la emergencia de las ramas para el musculo
pronador redondo.
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Se realiz6 neurografia por RM en un equipo 3T
(General Electric, Discovery 750, Wisconsin, EE.UU.),
con secuencias volumétricas IDEAL (lterative
Decomposition of water and fat with Echo Asymmetry
and Least-squares estimation, GE Healthcare, EE.UU.)
en pulsos T1y T2, donde se visualizd un engrosamiento
fusiforme del nervio mediano izquierdo, de bordes regu-
lares, con hiperintensidad de sefial en las secuencias
ponderadas en T2 de varios de sus fasciculos (Fig. 1
A-C) e intenso realce luego de la administracion de
contraste endovenoso (Fig. 1 D y E)'. Se observaron,
asimismo, fendmenos denervatorios en el musculo pro-
nador redondo y flexor digital superficial. Los hallazgos
se interpretaron como perineurioma del nervio mediano.

Con base en la clinica y la RM, se efectué microci-
rugia con epineurectomia completa de toda la lesion
(Fig. 2), y toma de muestra para anatomia patoldgica
de fasciculos sin respuesta a la estimulacion motora
intraoperatoria, con el fin de no incrementar el déficit
motor de la paciente. El estudio de dicha muestra con
tincion de hematoxilina y eosina reveld, en un corte
transversal del nervio, estructuras con patrén en «cata-
filas de cebolla», y la técnica con inmunohistoquimica
mostré positividad de las células perineurales para el
antigeno epitelial de membrana (EMA) y los axones
fueron positivos para S-100, mientras que las células
perineurales resultaron negativas con este marcador,
confirmando el diagnéstico de perineurioma (Fig. 3).
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Figura 1. A: RM en secuencias potenciadas en T2 en plano axial. B: secuencia coronal IDEAL Water T2.

C: reconstruccion curva. D y E: secuencia ponderada en T1 fat-sat previo y tras la administracion de gadolinio. Se
observa incremento del espesor y sefial (cabeza de flecha amarilla) del nervio mediano con intenso realce (cabeza
de flecha roja) luego de la administracion de contraste endovenoso («panal de abejas»).

El perineurioma es una neoplasia benigna, infre-
cuente, del perineuro de la vaina del nervio periférico®*.
Se ha clasificado tradicionalmente en dos tipos segun
su ubicacion: intraneural y extraneural. Los perineurio-
mas de tejidos blandos (extraneural) varian de grado |
(benigno) a grados Il a lll (maligno) de la OMS, mien-
tras que los perineuriomas intraneurales se consideran
lesiones grado | de la OMS?.

Esta rara lesion representa aproximadamente el 1% de
las neoplasias de la vaina nerviosa. Se presenta principal-
mente en adolescentes o adultos jovenes. La presentacion
clinica suele ser como una mononeuropatia con debilidad
progresiva en los musculos afectados, con afectacion sen-
sorial leve. Generalmente se limita a un solo nervio mayor,
pero se han descrito pocos casos con afectacion de mul-
tiples nervios (perineurioma multicéntrico)®.
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Figura 2. Microcirugia de miembro superior izquierdo.

A: preoperatorio. Brazo abducido y rotado externamente,
con planificacion para incision lineal sobre corredera
bicipital interna. B: intraoperatorio. Se realiza
epineurectomia completa de toda la extension de la
lesion.

Figura 3. Anatomia patoldgica de nervio mediano. A: los
cortes histoldgicos con tincion hematoxilina-eosina 200X.
B: 400X, en un corte transversal del nervio, proliferacion
concéntrica de células perineurales alrededor de los
axones, con patron en catéafila de cebolla (flecha roja) y
trama de mielina preservada (flecha azul). C:
inmunomarcacién para antigeno epitelial de membrana.
D: S100 positivas.

Los sitios de afectacién mas frecuentes son los nervios
cubital, mediano, peroneo, cidtico, radial y plexo braquial®.

El examen histoldgico de una seccion transversal del
nervio afectado muestra fasciculos nerviosos hiperce-
lulares irregularmente agrandados, que contienen célu-
las perineurales dispuestas en capas concéntricas
alrededor del axdn central y las células de Schwann,
dando una apariencia de «catéfilas de cebolla». Estas
capas se tifien positivamente para EMA, un marcador
de células perineurales, mientras que el centro del

bulbo se tifie positivamente para la proteina S-100, un
marcador de células de Schwann?”.

Los hallazgos en RM son el engrosamiento fusiforme
del nervio o plexo afectado, en grado variable de sus fas-
ciculos, incluso con fasciculos preservados, generalmente
de considerable longitud. Es caracteristica la preservacion
del patrén fascicular del nervio («patrén en panal»), con
sefial isointensa en secuencias ponderadas en T1, hiper-
intensa en secuencias ponderadas en T2 e intenso realce
de los fasciculos afectados tras la inyeccion del contraste
endovenoso. Otros hallazgos incluyen el edema por
denervacion, atrofia y reemplazo graso de los grupos
musculares dependientes del nervio afectado®38.

Los hallazgos de la RM no son exclusivos de esta
patologia, existiendo diagndsticos diferenciales como
la neuropatia hipertréfica, el schwannoma y el neurofi-
broma, asi como también la enfermedad de Charcot-
Marie-Tooth y la polineuropatia inflamatoria cronica
desmielinizante®. Sin embargo, la RM permite la identifi-
cacion temprana y no invasiva de este tumor, siendo una
herramienta valiosa para sugerir el diagnéstico al propor-
cionar localizacion y diagndstico diferencial en pacientes
con neuropatias focales progresivas y lentas. Ademas,
es util en la planificacion del abordaje quirurgico y para
planificar la longitud del injerto de ser necesario.

Incluso, al ser tumores de lento crecimiento que pue-
den mantenerse estables en el tiempo y por lo tanto
con una baja morbilidad, pueden ser controlados perio-
dicamente con imagenes, evitando de esta manera el
abordaje quirdrgico.
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