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RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente de 36 afios de edad con antecedente patolégico de
enfermedad de Von Reklinghausen, quien fue asistida en el Servicio de Cirugia General
del Centro Hospitalario de Kossod6 en Burkina Faso por presentar un tumor gigante en
la regién posterior del muslo derecho. Los examenes complementarios confirmaron el
presunto diagndstico de neurofibroma plexiforme gigante del nervio ciatico. Durante el
procedimiento quirdrgico se extirp6 un tumor infrecuente cuyo peso excedio los 22,5 kg.
Con el tratamiento rehabilitador posoperatorio del miembro operado la paciente
evolucion6 satisfactoriamente y se le dio el alta hospitalaria 7 dias después.
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ABSTRACT

The case report of a 36 years patient with pathological history of Von Reklinghausen
disease is presented. She was assisted in the General Surgery Service of the Hospital
Center from Kossod6 in Burkina Faso presenting a giant tumor in the back region of the
right thigh. The complementary exams confirmed the presumed diagnosis of giant
plexiform neurofibroma of the sciatic nerve. During the surgical procedure an

uncommon tumor was removed which weight exceeded the 22.5 kg. With the


https://orcid.org/0000-0003-4965-2213
mailto:gustavo.frometa@infomed.sld.cu

MEDISAN 2021;25(2):433

postoperative rehabilitative treatment of the operated member the patient had a
favorable clinical course and she was discharged from the hospital 7 days later.
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Introduccion

La neurofibromatosis es un nombre genérico para tres enfermedades de origen genético
autosémico dominante: neurofibromatosis de tipo 1 (NF1), neurofibromatosis de tipo 2
(NF2) y schwannomatosis, causadas por mutaciones en los cromosomas 17 y 22,
respectivamente.(1.2)

La NF1, también denominada enfermedad de Von Recklinghausen o neurofibromatosis
periférica, es una entidad multisistémica poco frecuente en la practica médica, cuya
prevalencia es de 1 por cada 3000 nacimientos y se asocia a tumores de los nervios
periféricos en aproximadamente 30 % de los casos.34)

En comparacién con las formas esporadicas de neurofibromas, la NF1 presentan como
peculiaridades una gran prevalencia de neurofibromas y formas tumorales
patognomonicas (neurofibromas plexiformes) de una mayor incidencia; el riesgo de
padecerla a lo largo de la vida es de 8 a 13 %, con el desarrollo de tumores malignos de
la vaina del nervio periférico si se manifiesta en edades mas tempranas.(4-6)

La enfermedad se manifiesta de modo muy variable de una persona a otra, incluso en
una misma familia, desde formas leves, que pueden pasar desapercibidas, hasta formas
graves, que son las mas raras. El cuadro clinico de la NF1 cambia con la edad; los
sintomas suelen estar ausentes al nacer y surgen gradualmente con el transcurso del
tiempo.

Otros estudios(>5-7) demuestran que los neurofibromas se presentan mas tardiamente,

ya sea como pequefios crecimientos en la piel (neurofibromas cutaneos), que suelen ser
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indoloros, pero a veces antiestéticos, o como noédulos palpables bajo la piel
(neurofibromas subcutaneos), los que pueden ser dolorosos y producir expansién de
una masa larga y tortuosa de fibras, donde la reseccion es la unica opcion curativa. Estos
referentes sugieren que los neurofibromas plexiformes son relativamente mas raros y, a
pesar de ser congénitos, tienden a desarrollarse desde la adolescencia, lo que puede
resultar potencialmente devastador, porque suelen infiltrar nervios y tejidos adyacentes
causando una importante morbilidad vinculada a los 6rganos afectados.

En concordancia con lo anterior, varios autores(1458) corroboran que estas lesiones
tumorales pueden degenerar en malignas en alrededor de 16 % de los casos. El autor de
este trabajo asevera que la localizacion del neurofibroma plexiforme en el nervio ciatico
es mas frecuente que lo que se piensa, pero que alcance un gran tamafio resulta andmalo
y se considera como la principal causa de mortalidad. Al respecto, conviene sefialar que
el diagnodstico temprano y el seguimiento y control sistemdticos de las personas
afectadas evita el crecimiento desproporcionado de los tumores y sus consecuencias, asi
como la complejidad de la intervencién quirtrgica.

A partir de los factores perceptuales, y de acuerdo con las valoraciones realizadas junto
con el equipo médico del Centro Hospitalario del Distrito Norge-Massom, Kossodo, en
Burkina Faso, se determiné que nunca antes se habia atendido, en esta institucién
sanitaria, a un paciente con dicha afeccién. Debido a lo inusual del caso, se decidié

informarlo a la comunidad médica internacional.

Caso clinico

Se describe el caso de una fémina de 36 afios de edad, de raza negra y procedencia rural,
quien fue remitida al Servicio de Cirugia del Centro Hospitalario del Distrito Sanitario
Norge-Massom, Kossodd, en Burkina Faso, por presentar un tumor gigante en la regiéon
posterior del muslo de la pierna derecha, unido a dolor y ulceraciones en la piel que
cubria la masa tumoral, lo que le dificultaba la marcha y la posicién bipeda erguida.

La paciente refirié que la lesion habia comenzado a aumentar de tamafio desde hacia

aproximadamente 10 afios. Psicoldgicamente se encontraba muy afectada, introvertida y
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con manifestaciones depresivas por su marcada deformidad y el rechazo social y la
marginacién generados por los tabues existentes en el territorio donde habitaba.

Al efectuar la exploracion clinica, se detectaron maultiples ndédulos cutdneos y
subcutaneos de 1 a 3 cm de diametro, blandos, irregulares e indoloros, en la regién de la
cara, el cuello, el abdomen y la espalda, asi como en el area de los gluteos. En la parte
posterior del muslo derecho presentaba un gran abultamiento de bordes irregulares y
consistencia firme, de cerca de 50 cm de diametro, que no poseia signos inflamatorios,
no latia ni soplaba, ni era doloroso a la palpacion, el que se extendia desde la base del
gluteo a lo largo de toda la parte posterior e interna del muslo hasta la zona poplitea, de

la cual pendia (fig. 1).

Fig. 1. Neurofibroma plexiforme gigante del nervio ciatico derecho

Examenes paraclinicos

e Hemograma: Hemoglobina de 95 g/L, la cual se corrigi6 con suplementos
nutricionales y sales de hierro; las proteinas séricas resultaron normales.
e Coagulograma: Tiempo de sangrado de 3 min y de coagulacién de 7 min, conteo de

plaquetas de 230 x 10?/L, coagulo retractil.



MEDISAN 2021;25(2):436

e Ecografia Doppler: Mostr6 una masa hiperdensa, vascularizada, de aspecto
multilobulado y sin contornos definidos, que media 51 x 44 x 34 cm y se extendia
desde el inicio del nervio ciatico comun en el foramen ciatico mayor, hasta unos 6 cm
antes de llegar a la fosa poplitea, donde se observaba una aglutinacién de dilataciones
venosas tortuosas sin alteraciones dseas, pero con areas hipodensas en el interior de
su estructura y hacia la superficie tumoral respecto a las lesiones ulcerosas de la piel.

e Biopsia por aspiracién con aguja fina: Revel6 la presencia de tejido neurofibromatoso
con células fusiformes indicativos de neurofibroma plexiforme con areas de necrosis,
aunque sin signos de malignidad.

e Pruebas oftalmoldgicas y neurolégicas preoperatorias: Resultados normales.

Teniendo en cuenta los elementos clinicos obtenidos en el interrogatorio, el examen
fisico y los estudios paraclinicos, se decidi6 realizar tratamiento quirdrgico electivo —
previa estabilizacion del estado fisico y las funciones organicas de la paciente— por el

presunto diagnostico de neurofibroma plexiforme gigante del nervio ciatico.

Descripcion del procedimiento quirurgico
La paciente fue intervenida quirdrgicamente de manera electiva. Se le colocé en posiciéon
contralateral y se administré anestesia epidural continua; como parte del procedimiento
técnico se control6 la hemostasia con torniquete arterial neumatico regulado en la base
del muslo, el que fue utilizado en intervalos de 15 minutos de isquemia por 20 de
reperfusion, a presiones de 95-100 mm de Hg, lo que permitio realizar en un tiempo de
2,30 la diseccion minuciosa con esqueletizacion del nervio cidtico en su trayecto
troncular y la extirpacion de todo el tumor (fig. 2), cuyo peso excedio los 22,5 kg. No se
dafiaron otras estructuras de la pierna ni la integridad del nervio o sus ramas, y ademas
se reconstruyd el tercio superior del miembro, todo lo que garantiz6 su motilidad y

sensibilidad.
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Fig. 2. Reseccidn quirtrgica del neurofibroma gigante del nervio ciatico

Se inici6 la rehabilitacion al dia siguiente de la operacion (fig. 3). La paciente evolucion6
satisfactoriamente y fue egresada a los 7 dias; actualmente se ha incorporado a la vida

social y mantiene su seguimiento médico por consulta externa.

Fig. 3. Inicio precoz de la rehabilitaciéon del miembro afectado y remocion de los drenajes
Con el resultado histolégico de la pieza quirurgica se confirmé el diagnéstico de

neurofibroma plexiforme con areas de necrosis intratumoral a causa del excesivo

crecimiento de la lesion.

Comentarios
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El diagndstico diferencial de neurofibroma se establece principalmente con los
schwannomas, que por lo general son tumores encapsulados, aislados, bien
circunscritos, situados excéntricamente sobre las raices nerviosas. Por su parte, los
neurofibromas pueden ser multiples, carecen de capsula tumoral y se originan en los
nervios periféricos, donde producen un agrandamiento fusiforme; suelen aparecer en
pacientes con neurofibromatosis de tipo 1.(1.9)

En este caso clinico coincidieron las caracteristicas clinicas de la enfermedad con lo
descrito sobre su origen y aparicion, asi como su crecimiento exagerado a partir de las
etapas de la adolescencia y adultez.

La ecografia simple y con Doppler facilité el estudio de la naturaleza del tumor y su
relacion con las estructuras anatdmicas, lo cual concorddé con lo expuesto en la
bibliografia médica,(19 en la que también se refiere que la tomografia axial
computarizada y la resonancia magnética ofrecen una mayor precision, que resulta de
gran utilidad para acceder al tumor. Simultdneamente a los estudios imagenolégicos
realizados a la paciente (segun el alcance social), en este articulo se enfatiza en el
método clinico-epidemiolégico como herramienta esencial para el diagndstico de la
afeccion.

Aunque se preconiza el uso de alternativas terapéuticas sistémicas con interferéon y
sirolimus en pacientes con neurofibromas plexiformes no operables, el tratamiento de
eleccién es la reseccion marginal de la tumoracion, sobre todo si su didmetro es mayor
de 10 cm, preservando siempre la anatomia y funcionalidad del nervio base y las
estructuras anatomicas aledanas.

Cabe destacar que para la reseccion, en casos como el que se describe en este trabajo, es
necesario realizar una exposicion del nervio en toda su longitud, proximal y distalmente
a la masa tumoral. La esqueletizacion del nervio y la diseccion del tumor deben ser
manipulados con mucho cuidado debido a la fragilidad de las estructuras
neurovasculares y de los tejidos blandos de la proximidad; a tal efecto, resulta til el uso
de técnicas y procedimientos que permitan el control de la hemostasia, como el
torniquete neumatico regulable (usado en esta paciente), los cuales facilitan la diseccién
y evitan el sangrado y la ocurrencia de lesiones durante esta delicada intervencion

quirargica.
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Las neurofibromatosis, especialmente la NF1, por lo general presentan afectaciones
multisistémicas, de manera que es fundamental la evaluacién y el seguimiento del
paciente por un equipo multidisciplinario.

La resecciéon total o parcial de grandes neurofibromas plexiformes, que producen
compresion de las estructuras adyacentes u otras complicaciones relacionadas con su
tamafio, es la opcidn terapéutica ideal, a pesar de la complejidad del procedimiento
quirurgico, pues se previene la degeneracion maligna y se garantiza calidad de vida al

paciente.
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