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B Introduccién

La neurofibromatosis es un trastorno autosémico domi-
nante que involucra varios 6rganos a la vez. El compromiso
visceral (extracutaneo) se observa en menos del 1% de los
pacientes con neurofibromatosis.' El tracto gastrointesti-
nal y la vejiga urinaria son las visceras mas frecuentemente
afectadas. El compromiso del tracto genitourinario femeni-
no es inusual. La vulva parece ser afectada més frecuente-
mente, con sélo unos pocos casos informados de compro-
miso uterino, vaginal, clitoridiano y ovarico en pacientes
con enfermedad de Von Recklinghausen.*® En el presente
informe, describimos los hallazgos en las imagenes de to-
mografia computarizada (TC) y resonancia magnética (RM)
en una paciente con diagnéstico de neurofibromatosis con
compromiso uterino. Segun nuestro mejor conocimiento,
la bibliograffa no cuenta con material que describa el as-
pecto imagenoldgico de estas lesiones.

H Caso clinico

Una mujer soltera de 27 afios se presentd en el servicio
de Ginecologia de nuestra institucién con tumoraciones
indoloras y de crecimiento progresivo en la regién inferior
del abdomen vy la axila izquierda, de un ano y medio de
evolucién, con amenorrea de tres meses de duracion. Pre-
viamente, su ciclo menstrual era regular.

El examen fisico revelé mdultiples manchas color café con
leche en la piel y neurofibromas cutaneos en el térax (an-
terior y posterior) y en la pared abdominal. En el examen
abdominal, el tamano del Utero estaba aumentado y co-
rrespondia a una gestacion de 16 semanas. El tacto rectal
confirmo la presencia de una masa de localizacién ante-
rior, irregular, nodular y de consistencia dura. Los geni-
tales externos eran normales. La evaluaciéon oftalmolégica
no revel6 anomalias. Los datos de laboratorio no tuvieron
particularidades. Los estudios por imagenes iniciales inclu-
yeron una radiografia de térax de rutina que mostré una
formacion que crecia desde el mediastino en el lado dere-
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cho. La ultrasonografia demostrd una tumoracion grande,
lobulada y heteroecoica que se extendia desde la pared
anterior del Utero.

La TC con contraste revelé una gran masa heterogénea
y moderadamente lobulada en la pelvis que sobresalia del
Utero, con un area central hipodensa. Otra neoformacion
mas pequefa y con hipodensidad central fue hallada pos-
teriormente (Figura 1). La TC de térax mostré una lesion
redonda y heterogénea con un tamano de 4.1 x 4.1 cm
en la region infraclavicular izquierda. Adicionalmente, se
encontrd un tumor homogéneo con atenuacion de fluidos
y un tamano de 5.0 x 5.3 x 3.7 ¢cm en el mediastino pos-
terior, en la fosa paravertebral derecha y que se extendia
entre la tercera y la quinta vértebras toracicas, con escolio-
sis asociada a este nivel. Esta lesion crecia en forma intra-
espinal a través de los fordmenes intervertebrales derechos
de dichas vértebras (Figura 2).

La RM, realizada con un equipo de 1.5 T (Magnetom So-
nata Maestro class: Siemens, Erlangen, Alemania), mostro
una masa grande, bien definida y heterogénea, de 11.0
x 10.0 x 10.2 cm que se extendia desde la pared anterior
del Utero; era isodensa con respecto al musculo y mostra-
ba una hiperintensidad central en T1. En las imagenes en
T2, la lesion era heterogénea y relativamente isointensa
a nivel periférico, con una sefal central mixta y algunas
zonas claramente hiperintensas (Figura 3a). Las areas hi-
perintensas tanto en T1 como en T2 podian representar
zonas de hemorragia intratumoral. También se observaron
multiples neoformaciones pequenas y bien definidas en el
miometrio posterior, isointensas con respecto al miometrio
normal en T1 y predominantemente hipointensas en T2
(Figura 3b).

En el térax y la columna vertebral, la RM revelé una masa
bien definida, homogénea y fusiforme en la region infra-
clavicular izquierda, isointensa con respecto al musculo
en T1, relativamente hiperintensa en la zona periférica e
hipointensa en las areas centrales en T2. Se hallé una es-
coliosis de segmento corto en la espina dorsal superior, de
convexidad derecha. Habia ectasia dural focal, que causo
erosiones en las zonas posteriores de los cuerpos de las
vértebras D1y D2, y una gran formacién quistica protruia
a través del foramen vertebral a nivel de D1y D2, lo que
sugeria un meningocele lateral derecho. La médula espinal
estaba aplanada en sentido anteroposterior y desplazada
hacia delante y la izquierda.

La paciente se someti6 a una biopsia guiada ecografica-
mente de la masa uterina. Su anélisis histopatolégico re-
velo células fusiformes, monomorfas, en un fondo fibrilar,
sin atipia nuclear ni actividad mitética. La inmunohistoqui-
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Figura 1. Tomografia axial computarizada de pelvis con contraste, que mues-
tra dos grandes masas lobuladas contiguas a nivel del utero, con areas hipo-
densas que sugieren necrosis.

Figura 2. Tomografia axial computarizada de térax con contraste; a nivel de la
carina, se observa una lesion quistica en el lado derecho del canal espinal que
se proyecta hacia fuera desde el foramen de conjuncién derecho ensanchado
de la quinta vértebra toracica hacia la regién paravertebral. En el contexto de
una neurofibromatosis, esto sugiere un meningocele lateral. La curvatura de
la columna vertebral también esta alterada y la teca se localiza en la porcién
izquierda del canal espinal a este nivel.

mica de las células tumorales fue positiva para la proteina
S-100. El diagnostico histopatoldgico final fue neurofibro-
ma benigno. La paciente se negd a la cirugia y su segui-
miento fue imposible.

B Discusion

La neurofibromatosis de tipo 1 (NF1) es el clasico tras-
torno neurocutdneo autosémico dominante que se asocia
con éareas caracteristicas de hiperpigmentacion (manchas
café con leche). La neurofibromatosis tipo 2 también es
un trastorno autosémico dominante en el que los neuro-
fibromas involucran en forma exclusiva y bilateral los ner-
vios acUsticos. Pese a que este sindrome hereditario lleva el
nombre de Von Recklinghausen, fue descrito por primera
vez por Smith en 1849.%1° En la practica clinica, el diagnos-
tico requiere la presencia de ciertos criterios consensuados
internacionalmente.’ La NF1 es la forma mas comudn de
neurofibromatosis, con una incidencia estimada de 1 cada
2 500 nacimientos y una prevalencia de la enfermedad de
aproximadamente 1 cada 4 500."

Para entender la génesis de las lesiones de la neurofibro-
matosis en el Utero y los érganos pelvianos asociados, es
necesario discutir brevemente la distribucién de los nervios
y los ganglios autonémicos en la pelvis. Los plexos pélvicos
se localizan a lo largo de las caras laterales de las visceras
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Figura 3. Imagen por resonancia magnética (corte sagital) en T1 (a) Se distin-
gue una gran masa lobulada y heterogénea que involucra el utero. Hay areas
hiperintensas de localizacién anterior dentro de la formacién. Las imagenes
posteriores son isointensas o levemente hipointensas en T2; (b) la masa ante-
rior también muestra zonas centrales hiperintensas que sugieren hemorragia,
mientras que las porciones periféricas de esta gran neoformacion y las mul-
tiples imagenes posteriores son hipointensas, lo que sugiere un componente
fibroso.

pelvianas y se contintan con el plexo hipogastrico. Cada
plexo pélvico estd compuesto por una extensa marafia de
filetes nerviosos que se ramifican entre las visceras en la
pared pelviana. Las partes regionales de cada plexo pélvico
se relacionan con los érganos a los cuales estan asociados,
pero los limites entre ellos no son estrictos. El plexo utero-
vaginal esta localizado en relacion al cuello uterino y a la
porciéon superior de la vagina. Ramos derivados penetran
las paredes del Utero y la vagina e inervan los musculos y
los vasos de estos organos. La inervacion autonémica de
la vejiga (plexo vesical) es mas densa que la del Utero y
la porcion superior de la vagina (plexo uterovaginal). Esto
puede explicar la frecuencia relativamente mas elevada de
compromiso de este érgano debido a su mayor grado de
inervacion autonémica.™

Las caracteristicas de las imagenes de TC y RM de la
masa uterina hallada en nuestra paciente no eran especifi-
cas y los diagnosticos diferenciales podian incluir leiomio-
mas degenerados y leiomiosarcoma. Las imagenes de RM



pueden establecer el origen miometrial de una neoforma-
cién mediante la demostracion de la distincién de la serosa
uterina o del miometrio.

Si una tumoracion esta bien definida y presenta hipoin-
tensidad en relacion con el miometrio en imagenes en T2,
generalmente se considera el diagnéstico de leiomioma.
Los leiomiomas pueden sufrir cambios degenerativos que
resultan en variaciones en la intensidad de la sefial en la
RM, que aparecen mas frecuentemente como imagenes
heterogéneas en las secuencias en T2. Sin embargo, como
se vio en este caso, su apariencia en TC y RM puede ser
indistinguible de la de un neurofibroma. La presencia de
estigmas cutaneos, neurofibromas axilares y un meningo-
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cele toracico en nuestra paciente orient6 al equipo hacia el
diagnostico de neurofibroma, que fue confirmado ulterior-
mente por la histopatologia.

La revision de la bibliografia revela que el compromiso del
Utero es extremadamente raro. Se han informado muy po-
cos casos de neurofibromatosis que involucren al Gtero'#°
y, segln nuestro mejor conocimiento, no se cuenta con
descripciones de su apariencia en TC ni en RM. Este caso
es un recordatorio de que el compromiso uterino por los
neurofibromas debe ser considerado como un diagnéstico
diferencial de una masa uterina como un leiomioma en
mujeres con enfermedad de von Recklinghausen, especial-
mente en un contexto de compromiso sistémico.
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Autoevaluacion del articulo

Las neurofibromatosis son enfermedades genéticas autosémicas dominantes que generan manifestaciones clinicas variadas.

&Cual de las siguientes manifestaciones clinicas es mas indicativa de neurofibromatosis de tipo 2?

A, Neurofibromas bilaterales en los nervios actsticos; B, Manchas color café con leche; C, Neurofibromas cutaneos; D, Neurofibro-

mas viscerales; E, Todas son correctas.

Verifique su respuesta en: www.siicsalud.com/dato/evaluaciones.php/136721
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