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Resumen:

El Neurofibroma es una neoplasia benigna que se origina en la vaina de los nervios periféricos, la cual es mas
frecuente de localizarse en los tejidos superficiales, sobre todo en las formas aisladas. Los neurofibromas pue-
den ser de dos tipos, localizados o difusos, estos ultimos intimamente relacionados con la enfermedad de Von
Recklinghausen o NF-1. En un paciente masculino de 37 afios oligo-sintomatico tanto la tomografia computada,
como la resonancia magnética nuclear se puede observar el tumor en vecindad con el rifién derecho, el musculo
psoas, la columna vertebral y la compresion de la vena cava, mas no pueden determinar con exactitud la invasion
de dichas estructuras. Se describe diagnédstico diferencial, tratamiento terapéutico y revisién del manejo de esta
patologia en la literatura actual.

Palabras Claves: Neurofibroma. Tumor Retroperitoneal. Diagndstico diferencial. Reseccion quirdrgica.

Summary:

The neurofibroma is a benign tumor that grows from the sheath of the peripheral nerves, which is often localized
on superficial tissues, especially in isolated forms. The neurofiboromas can be of two types, localized or diffuse, the
last one closely related to Von Recklinghausen disease or NF-1. We described a 37 years old male e patient, 37
years without symptoms, and the computed tomography scan (CT), and magnetic resonance imaging showed a
tumor in proximity to the right kidney, the psoas muscle, the spine and compressing the cava vein, but cannot be
accurately determinate the invasion of these structures. We review the differential diagnosis, therapeutic and the
management of this disease in this clinical case.
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Tumor retroperitoneal: neurofibroma.

Introduccién

Los tumores primarios del retroperitoneo represen-
tan un grupo infrecuente de neoplasias, pero variado
e interesante. Son lesiones que no se desarrollan a
partir de ningun érgano retroperitoneal, parenquimato-
SO 0 no, sino que provienen de tejidos propios de tal
espacio o de restos embrionarios en él contenidos ™.
Dentro de la clasificacion de los tumores primarios de
este espacio, estan los de origen nervioso, y mas es-
pecificamente de las fibras nerviosas, donde encontra-
mos los neurofibromas y los Schwannomas o también
llamado neurilemoma @,

Los neurofibromas puede manifestarse como un tumor
solitario o como un componente de la neurofibromato-
sis (enfermedad de Von Recklinghausen o NF-1), es
un tumor benigno neural, se han subdividido en dos
grandes categorias: dérmica y plexiforme. Los dérmi-
cos estan asociados con un unico nervio periférico,
mientras que los plexiforme se asocian con multiples
ases de nervios ©.

El hecho de haber tratado un paciente quirdrgicamente
con un neurofibroma retroperitoneal nos ha motivado
en presentarlo en el seno de esta sociedad.

Material y Método:

Caso Clinico: M.S. Paciente de 37 afios de edad que
desde hace 2 afos presenta una masa palpable en hi-
pocondrio derecho sin consultar. Actualmente ingresa
por dolor en hipocondrio derecho, distension epigastri-
ca. Al examen masa palpable dura en hipocondrio de-
recho de 8 x 7 cm que no asciende con los movimien-
tos respiratorios. Se solicitd laboratorio que fue normal.
Una ecografia de abdomen que demuestra una masa
sélida de origen retroperitoneal en relacion con el rindn
derecho, por debajo del higado de aprox. 15 x 12 cm
que ocupa hipocondrio derecho y epigastrio. Se lleva a
cabo una T.C. de abdomen con contraste que demues-
tra masa sélida de 15 x 12 cm que se ubica por debajo
del higado que desplaza el rindn derecho hacia fuera
y arriba, la vena cava inferior hacia la linea media, di-
rigiendose hacia la regién de flanco derecho y de la
regiéon pélvica (Fig. 1).

Figura 1: Masa sélida de 15 x 12 cm que se ubica por debajo del
higado que desplaza el rifién derecho hacia fuera y arriba, la vena
cava inferior hacia la linea media, dirigiéndose hacia la regién de
flanco derecho y de la region pélvica.
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Una RMN de abdomen confirma los hallazgos ante-
riormente mencionados por el estudio anterior (Fig. 2).

Figura 2: Masa sélida de 15 x 12 cm que desplaza la vena cava
inferior hacia la linea media.

Se decide laparotomia exploradora por una mediana
supra e infra umbilical. En la exploracion de la cavidad
abdominal se observa masa solida que desplaza vena
cava inferior hacia la linea media con disminucion de
su tamano acompafiando en su recorrido al borde in-
terno del tumor. RiAén derecho desplazado hacia arri-
ba debajo de higado. El tumor desplaza ademas hacia
fuera el uréter derecho que lo compromete, y finaliza
esta masa desplazandose hacia la regién pélvica. Di-
seccion de todo el contorno del tumor previo control
de parte inferior de la vena cava inferior. Separacion
completa del tumor de la vena cava en su recorrido.
Por arriba y afuera se lo libera del rifidn derecho con-
servando su irrigacion tanto arterial como venosa. Li-
gadura de vena suprarrenal derecha. Reseccién de
uréter derecho al resecar el tumor en forma completa.
Colocacion de catéter en uréter y anastomosis termi-
no-terminal del mismo. Drenajes al acecho. Cierre por
planos. Pieza quirargica (Fig. 3) (Fig. 4).

Figura 3: Pieza quirurgica luego de la laparotomia exploradora.
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Figura 4: Seccion del tumor retroperitoneal resecado

Postoperatorio que cursa con una fistula urinaria por
drenaje que cede al Sto dia. De alta al dia 11.

El informe anatomo-patoldgico confirma una neoplasia
mesenquimal de bajo grado compatible con un origen
neural. Las pruebas de inmuno-histoquimica fueron
CD 117 (-). Actina de Musculo liso (-). S 100 (+). Con-
firma un diagndstico definitivo de Neurofibroma. Al mes
se retira catéter del uréter derecho por cistoscopia (Fig.
5). Buena evolucion.

Figura 5: Por citoscopia se retira el catéter del uréter derecho

Discusion:

El espacio retroperitoneal es el area situada en la parte
posterior de la cavidad abdominal, entre el peritoneo
parietal posterior y la fascia que cubre los musculos de
la region lumbar, extendiéndose desde la cara inferior
del diafragma por arriba, hasta el suelo de la pelvis
por debajo, llegando lateralmente hasta el borde exter-
no de los musculos lumbares. Por delante, el espacio
retroperitoneal esta cerrado por la hoja posterior del
peritoneo a través del cual toma contacto con la su-
perficie posterior del higado, una porcién del duodeno-
pancreas y parte del colon ascendente y descendente
@

Los tumores retroperitoneales primarios son en gene-
ral tumores poco frecuentes, representando el 0,2% al
0,6% de las neoplasias en general. No existen diferen-
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cias en su incidencia en cuanto al sexo. La mayoria de
las ocasiones se descubren entre la sexta y la séptima
década de la vida ®. Sin embargo, ciertos tipos his-
tolégicos (rabdomiosarcoma embrionario,teratoma y
neuroblastoma) son mas frecuentes en la infancia. El
85% de los tumores retroperitoneales son malignos v,
de ellos cerca del 50% son sarcomas © (Tabla 1).

TABLA 1. CLASIFICACION DE [OS TUMORES RETROPERITONEALES PRIMARIOS,

Tejido de origen Benigno Maligno
Mesodérmico
Adiposa Lipoma Liposarcoma
Masculo liso Leiomioma Leiomiosarcoma
Masculo estriado Rabdomiema Rabdomiesarcoma
Ceneclivo Fibroma Fibrosarcema

Vasos linfaticos Linfangioma Linfangiosarcoma

Mesénquima primitivo Mixoma Mixosarcoma
Vasos Hemangioma Angiosarcoma

Hemangiopericitoma benigno| Hemangiopericitoma maligno

Histiocitico Histiocitoma fibroso benigne | Histiocitema fibrose maligne
QOrigen incierto Xantogranuloma
Nervioso
Fibra nerviosa Neurofibroma MNeurofibrosarcoma

MNevrilemoma benigno
Ganglioneuroma benigno
Simpaticoblastoma
MNeuroblastoma benigno
Guemodectoma
Ependimoma extraadrenal

Neurilemema maligne
Sistema nervioso simpdtico Ganglisneuroma maligno

Neuroblastema maligno

Tejide odrenal cortical heterotépico Coreinoma de tejido cortical
y lejida cromafin

Paraganglioma maligno no cromafin

Restos embrionarios y notecorda
Teratomas benignos Teratomas malignos

Cordomos

De acuerdo a la OMS, los neurofibromas dérmicos
y plexiformes son tumores de grado |. Mientras, que
los neurofiboromas dérmicos se originan en los ner-
vios de la piel, los neurofibromas plexiformes pueden
crecer de los nervios en la piel o de ases de nervios
mas internos. Las células de Schwann son el elemento
neoplasico en neurofibromas ©®. A menudo se asocia
a otras lesiones como: manchas café con leche y mal-
formaciones congénitas de diversos tipos, tales como
megacolon, distintas lesiones vasculares, alveolitis fi-
brosante, schwannoma, lipoma, feocromocitoma, neu-
roblastoma, ganglioneuroma.

El diagnéstico de los tumores retroperitoneales prima-
rios suele ser tardio, pues el retroperitoneo es un es-
pacio "adaptable" y el tumor permanece asintomatico
durante largo tiempo. El espacio retroperitoneal puede
ser clinicamente "silencioso" “. No es infrecuente que
el primer sintoma, aunque tardio, sea la aparicion de
una masa visible y palpable. En otras ocasiones los
sintomas derivan de la compresién o invasion de 6rga-
nos vecinos: como el dolor, que puede ser de diferente
tipo y localizacién y estar presente en la mitad de los
casos .

Los sintomas digestivos (dolor abdominal inespecifico,
nauseas, vomitos, hemorragia digestiva, estrefiimien-
to, ictericia, etc.) hasta en el 60% de los casos. Sinto-
mas neuroldgicos (radiculitis, ciatica, disfunciones sen-
soriales, motoras y esfinterianas) ©. El signo de Hesse
se manifiesta por modificaciones térmicas, pilomotoras
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Tumor retroperitoneal: neurofibroma.

y sudorales en los miembros inferiores determinados
por la compresion de las cadenas simpaticas para ver-
tebrales ©).

Los sintomas urologicos se deben a la posible afec-
tacion del tramo urinario a cualquier nivel (rifidn, uré-
ter, vejiga) manifestandose por dolor lumbar crénico o
en forma aguda de colico reno-ureteral. Los sintomas
miccionales (hematuria, disuria, polaquiuria o reten-
cién urinaria) son mas frecuentes en las localizaciones
pelvianas yuxta-vesicales (9. La compresién de los
grandes vasos puede generar ascitis, edemas y vari-
ces en los miembros inferiores asi como varicocele en
el varén y edema de genitales externos en la mujer @,
Es frecuente la aparicién de sintomas generales con
alteraciones inespecificas como pérdida de peso, as-
tenia, anorexia y/o fiebre prolongada. La hipertension
arterial puede deberse al compromiso de los vasos re-
nales y la claudicacioén intermitente en las compresio-
nes de los vasos iliacos ®. A veces puede presentarse
un cuadro abdominal agudo con shock hemorragico
(Wunderlich) ™,

En relacion a las imagenes, el diagndéstico de estas
lesiones se realiza, sin olvidar la exploracién clinica y
las determinaciones analiticas (catecolaminas, marca-
dores tumorales testiculares, etc), fundamentalmente
con la TAC y RMN, junto con la ecografia abdominal
(", Las actuales pruebas de imagen confirman la loca-
lizacién retroperitoneal de la tumoracién palpable y al
mismo tiempo establece las relaciones anatomo-qui-
rargicas con respecto a las visceras abdominales y los
érganos retroperitoneales (diagndstico de extension).
La principal ventaja de la ecografia es que nos permite
distinguir la naturaleza quistica o sélida de la tumora-
cién, asi como determinar su volumen, topografia y la
situacion de la vena cava abdominal (),

La TC resulta un estudio importante en la exploracién
del retroperitoneo, porque define mejor claramente la
forma y el tamafio de la masa, identifica el atrapamien-
to o infiltracion de los tejidos y 6rganos circundantes el
tumor, como asi también, la situacion de los érganos
y estructuras vecinas, como por ejemplo, vena cava,
rifién, pancreas, psoas, etc. . Ademas permite esta-
dificar en el preoperatorio los tumores retroperitonea-
les primarios y descubre posibles adenopatias. La TAC
permite buscar metastasis pulmonares, éseas, hepati-
cas o peritoneales y detectar recidivas locorregionales
en pacientes ya tratados (4

Por otro lado, la principal ventaja de la RMN es el es-
tudio del tumor en todos los planos del espacio, ya que
proporciona una nueva apreciacion preoperatoria de
la anatomia, estructura y vascularizacion del tumor .
Los estudios del arbol vascular se realizan por TC con
reconstruccion tridimensional y la RMN para evaluar
la irrigaciéon de una masa preoperatoriamente. Resulta
de utilidad la angiografia digital por sustraccién (' (16),
A pesar de estas técnicas de imagen precisas, el diag-
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nostico definitivo es incierto y el cirujano debe incluir
los distintos diagndsticos diferenciales en el preope-
ratorio. La biopsia guiada por TC es una posible mo-
dalidad que puede establecer un diagndstico preope-
ratorio, bajo la limitacién de la representatividad de la
muestra, con resultados que pueden ser engafosos.
PAAF guiada por TC es generalmente infructuoso y
poco fiable ("), La biopsia con aguja gruesa guiada
por TC parece tener mejores resultados a pesar de la
controversia existente en la literatura. Algunos autores
sugieren que este método de diagndstico no solo seria
poco concluyente, sino que también podria tener un
alto riesgo de diseminacién de tumores, hemorragia e
infeccion (1®(9_E| diagndstico definitivo de los tumores
primarios del retroperitoneo es a través de la anatomia
patoldgica.

A pesar que los Neurofibromas son tumores benignos,
el abordaje quirurgico de los neurofibromas retroperito-
neales sigue siendo discutible, dada la alta posibilidad
de tumores malignos en el compartimiento retroperito-
neal. Es bien sabido que la recidiva local y la transfor-
macion maligna de los neurofibromas retroperitoneales
en ausencia de la enfermedad de Von Recklinghausen
es extremadamente rara, por lo que la escisién local
debe ser el tratamiento de eleccion, evitando los 6rga-
nos vitales adyacentes (" ?%, En este contexto, algunos
autores realizaron la enucleacién simple del tumor con
buenos resultados. Otros creen que, dado que la ma-
lignidad no puede ser excluida antes de la operacion,
0 con cortes congelados intra-operatorios, el cirujano
debe obtener margenes claros, incluso si otros érga-
nos tienen que ser sacrificados ("), Es cierto que, en
caso de tumores malignos después de la escision mar-
ginal la recurrencia local es del 72%, frente al 11,7%
después de la reseccion con margenes amplios ¢ -
En relacién a la anatomia patolégica, la microscopia
del neurofibroma plexiforme muestra un conjunto cao-
tico de ondulantes manojos de células de Schwann
dispensados en una matriz extracelular de mucopoli-
sacaridos y colageno. Los axones neuronales pasan
incluidos en la neoplasia, que son ampliamente sepa-
rados por células neoplasicas de Schwann y de matriz
@ Esta caracteristica distingue al neurofibroma plexi-
forme del schwannoma, que desplaza a la fibra nervio-
sa en lugar de asimilarla. Los axones son demostrados
por tinciones de plata o de acetilcolinesterasa, ademas
ellos son inmunorreactivos para la proteina S-100,
igual los componentes de la membrana basal que los
rodean (1)22),

Una vez que un neurofiboroma plexiforme ha sufrido
la transformacion maligna, la radio y quimioterapia se
pueden utilizar como tratamiento @, Sin embargo, la
radioterapia generalmente no se utiliza como trata-
miento para el neurofiboroma plexiforme debido a la
preocupacion de que esto podria en realidad promover
la transformacién maligna (" ("9, Los Neurofibromas su-
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perficiales periféricos nunca se vuelven malignos. Los
neurofiboromas que a menudo sufren degeneracion
maligna, se encuentran particularmente en casos de
neurofibromatosis.

Finalmente, para planificar el mejor tratamiento de
estas lesiones, basado en los datos clinicos y radio-
l6gicos a menudo es imposible en la formulacién del
diagnéstico diferencial inicial, la anatomia patoldgica
es vital para llegar a la correcta clasificacion. Los tu-
mores retroperitoneales en relaciéon con su tamano y
proximidad a 6rganos y estructuras abdominales, asi
como a los grandes vasos retroperitoneales, hace que
el tratamiento quirdrgico sea un auténtico desafio para
el cirujano, que debe poseer experiencia y conocimien-
tos de la cirugia "en general" o recurrir al enfoque mul-
tidisciplinario siempre que asi lo considere para el bien
del enfermo. La radicalidad quirurgica esta en relacion
directa con las recidivas y sobre todo con el tumor resi-
dual y los resultados de supervivencia.
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