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Neurofibroma del pancreas:
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del Hospital Infantil de México
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RESUMEN

Se presenta el caso de una
paciente de 18 anos, portadora
de neurofibromatosis tipo 1, a
la que se le detecto lesidon en
la fosa poplitea con diagnoés-
tico histopatolégico de neu-
rofibroma. En el seguimiento
por imagen se detectd una
lesion hipoecoica en la apofi-

sis unciforme y en la cabeza
del pancreas. Posteriormente
desarrollé6 cuadro de dolor ab-
dominal de tres meses vy, en el
ultrasonido de seguimiento, se
observo crecimiento de la lesion
de ecotextura heterogénea. Se
someti6 a tratamiento quirurgico
y el diagndstico histopatolégico
demostrd un tumor maligno de
la vaina periférica originado en

un neurofibroma plexiforme con
afectacion al apéndice cecal y al
peritoneo. La edad de presenta-
ciony lalocalizacion de la lesion
es lo que interesa especialmen-
te del presente caso clinico.
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Resumen clinico

Se presenta el caso de una paciente de 18 anos de
edad, conocida en el Hospital Infantil de México Fe-
derico Gomez desde los 5 afios de edad debido a un
cuadro de dermatosis caracterizado por manchas “café
con leche” de distribucién en tronco y abdomen de hasta
1.5 cm de diametro. El diagndstico establecido por el
Servicio de Neurologia fue neurofibromatosis tipo 1.

Antecedentes heredofamiliares: abuelo materno
finado por leucemia senil; abuela materna y abuelo
paterno finados por cancer de pancreas.

Antecedentes patolégicos personales: en mayo de
2001 se le realizé biopsia de una lesién cutanea en
la fosa poplitea con diagndstico histologico de neuro-
fibroma. En abril de 2010 se detectd por ultrasonido
una lesion en la apdfisis unciforme y en la cabeza del
pancreas de 2.3 x 1.5 cm, hipoecoica al resto del tejido
pancreatico, bien delimitada, de bordes lisos que a la
aplicacion de la modalidad Doppler color mostré vas-
cularidad en la periferia (imagenes 1ay 1b).

Padecimiento actual: inicié tres meses antes de su
valoracion por el Servicio de Imagen con dolor abdo-
minal de intensidad moderada, punzante, progresivo,

que disminuia con la administracion de analgésicos
tipo AINE; sin exacerbantes. A la exploracion fisica no
se detectaron visceromegalias y se encontré dolor de
distribucion difusa a la palpacion profunda, con predo-
minio en epigastrio y mesogastrio.

Un nuevo estudio de ultrasonido abdominal mostro
una lesién dependiente de la apdfisis unciforme y de
la cabeza del pancreas que media 5.7 x 5.5 cm en sus
ejes mayores, de predominio hipoecoico, bien delimita-
da, redonda, de pared gruesa y que contenia liquido. Al
Doppler color no mostré la vascularidad que produce
discreto efecto de masa (imagenes 2a, 2b, 2c y 2d).

El estudio complementario de tomografia con apli-
cacion de medio de contraste endovenoso demostro la
lesion en idéntica localizacion, de composicion predo-
minantemente liquida con focos sélidos y reforzamiento
en la periferia. Como hallazgo adicional se encontrd
utero septo (imagenes 3a, 3b, 3c, 3d y 3e).

Se realiz6 pancreatoduodenectomia con apendicec-
tomia profilactica por encontrar apéndice edematoso;
ademas, se observaron multiples implantes peritonea-
les de las mismas caracteristicas macroscoépicas que
la lesion principal.

El analisis histolégico de la pieza quirdrgica revelo
que en los cortes del pancreas existia un tumor sélido
mesenquimatoso, maligno, compuesto por sabanas y
haces de células neoplasicas de nucleo hipercromatoso
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ABSTRACT

We present the case of a
patient age 18 years, carrier
of type 1 neurofibromatosis,
in whom a lesion in the popli-
teal fossa was detected with
histopathological diagnosis of

detected a hypoechoic lesion in
uncinate process and pancreatic
head. The subject subsequently
experienced three months of
abdominal pain, and growth of
the lesion with heterogeneous
echotexture was observed in
the follow-up ultrasound. The
subject underwent surgical treat-
ment, and histopathological
diagnosis found a malignant
peripheral nerve sheath tumor

originating in a plexiform neu-
rofiboroma with compromise of
the cecal appendix and perito-
neum. The age of appearance
and location of the lesion are
the main points of interest in this
clinical case.

Key words: neurofibroma,
pancreas.

neurofiboroma. Image follow-up

Imagen 1. Corte de ultrasonido que muestra, en escala de grises: (a) una lesion hipoecoica dependiente de la apdfisis unci-
forme y de la cabeza del pancreas (flecha). (b) Con la modalidad Doppler color se observa vascularidad periférica.

y nucleolo con variacién en forma y tamafo, ademas
de infiltracidn por troncos nerviosos de diferente forma
y tamafio, con matriz endoneural de aspecto mixoide.
El apéndice vermiforme mostré hiperplasia de tejido
linfoide asociada con mucosa, con centros germinales
activos y obliteracion de su luz por proliferacion mucosa
de células fusiformes. Se establecieron, como diagnos-
ticos finales: 1) tumor maligno de la vaina del nervio
periférico de alto grado, originado en un neurofibroma
plexiforme que infiltra la muscular del duodeno sin to-
mar el borde quirdrgico, 2) neurofibroma plexiforme de
epiplén y 3) neurofibroma plexiforme del antro gastrico
(imagenes 4a, 4b, 4c, 4d, 4e y 4f).
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Discusion

La neurofibromatosis tipo 1 (o enfermedad de
Von Recklinghausen) es una enfermedad autosomi-
ca dominante y es el mas comun de los sindromes
neurocutaneos; ocurre en 1 de cada 2 000 a 3 000
nacimientos y se encuentra asociada con un defecto
en el brazo largo del cromosoma 17 (17q11.2). Puede
manifestarse como una entidad simple o como un
desorden multisistémico heterogéneo que afecta a
cualquier parte del cuerpo. Los pacientes afectados
presentan los sintomas clasicos durante la nifiez; és-
tos son: areas de hiperpigmentacion (“manchas café
con leche”), tumores cutaneos y subcutaneos, pecas
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Imagen 2. Ultrasonido en escala de grises. (@) Tumor heterogéneo que desplaza la vesicula biliar en su borde libre en
sentido superior (flecha). (b) Apdfisis unciforme y cabeza del pancreas: el cuerpo (cruz) y la cola (estrella) del pancreas
conservan morfologia y ecogenicidad. (c) Componente quistico de la lesion (flecha). (d) Doppler color de la arteria esplénica:

caracteristicas normales (flecha).

inguinales y axilares, glioma del nervio 6ptico, nddulos
de Lisch y displasia 6sea; sin embargo, mas de 10% de
los afectados presentan la enfermedad en forma tardia
con manifestaciones atipicas.*

Los tumores clasicos ocurren fuera del sistema
nervioso central e incluyen los neurofibromas plexifor-
mes, con variedad solitaria en 30%. En los nifios los
tumores mas comunes son los neurofibromas cutaneos
benignos y el glioma del nervio 6ptico. Se ha descrito
involucramiento abdominal en 10 a 25% de los pa-
cientes afectados, manifestandose mas comunmente
en la forma de neurofibromas del higado, mesenterio,
retroperitoneo y tracto gastrointestinal.™®

Las manifestaciones mas comunes en la afectacion
abdominal son dolor, nausea, distension abdominal,
diarrea, estrefiimiento y, en ocasiones (5%), perforacién
intestinal y sangrado gastrointestinal.'?®

El estudio de imagen juega un papel importante en la
evaluacion, diagnéstico y seguimiento de las lesiones.
Los estudios baritados detectan obstruccion intestinal;
el ultrasonido muestra los neurofibromas solitarios
como imagenes redondas, hiperecogénicas con ecos
en su interior, lobulados, de bordes lisos y bien delimita-
dos. En la modalidad Doppler color se pueden detectar
complicaciones vasculares como aneurismas y esteno-
sis. La tomografia computada revela lesiones soélidas,
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Imagen 3. (a) Ventana mediastinica: lesion hipodensa de localizacion apical derecha (flecha). (b, ¢ y d) Cortes axiales y
reconstruccion coronal de una lesiéon heterogénea, con abundante componente liquido, que afecta a la cabeza del pancreas
y a la apdfisis unciforme (flecha); existe reforzamiento periférico tras la administracion del medio de contraste endovenoso;
el conducto pancreatico (flecha) se encuentra dilatado. (e) Utero con morfologia en “corazén” caracteristica del Utero septo.

habitualmente fusiformes, que siguen la distribucion de
los nervios, de baja densidad con valores de 20 a 25 UH
debido a sus componentes de degeneracion quistica,
hipocelularidad y células de Schwann ricas en lipidos
alternantes con areas hipovasculares por degeneracion
mixomatosa central y componentes quisticos; ocasio-
nalmente con calcificaciones. Con la administracion de
medio de contraste radioopaco muestran reforzamiento
periférico debido a sus elementos fibrosos y a celula-
ridad periférica; la asimetria de densidad es altamente
sugestiva de degeneracion maligna. El estudio de
resonancia magnética es el estudio de eleccion y el
hallazgo comun es un tumor redondo, bien delimitado,
predominantemente hipointenso en la secuencia T1 con
hiperintensidad central; en las imagenes potenciadas
de T2 presenta sefal heterogénea secundaria a zonas
de degeneracién mixoide y diferentes patrones de
reforzamiento tras la administracién de gadolinio."?3¢8
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Al analisis histologico los neurofibromas muestran
proliferacion de las células de la vaina nerviosa in-
tercaladas con haces gruesos de colageno y grados
variables de degeneracién mixoide. La transforma-
cion maligna de los tumores se presenta en 2% de
los pacientes con cambios de tipo sarcomatoso.*¢ El
tratamiento de eleccion es la reseccién quirdrgica en
lesiones de gran tamafio que producen sintomas."®

Conclusioén

El neurofibroma del pancreas es una entidad rara
que se desarrolla en pacientes afectados por neurofi-
bromatosis tipo 1. Este caso tiene especial interés por
la edad de presentacion, la localizacion de la lesion y
la diseminacion al resto de los 6rganos abdominales;
ello contribuye a destacar la importancia del estudio por
imagen del abdomen en el control de la enfermedad.



Imagen 4. (a) Pieza quirtrgica macroscopica. (b) Corte histolégico del pancreas: células de aspecto sarcomatoso. (c) Corte
histoldgico del pancreas con evidencia de “células monstruo” caracteristicas de transformacion sarcomatosa. (d) Con proteina
S100 se detectan células de Schwann y células malignas positivas. (e) Corte del duodeno que muestra lesion infiltrativa en
la capa muscular propia. (f) En el apéndice vermiforme se observa obliteracion de la luz por neurofibroma.
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