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Neurofibromatosis orbitopalpebral. Reporte de un caso

Dr. José Alvarez-Hermosa, Dr. Angel Meléndez, Dr. Guillermo Salcedo—Casillas

RESUMEN

Laneurofibromatosis orbitopal pebral es unaenfermedad debilitante, que puede formar parte delaneurofibromatosistipo 1. El
neurofibroma orbitopal pebral originaun problemaestéticoy funcional, tiene unafase de répido crecimiento durantelainfancia
y lapubertad, infiltrando lostejidos blandos orbitarios, como muscul osextraocul aresy glandulalagrimal . El enormedesarrollo de
los nervios periféricos originauna orbita agrandada con redundanciaexcesivade piel palpebral.

Se describe el caso de un paciente que presenta un neurofibroma plexiforme orbitopal pebral desde el nacimiento, con aumento
progresivo de volumen y cambios estéticosy funcional esimportantes. Se explicalaterapéuticaempleada, lacual buscauna
mejoriacosmeética parafacilitar laintegracion del paciente asu medio social.

Palabras clave: Neurofibromatosis tipo 1, neurofibroma plexiforme orbitopal pebral, tratamiento quirdrgico.

SUMMARY

Orbitopal pebral neurofibromatosisis adebilitating disease and can be part of type 1 neurofibromatosis. The orbitopal pebral
neurofibroma produces an aesthetic a functional problem, has a rapid phase of growth during childhood and puberty,
infiltrating orbital bland tissues, including the extraocular muscles and the lachrymal gland. The enormous overgrowth of the
orhital peripheral nervesleadsto an enlarged orbit and excessive redundancy of thelid skin.

The report describes the case of a patient with an orbitopalpebral plexiform neurofibroma since birth, with a progressive
increase of volume and important aesthetic and functional changes. The employed therapeutic procures acosmetic improvement

to facilitate the patient’s integration in the society.
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INTRODUCCION

La neurofibromatosis orbitopal pebral puede ser una enfer-
medad debilitantey progresiva. El parpado puede ser defor-
mado por un neurofibromacomo parte de laneurofibromato-
sistipo 1, lacua esunaenfermedad hereditaria autosémica
dominante, con unafrecuencia de 1 en 3000 a 4000 nacidos
Vivos.

Laincidenciade deformidades de cabezay cuello severas
van desde 1 a4 % en estudios de nifios con clinica de neuro-
fibromatosistipo 1. L as deformidades orbitotemporal es pue-
den desarrollarse en Utero, pueden causar desfiguracion se-
veray afectar el desarrollo visual. Aungue hay unincremen-
to inexorable en el nmero y tamafio de los neurofibromas a
travésdelavida, lafase derapido crecimiento tiendeaocurrir
durante lainfanciay la adolescencia (1,2).

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenino de 7 afios de edad, quien presenta des-
de el nacimiento lesion tumoral en parpado superior dere-
cho, con aumento progresivo de volumen. A los 14 meses
de edad sufrié reseccién de tumoracién frontoparietal de-
recha, con diagnéstico histopatolégico de neurofibroma
plexiforme.

Al ingreso se apreciaen el parpado superior derecho tumor
ovoideo de consistencia blanda, en bolsa de gusanos, pul sétil,
con elongacion de pid, efélides en 1/3 externo, ptosis meca
nicay exposicién de conjuntiva tarsal hiperémica (Figuras 1
y 2). A nivel de piel se aprecian manchas café con leche en
plieguederodillas (Figura3). Laagudezavisual enel OD esta
en percepcion deluz, y en e Ol es de 8/10. En cuanto a seg-
mento anterior y polo posterior, e OD presentala conjuntiva
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Fig. 5.

hiperémicay la cérnea opaca, con € resto de estructuras no
valorables. En el Ol no hay hallazgos patol 6gicos.

Se realiza tomografia axial computarizada de érbita, ob-
servandose lesién orbitopal pebral derecha amplia, que lle-
gaapared lateral y fosa craneal anterior, con defecto del ala
mayor del esfenoides (Figura 4).

Se decide intervenir quirlrgicamente, realizandose re-
construccién palpebral superior einferior con laser de CO3:
Incisién via surco, reseccion de tumor y tejidos elongados,
formacion de canto externo con fijacion a periostio, sutura
de aponeurosis atarso y cierre por planos.

Setomamuestra para estudio histopatol gico, describién-
dose nervio periférico rodeado por tejido conectivo, con
Fig. 6. centro laxo, hipocelular, con una matriz mixoide que con-
tiene células de Schwann, fibroblastos y axones (Figura 5).
Se establece el diagndstico de neurofibroma plexiforme or-
bitopal pebral.

Actualmente, a4 meses del posoperatorio, lapacientetie-
ne una evolucion satisfactoria (Figuras6y 7).

DISCUSION

L os neurofibromas son unos de los hamartomas faciales mas
comunes. Consisten principal mente en células de Schwann,
Fig. 7. fibrasnerviosasy fibroblastos. Son muy vascularizados, con
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capilares que sangran copiosamente durante la cirugia, no
estan circunscritos ni encapsulados e infiltran difusamente
los tejidos.

El neurofibromaorbitopal pebral, por su naturalezarecidi-
vante, es una patologia que clasicamente no se intervenia
quirdrgicamente. Actualmente, lacirugiaestaindicadaen gran-
des tumores, con compromiso de lafuncionalidad. El trata-
miento realizado fue cosmético y puede implicar una serie
de operaciones tomando en cuenta que existe riesgo de re-
currencia. Se utilizo el laser de CO2 por ser una herramien-
ta util en la reseccion de tumores que pueden sangrar pro-
fusamente (3).

CONCLUSIONES

El neurofibroma orbitopal pebral es una patologia progresi-
va que puede formar parte de la neurofibromatosis tipo 1.

En este caso nuestro objetivo fue lograr una cosmesis acep-
table con el propoésito de facilitar |a adaptacién del pacien-
te a su entorno psicosocial.
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Cita histérica:

cromatica.

El Reverendo y astronomo real, John Nevil Maskelyne (1732-1811) fue pionero en €l estudio de la aberracion
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