NOTA CLINICA

Edema de extremidad inferior secundario
a neurofibroma popliteo gigante
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EDEMA DE EXTREMIDAD INFERIOR SECUNDARIO A NEUROFIBROMA POPLITEO GIGANTE

Resumen. Introduccién. El neurofibroma solitario es una lesion benigna que se origina de los nervios. Se presenta en
adultos jovenes sin predominio de sexo. La escision es considerada el tratamiento de eleccion. Caso clinico. Mujer de
37 arios, remitida a nuestro servicio por edema en el pie y la pierna derecha de varios meses de evolucion. En la explo-
racion clinica se aprecia tumoracion solida, rodadera, no adherida a planos profundos, de gran tamario, ocupando la
fosa poplitea. La exploracion con eco-Doppler aprecia permeabilidad de arteria y vena popliteas, muy desplazadas
de su eje. La angio-RM confirma una formacion quistica en hueco popliteo, de 60 mm x 40 mm. La sintomatologia
de la paciente y el riesgo de complicaciones (trombosis venosa, daiio a la arteria poplitea por traumatismo cronico)
determinaron la indicacion quirirgica. En la intervencion se identifica una tumoracion sélida y encapsulada, sin co-
nexion con paquete vascular, pero intimamente dependiente de trayecto nervioso cidtico popliteo externo. Se extirpé
en su totalidad. El postoperatorio transcurrié con normalidad. La paciente permanece asintomdtica y en las sucesivas
revisiones no se ha objetivado recidiva ni complicaciones vasculares. Conclusion. Los neurofibromas son tumores
benignos que se localizan en cualquier lugar del organismo y pueden alcanzar gran tamaiio. Deben ser extirpados
quirdrgicamente si provocan sintomas o complicaciones (dolor, compresion, deterioro neuroldgico) y deben ser estu-
diados ante sospecha de degeneracion maligna. El prondstico tras reseccion quiriirgica es bueno y la recurrencia es
rara. [ANGIOLOGIA 2009; 61: 359-64]
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Introduccion manchas café con leche, hamartomas del iris, etc.).

La triada clinica clasica de la neurofibromatosis es:

Los neurofibromas pueden presentarse como lesio-
nes solitarias o asociadas a una neurofibromatosis
(neurofibromas cutaneos y extracutdneos multiples,
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lesiones cutaneas, deformidades esqueléticas y defi-
ciencia mental.

Los neurofibromas se originan de los nervios
y pueden presentarse en cualquier lugar donde se
encuentren terminaciones nerviosas. Pueden ser
proliferaciones de las células de Schwann, células
perineurales y fibroblastos endoneurales, por lo que
se puede decir que son proliferaciones policlonales
y pueden considerarse como hiperplasias de todos
los elementos neurales [1].
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Tabla I. Clasificaciéon de los tumores neurales.

Tumores neurales

Células
ganglionares

Ganglioneuromas

Neuroblastomas

Ganglioneuroblastomas

Sistema
paraganglionico

Feocromocitoma
Paragangliomas

Origen
Benignos
Vaina neural

Schwanoma
e Solitario
* Mdltiple
Neurofibroma 3 .|p
¢ Plexiforme
e Difuso

Malignos

Sarcoma
Neurogénico

Entre todos los tipos de tumores neurogénicos,
existen dos tipos principales de tumores benignos
de fibras nerviosas: el neurofibroma y el schwanno-
ma. La diferenciacion entre estas dos tumoraciones
es de tipo histologico, en el schwannoma las células
se encuentran mayormente diferenciadas, ademas
las lesiones son encapsuladas y no contienen axo-
nes.

Los tipos de neurofibroma son: localizado, mul-
tiple, difuso y plexiforme.

La forma localizada es la mas comun (90% de
los casos). La gran mayoria son solitarios y no aso-
ciados a neurofibromatosis o enfermedad de Von
Recklinghausen.

La forma difusa afecta a nifios y adultos jove-
nes. Compromete el tejido subcutdneo de cabeza
y cuello. Generalmente son lesiones aisladas y no
asociadas a neurofibromatosis.

La forma plexiforme se considera patognomoni-
ca de neurofibromatosis tipo 1. Representa el com-
promiso difuso de un tronco neural y sus ramas. El
desarrollo de este tipo de lesiones ocurre principal-
mente durante la nifiez y precede la aparicion de
neurofibromas cutaneos [2].

El neurofibroma solitario es una lesion benigna,
de crecimiento lento que generalmente se manifies-
ta en los adultos. Clinicamente se pueden describir

como neoformaciones del color de la piel, salientes
o pediculadas, de consistencia blanda, y se ha des-
crito que pueden ser muy pruriginosos. Represen-
tan el 90% de los neurofibromas y generalmente
se presentan entre los 20 y los 30 afios de edad sin
predominio de sexo. La escision es considerada el
tratamiento de eleccion en estos casos. Los neurofi-
bromas clasicos son tumores bien circunscritos, no
encapsulados, localizados en la dermis y algunas
veces se extienden hasta el tejido celular subcuta-
neo superficial, estan compuestos por células que
se describen como fusiformes, citoplasma eosino-
filo y ntcleo oval basoéfilo, ademas de colageno y
mucina.

Caso clinico

Mujer de 37 afios de edad remitida a nuestro servi-
cio por edema en pie y pierna derecha de meses de
evolucion. Refiere notarse desde hace 2 afios una
tumoracion en hueco popliteo, que ha crecido y que
en los Ultimos meses le produce molestias.

Como antecedentes de interés destacan: taba-
quismo y dos embarazos. Intervenida de tumoracion
en pantorrilla izquierda 4 afios antes, pero descono-
ce su etiologia o datos histolégicos.
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La sintomatologia de la paciente y el riesgo de
complicaciones por el desplazamiento del eje vas-
cular arteriovenoso y por la ocupacion del hueco
popliteo (trombosis de vena poplitea, trombosis de
vena safena externa, dafio arterial por trauma créni-
co) determinaron la indicacion quirtrgica.

Bajo anestesia general y en posicion de decubito
prono (Fig. 1b) se realiz6 un abordaje posterior e
incision en “S italica” en hueco popliteo. Al abrir la
fascia, la tumoracion sélida se hernié espontanea-
mente (Fig. 3a). No tenia conexién con el paquete
vascular, pero dependia intimamente del trayecto
nervioso ciatico popliteo externo. Finalmente se ex-
tirp6 en su totalidad.

El examen anatomopatoldgico y microscopico
evidencio una tumoracion bien delimitada y no en-
capsulada, constituida por células fusiformes que en

algunas zonas exhibian pleomorfismo e hipercromia

\ e incluso seudoinclusiones, disponiéndose en patrén

Figura 1. a) Vision lateral de la tumoracién poplitea. b) Incision en  fascicular y laxo con material proteico entre los
jarretera. Se observa el nervio ciatico popliteo externo (*).

fasciculos y células inflamatorias entremezcladas, al-
gunas con aspecto de mastocitos (Fig. 3b). No se ob-

En la exploracion se aprecia tumoracion solida (Fig.
la), rodadera, de gran tamafio, sin adherencia a planos
profundos, ocupando completamente la fosa poplitea.
Pulsos arteriales normales a todos los niveles.

La exploracién con eco-Doppler revela per-
meabilidad de vena safena externa y de arteria y
vena popliteas, pero muy desplazadas de su eje, y
una tumoracién soélida en intimo contacto con la
vena poplitea que no cumplia criterios de quiste de
Baker y en la que no existia una conexion clara con
la cavidad articular, por lo que se decidi6 realizar
una angio-RM.

En la angio-RM se detecta una formacion de loca-
lizacioén posteroexterna en hueco popliteo, de paredes
lisas, sin conexion con la cépsula articular, desplazan-
do el eje vascular y de dimensiones de 60 mm x 40

mm (Fig. 2). En la anamnesis y exploracion completa
no aparecia indicio de neurofibromas en otras partes

Figura 2. a-c) Imagenes del neurofibroma en la ARM. d) Imagen del
del cuerpo. neurofibroma extirpado superpuesta sobre la imagen de ARM.
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Figura 3. a) Neurofibroma tras su extirpacién. b) Histologia.

servaron mitosis, células atipicas, signos invasivos,
necrosis ni focos de hemorragia. Estos hallazgos eran
compatibles con el diagndstico de neurofibroma.

El postoperatorio transcurrié con normalidad sin
complicaciones derivadas del procedimiento. La pa-
ciente se encuentra asintomatica y en las sucesivas
revisiones clinicas y control mediante eco-Doppler,
no se ha objetivado recidiva.

Discusion

La mayoria de los neurofibromas son masas peque-
flas y solitarias que raramente alcanzan gran tama-
filo. Normalmente se manifiestan clinicamente como
lesiones blandas de la piel, que pueden ser pruri-
ginosas. A pesar de que la mayoria de los neurofi-
bromas son solitarios, debe considerarse siempre la
posible asociacion con neurofibromatosis.

El compromiso ocasionado por los neurofibro-
mas depende en buena parte de su localizacion: las
lesiones cutaneas generalmente causan deformidad,
mientras que las lesiones mas profundas tienden a
generar compromiso funcional. A pesar de ser be-
nignos en su mayoria, algunos causan destruccion
secundaria por la presion ejercida, por lo que los
sintomas van a depender del tamafio de la lesion. Es
importante tener en cuenta que la aparicion de dolor
o crecimiento rapido de la masa puede sugerir una
transformacion maligna.

La clinica varia segun la localizacion, el tamafio,
la relacion con los 6rganos vecinos, el desplaza-
miento y la presion ejercida sobre las estructuras
cercanas, que van a generar compromiso de la fun-
cionalidad de éstas, manifestandose clinicamente de
forma especifica en cada caso, por lo que los moti-
vos de consulta pueden variar ampliamente.

Por esa razon, se insiste en una adecuada anam-
nesis —tiempo de evolucion, crecimiento de la masa,
presencia de dolor, prurito u otra sintomatologia
asociada— y en un examen fisico riguroso —palpa-
cion detallada para determinar la forma, la consis-
tencia, la movilidad o descartar presencia de tumo-
res en otras localizaciones— [3].

En nuestro caso el sintoma principal de la pa-
ciente eran las molestias y el edema del pie y de la
pierna derecha causados por una masa localizada en
el hueco popliteo de crecimiento lento asociado al
compromiso vascular de retorno venoso provocado
por la desviacion manifiesta del eje vascular y la
ocupacioén de espacio, aunque la vena poplitea estaba
permeable.

A veces se dificulta la sospecha clinica y el
diagnodstico de neurofibroma por su presentacion
en una localizacion inusual. Las presentaciones
infrecuentes de neurofibroma solitario en pacien-
tes sin neurofibromatosis que hemos encontrado
en la literatura consultada son: sistema respirato-
rio (cavidad nasal, tonsila palatina, subgloético),
intramedular, sistema digestivo (paladar blando,
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ileon, colon, conducto biliar comun, canal anal)
y sistema urogenital (rifién, cordon espermatico,
escrotal, vulvar).

De similar localizacion al caso que presentamos,
se ha encontrado la descripcion de un caso de neu-
rofibroma en una mujer de 45 afios que presentaba
una tumoracion gigante ulcerada en hueco popliteo
[4], una referencia a los hallazgos ultrasonograficos
de un neurofibroma plexiforme de fosa poplitea [5],
y un caso de un neurofibroma plexiforme gigante
que englobaba el nervio peroneo comun [6].

En nuestro caso la primera sospecha diagnostica
por la localizacién fue de quiste de Baker —con el
que debe hacerse diagnostico diferencial—, pero los
estudios de imagen lo descartaron.

Todos los tumores neurogénicos tienen hallaz-
gos clinicos y radiolégicos similares [7]. En ge-
neral, se manifiestan en estudios de imagen como
bien definidos, blandos y lobulados. Se pueden
observar calcificaciones en cualquiera de estos tu-
mores, por lo que no es un dato util para orientar
el diagnostico. En ocasiones es dificil distinguir un
neurofibroma con diferentes grados de atipia de un
tumor maligno. Lo que puede sugerir malignidad es
observar focos metastaticos distantes. Se considera
que la valoracién microscépica y los estudios inmu-
nohistoquimicos son esenciales para el diagnostico
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LOWER LIMB OEDEMA INDUCED BY A GIANT POPLITEAL NEUROFIBROMA

Summary. Introduction. The solitary neurofibroma is a benign lesion that originates from the peripheral nerves. It
presents in young adults of either sex. Excision is considered as the treatment of choice. Clinical case. A 37 year-old
woman referred to our department due to an oedema that had developed over several months in the right foot and leg.
A large, solid, rolling tumour, which was non-adherent to the deep planes, was seen occupying the popliteal fossa. The
echo-Doppler examination showed the patency of the popliteal artery and vein, which were much displaced form their
axis. The Angio-MRI confirmed a cystic formation of 60 mm x 40 mm in the popliteal fossa. Surgery was indicated,
due to the patient symptoms and the risk of complications (venous thrombosis, damage to the popliteal artery due
to chronic trauma). During surgery, a solid encapsulated tumour was identified, which was disconnected from the
vascular bundle, but closely dependent on the external popliteal sciatic nerve trajectory. It was completely removed.
There were no post-operative complications. The patient remains asymptomatic and there has been no recurrence or
vascular complications in successive reviews. Conclusion. Neurofibromas are benign tumours that can be found in any
part of the body and can be very large. They must be surgically removed if there are symptoms or complications (pain,
compression, neurological deterioration) and they must be study if malignant degeneration is suspected. The prognosis
after surgical resection is good and recurrence is rare. [ANGIOLOGIA 2009; 61: 359-64]
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