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Resumen

Introduccion: El neurofibroma plexiforme es un tumor de haces nerviosas que se considera diagnostico de la
enfermedad de Von Recklinghausen. Presentamos un caso de neurofibroma plexiforme retroperitoneal. El
interés del caso radica, tanto en larareza de la afectacion retroperitoneal del neurofibroma, como en la
escasez de sintomatol ogia afadida.

Caso clinico: El video trata de una mujer de 41 afios que araiz de un estudio por infecciones respiratorias de
repeticidn, se descubre por TAC una masa suprarrenal izquierda, sin clinica de patol ogia endocrina. Se
completa el estudio con RM, gque confirma gran tumoracion retroperitoneal que obliga a descartar proceso
agresivo de etiologiaincierta (paraganglioma, tumoracion vascular, mesotelioma quistico...) pero que no
parece de origen suprarrenal. Se realiza estudio con Octreoscan y PET-MIBG que sugiere benignidad. Por |o
tanto, con los hallazgos descritos, y ante la duda diagndstica, se realiza una laparoscopia, descubriendo una
siembra de lesiones de aspecto quistico mucoide sobre el diafragmay en retroperitoneo izquierdo,
englobando la glandula suprarrenal izquierda. Las muestras intraoperatorias descartan carécter malignoy 1o
describen como neurofibroma. Se realiza extirpacion de las |esiones que se aprecian, sin encontrar mas
enfermedad. El postoperatorio es satisfactorio; sin embargo, en las revisiones posteriores se comprueba la
persistencia de restos tumorales, aunque sin crecimiento progresivo. El AP definitivo describe lalesion como
neurofibromatosis plexiforme. Se realiza estudio neurol6gico y genético en busca de neurofibromatosis tipo
1, con expresién de mosaico, sin confirmacion.

Discusion: El neurofibroma plexiforme es un subtipo especifico de neurofibroma que ocurre casi
exclusivamente en la neurofibromatosis tipo 1 o de von Recklinghausen. Las manchas café con leche son €l
distintivo de la enfermedad, aunque también pueden aparecer neurofibromas plexiformesy nodulares bgjo la
piel. El hallazgo de una neurofibromatosis aislada, como manifestacion parcial, se denomina enfermedad
segmentaria. El neurofibroma plexiforme intraabdominal y retroperitoneal es una entidad muy poco
frecuente. El diagnostico preoperatorio es muy dificil en caso de NF segmentaria sin expresion fisica. El
aspecto intraoperatorio de |las lesiones son muy especificas y poder reconocerlasy saber su naturaleza no
maligna es una ventaja.
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