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Resumen

Introduccion: La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) es un sindrome neurocutédneo autosdmico dominante que se
asocia a la presencia de deformidades Gseas y con tumores de mediastino posterior. Destacamos €l valor de la
realizacion de una adecuada historia clinica, subrayando laimportancia de la interpretacion de las pruebas
complementarias para el abordaje de |os pacientes, ya que un fallo en su andlisis puede conllevar graves
consecuencias.

Caso clinico: Presentamos el caso de un paciente con NF1 y meningocel e torécico derecho de gran tamario.
Exploramos tanto e enfoque diagndstico como el manejo meédico, asi como su evolucién posterior. De
madrugada, nos avisan desde urgencias por un varon institucionalizado con insuficienciarespiratoria grave y
un pulmon blanco derecho en laradiografia de torax, para valorar la colocacion de un drenaje toracico (fig.
1a). Vardn de 62 afios con obesidad, sindrome depresivo, hipoacusiay NF1, e intervenido por Neurocirugia
por escoliosis mediante fijacion metélica vertebral. En estudios de imagen realizados en otro centro (fig. 2),
destaca la deformidad de los cuerpos vertebral es dorsales junto con meningocel es derechos que ocupan todo
el hemitdrax, desplazando e pulmon inferiormente. Se coloca una derivacion lumboperitoneal que
finalmente, tras su malatolerancia, se retira. Debido ala ausencia de pruebas de imagen previas en nuestro
centro, se realiza una Tomografia Computarizada donde aparecen lesiones de bgja densidad y de gran
tamanio, correspondientes a meningocel es, con marcado remodelado de |os cuerpos vertebrales dorsales y los
agujeros foraminal es, condicionando desplazamiento y colapso del parénquima pulmonar derecho, asi como
desplazamiento mediastinico contralateral (fig. 1). Dados los antecedentes del paciente, se descartala
colocacion de drengje toracico por |as potencial es complicaciones neurol 6gicas, como son lainfecciony el
cambio de presiones en el canal raquideo, con el consecuente enclavamiento. El paciente ingresa en el
servicio de Neumologia, siendo finalmente diagnosticado de gripe A y neumonia bibasal. Recibe tratamiento
con antibioterapiay ventilacion mecanica no invasiva, presentando importante mejoria clinica. Su caso es
valorado por el equipo de Neurocirugia, quienes descartan la actitud quirdrgica debido ala mejoria del
paciente y al antecedente de fallo de la derivacion lumboperitoneal. Actualmente el paciente esta recibiendo
rehabilitacion motoray respiratoria.
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Figura 1. A) Rx de tdrax. Alteracion de la morfologia de los arcos costales derechos con ampliacion de los espacios |
Aumento de densidad del hemitdrax derecho que no borra la base pulmonar ni el contorno cardiaco derecho, hallazgos e
escoliosis de convexidad derecha con remodelado dseo significativo sobre los agujeros de conjuncidn de las vértebras dor:
la totalidad del hemitdrax derecho y que parece depender del canal raquideo (asterisco azul). Barra correctora de escoll
quistica condiciona efecto masa sobre el parénquima pulmonar, desplazandolo anteriormente. Se observan consolidacione:
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Figura 2. Resonancia magnética de columna dorsolumbar. A,B) Se aprecia lesidn marcadamente hiperintensa en las sec
raquideo, que remodela significativamente el cuerpo vertebral y los agujeros foraminales (flecha roja) y se extiende al espa
raquideo (cabeza de flecha roja). Artefacto de susceptibilidad en regidn paravertebral izquierda compatible con barr
meningocele. B,C,D) Se aprecian lesiones de caracteristicas similares en los agujeros de conjuncion subyacentes, en relacior

Discusion: Los meningocel es toracicos son una patologia poco frecuente, benignay de dificil mangjo
terapéutico. Deben incluirse en el diagnodstico diferencial de las masas de mediastino posterior en pacientes
con NF1. Ante el hallazgo radiol 6gico de un pulmon blanco en estos casos, esimportante realizar otras
pruebas de imagen para caracterizacion de lalesion, ya que la colocacion de un drengje toracico podria
conllevar consecuencias fatales para €l paciente. Aunque la derivacién lumboperitoneal eslaopcién
quirdrgica menos invasiva, puede fallar en algunos casos. Ante esta posibilidad, existen otras alternativas
mas invasivas como el drengje controlado y la plicatura toracoscopica o abiertajunto con el sellado del
defecto, requiriendo por tanto la adecuada seleccion de los pacientes. Destacamos el desafio al que nos
enfrentamos, siendo fundamental el mangjo individualizado y el enfoque multidisciplinar en los casos
compleos.
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