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Neurofibroma del vago intratoracico en paciente
con enfermedad de Von Recklinghausen
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Resumen

Los tumores del vago intratoracico son entidades
muy infrecuentes y con muy pocos casos descritos
en la bibliografia. Su manejo es quirurgico. En el pre-
sente trabajo presentamos un caso clinico de neuro-
fibroma del vago intratoracico en una paciente afec-
tada de enfermedad de Von Recklinghausen.

Palabras clave: Tumores del mediastino. Tumores del
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INTRATHORACIC VAGUS NERVE NEUROFIBROMA IN
A PATIENT WITH VON RECKLINGHAUSEN DISEASE

Intrathoracic vagus nerve tumors are highly infre-
quent entities and few cases have been reported in
the literature. Management is surgical. We present a
case of neurofibroma of the intrathoracic vagus nerve
in a female patient with Von Recklinghausen disease.
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Recklinghausen disease.

Introduccion

La enfermedad de Von Recklinghausen es la forma
mas comun de neurofibromatosis. Se trata de un sindro-
me neurocutdneo hereditario autosémico dominante que
afecta a 1 de cada 3.000 personas. Su expresividad clini-
ca es muy variable, caracterizada por la presencia de
anomalias progresivas en la piel, sistema nervioso cen-
tral y periférico, esqueleto, glandulas de secrecién inter-
na y, en ocasiones, otros 6rganos y sistemas. El rasgo
fenotipico predominante del cuadro lo constituyen las
manchas café con leche y los neurofibromas mudltiples de
la piel'. La afectacién pulmonar se da en un 20%, siendo
los cambios més frecuentes la alveolitis fibrosante y la fi-
brosis intersticial. También se ha descrito la formacién de
bullas de predominio apical®. La afectacion toracica com-
prende la aparicion de neoplasias, fundamentalmente de
tipo neurogénico, como neurofibroma, neurofibrosarcoma
y meningocele®. Presentamos el caso de una paciente
diagnosticada de enfermedad de Von Rekclinghausen
con afectacion toracica en forma de neurofibroma del
vago intratoracico.
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Caso clinico

Paciente mujer de 24 afos, diagnosticada de enfermedad de Von
Recklinghausen en la infancia. Presenta manchas café con leche y mul-
tiples neurofioromas a diversos niveles: cutaneos, subcutaneos, en di-
versas regiones musculares y a nivel torécico. Sin otros antecedentes
de interés ni otra clinica asociada a la neurofibromatosis. Fue referida a
consulta por variacion en el tamafo de lesion intratoracica en mediasti-
no medio. Clinicamente asintomatica. Se realizé resonancia magnética
toracica (fig. 1) que mostré lesiones a nivel de fosa supraclavicular de-
recha (6 cm), en mediastino superior entre las arterias subclavia y paré-
tida derecha (4,5 cm), en mediastino medio (5,5 cm), en musculatura
paravertebral posterior derecha (5 cm) y multiples lesiones menores de
1 cm situadas en musculatura paravertebral posterior tanto derecha
como izquierda y a nivel intercostal. La lesion de mediastino medio
mostraba crecimiento franco respecto a controles previos. Se decidi6 ci-
rugia electiva llevandose a cabo toracotomia lateral derecha y resec-
cién completa de tumoracién incluyendo el nervio vago intratoracico de-
recho. La anatomia patologica de la pieza quirdrgica fue compatible con
neurofibroma. La paciente fue dada de alta tras un postoperatorio sin
complicaciones y actualmente permanece bajo control ambulatorio pe-
riddico clinico y radioldgico.

Discusion

Los tumores neurogénicos mediastinicos constituyen el
15-25% de todos los tumores del mediastino*. Presentan
una mayor incidencia entre la tercera y cuarta década de
la vida, sin preferencia de sexo y con amplia prevalencia
de las formas benignas (70-80%).

Alrededor del 90% de los tumores se originan en los
nervios intercostales y la cadena simpatica, ubicandose
en el compartimento posterior. En menor proporcién se
hallan en mediastino medio, por su origen en los ner-
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Fig. 1. Resonancia magnética toracica del caso presentado. Se
aprecian multiples hipodensidades correspondientes a tumores
neurogeénicos.

vios vago y frénico, o tejido paraganglionar aértico. Den-
tro de los tumores derivados de la vaina nerviosa en-
contramos dos subtipos: a) benignos: neurofibroma y
neurilemoma (schwannoma), y b) malignos: neurilemo-
ma maligno (schwannoma maligno)®. Los neurofibromas
del vago se asocian en un 20-30% de casos con la en-
fermedad de Von Recklinghausen®. Suelen ser asinto-
maticos y hallarse incidentalmente en estudios radiolé-
gicos de control. En algun caso pueden asociar disfonia
por afectacion del vago antes del origen del nervio recu-
rrente. En la radiologia de térax se presentan como una
masa homogénea, bien delimitada, no calcificada habi-
tualmente localizada en el sector superior del mediasti-
no medio, preferentemente a la izquierda y antes de dar
las ramificaciones toracicas. La tomografia axial compu-
tarizada es el estudio de imagen de eleccién, si bien la
resonancia magnética define con mayor precision la ex-
tensién de estas lesiones. El diagnéstico diferencial es
con linfoma, quiste broncogénico y aneurisma de gran-
des vasos.

Estos tumores, a pesar de ser considerados benignos,
pueden comprimir estructuras vecinas”®, existiendo ade-
mas la posibilidad de su transformacién maligna.
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El tratamiento es la exéresis de la tumoracion sin pun-
cién percutanea diagnoéstica previa. La via de abordaje
quirurgico mas frecuente es la toracotomia lateral, aun-
que también se ha utilizado la esternotomia media®. Re-
cientemente se ha descrito la exéresis por toracoscopia,
que reduce las molestias postoperatorias y el periodo de
hospitalizacién'®. En ocasiones suele ser preciso asociar
a la tumorectomia la exéresis del vago intratorécico. En
estos casos se debe intentar conservar el nervio recu-
rrente para evitar la disfonia postoperatoria. Las resec-
ciones del vago por debajo del nervio recurrente no
provocan transtornos cardiacos, bronquiales ni gastro-
intestinales'.

En los tumores neurogénicos toracicos benignos si se
logra una reseccion completa del tumor no se requiere
otro tratamiento, existiendo practicamente un 100% de
curacion.

Los tumores del vago intratoracico son entidades in-
frecuentes con muy pocos casos descritos en la biblio-
grafia’. Como se ha constatado, su manejo es emi-
nentemente quirdrgico y su prondstico, si se logra una
reseccion completa, es excelente™. Sin embargo, en el
caso descrito, es decir, en el marco de la enfermedad de
Von Recklinghausen y en la situacion descrita con malti-
ples tumores a distintos niveles, el manejo global es mas
complejo, requiriéndose un seguimiento clinico y radiold-
gico periddico para controlar la evolucién del resto de le-
siones y priorizar su exéresis.
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