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CASOS CLÍNICOS

ABSTRACT

The differential diagnosis of pelvic masses includes
retroperitoneal neurogenic tumors. We report the case
of a patient with an adnexal tumor and suspected von
Recklinghausen disease. The initial diagnosis and fi-
nal pathologic result are described.

INTRODUCCIÓN

Los tumores neurogénicos localizados en el abdo-
men se clasifican en tres grupos: los de origen
ganglionar (ganglioneuromas, neuroblastomas), los
originados en el sistema paraganglionar (feocro-
mocitomas, paragangliomas) y los derivados de las
vainas nerviosas (neurilemomas, neurifibromas, neu-
rofibromatosis y tumoraciones malignas). Los tumo-
res neurogénicos abdominales suelen localizarse en el
retroperitoneo, y salvo los neuroblastomas y los gan-
glioneuroblastomas, aparecen en la edad adulta1.

CASO CLÍNICO

Paciente de 45 años con antecedentes personales de
cuadrantectomía mamaria y linfadenectomía axilar
por carcinoma intraductal, una cesárea, hipertensión
arterial y lesiones cutáneas en estudio por sospecha de
enfermedad de Von Reklinghausen. En la actualidad
recibe tratamiento con tamoxifeno y está pendiente de
radioterapia. Se deriva a ginecología por el hallazgo
casual, en la ecografía abdominal, de tumoración pa-
rauterina de gran tamaño. La paciente se encuentra
asintomática, con menstruaciones regulares. En el tac-
to vaginal se palpa masa parauterina de consistencia
dura y superficie lisa, inmóvil, de unos 8 cm de diá-
metro. En la ecografía vaginal se observa que el útero

y los anejos son normales, y presencia de lesión pa-
rauterina izquierda de 81 × 67 mm, con ecos en su in-
terior sugerente de mioma subseroso. Los marcadores
tumorales CEA, CA 125 y CA 19,9 son normales. La
resonancia magnética informa de una lesión quística en 
Douglas que impresiona como mioma pediculado con
degeneración quística parcial; no puede descartarse
adenocarcinoma ovárico (fig. 1). No existen adenome-
galias ni ascitis. Se decide realizar laparotomía explo-
radora tras radioterapia mamaria, conjuntamente con
el servicio de cirugía general. Durante la intervención
se observa útero, anejos y epiplón normales, varios fo-
cos endometriósicos en el peritoneo visceral posterior,
así como una tumoración retroperitoneal de 10 cm de
diámetro. Se realiza quistectomía de la tumoración,
anexectomía bilateral profiláctica, biopsia intraopera-
toria de los focos endometriósicos y citología de líqui-
do peritoneal, esta última negativa a células malignas.
La anatomía patológica informa de neurofibroma. La
evolución postoperatoria resulta favorable.
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Fig. 1. Tumoración pélvica.
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DISCUSIÓN

La neurofibromatosis es una enfermedad multisis-
témica, hereditaria y progresiva que afecta principal-
mente al sistema nervioso y la piel. Se caracteriza por
el desarrollo de tumores en la vaina de mielina de los
nervios.

La neurofibromatosis tipo I o enfermedad de Von
Recklinghausen constituye el síndrome de predisposi-
ción familiar al cáncer más frecuente en humanos.
Las manifestaciones sistémicas de esta enfermedad se
localizan en el tórax, el abdomen, la pelvis y las ex-
tremidades, y cuando la localización es abdominopél-
vica tienden a afectarse las regiones retroperitoneal,
mesentérica y paraespinal. En estos pacientes los tu-
mores son primariamente neurofibromas periféricos,
mientras que en la neurofibromatosis tipo II los pa-
cientes suelen presentar schwannomas centrales2.
Ambos tumores son raros3 y se ha descrito la transfor-
mación maligna en la neurofibromatosis tipo I2.

Los neurofibromas pueden manifestarse como tu-
mores solitarios o ser una de las manifestaciones de la
neurofibromatosis. Ocasionalmente, se encuentran de
forma incidental durante una intervención quirúrgica4

o en una imagen radiológica.
En el diagnóstico diferencial de los tumores neuro-

génicos se incluyen las masas pélvicas de origen gi-
necológico5,6, tanto por su localización como por la
inespecificidad de la clínica, ya que los tumores de
origen neurológico pueden cursar con cuadros de
compresión orgánica, dolor o afectación del nervio
ciático5 y plexo solar.

En la resonancia magnética en los tumores neuro-
génicos es típica la presencia de áreas de degenera-
ción mixoide, que se manifiestan como zonas de señal
intermedia en T1 y heterogéneas en T2. Las regiones
de alta intensidad se corresponden con áreas de dege-
neración quística7.

Rha et al1 describieron los tumores neurogénicos
como masas bien delimitadas, lobuladas y con fenó-
menos de calcificación, y se sugiere utilizar la reso-
nancia magnética en la identificación de estos tu-
mores. Por otro lado, Kim et al8 encontraron una
tumoración pélvica con cambios degenerativos coin-
cidente con un neurilemoma.

En el presente caso orientaba el diagnóstico la ex-
ploración general de la paciente, cuyas lesiones der-
matológicas hacían pensar en una neurofibromatosis.
Por otro lado, la resonancia magnética describía una
tumoración con degeneración quística, que, aunque

inespecífica ya que era incapaz de diferenciar entre
mioma y tumoración ovárica maligna, debía haber in-
cluido la sospecha de un neurofibroma.

En cualquier caso, la resección laparotómica total
fue el tratamiento adecuado5, tanto por el volumen de
la tumoración como por el riesgo de transformación
maligna, siendo inevitable en ocasiones el déficit neu-
rológico por sección de los plexos nerviosos próxi-
mos al lecho tumoral.

CONCLUSIÓN

La anamnesis y exploración general del paciente
tienen un papel fundamental en el diagnóstico dife-
rencial de tumoraciones abdominales dada la inespe-
cificidad, en muchos casos, de las pruebas de imagen.

RESUMEN

En el diagnóstico diferencial de tumoraciones pél-
vicas están incluidos los tumores neurogénicos de ori-
gen retroperitoneal. En este artículo se describen el
caso clínico de una paciente con tumoración anexial y
sospecha de enfermedad de Von Reklinghausen, el
diagnóstico inicial y el resultado anatomopatológico
final.
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