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NOTA CLINICA

Ptosis palpebral asociada a neurofibroma mediastinico posterior.
Tratamiento quirurgico
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PALABRAS CLAVE Resumen
Neurofibroma: Los neurofibromas son tumores neurdgenos originados a partir de las células de Schwann y
VATS; (video-a’ssisted de los fibroblastos de las vainas nerviosas de los nervios periféricos.

Entre el 40 y el 60% de los tumores de mediastino posterior son neurofibromas y schawnno-
mas. El schwanoma es el mas frecuente.

Su evolucion es lenta, ello explica el gran tamano observado en el momento del diagnosti-
co en algunos casos, lo que justifica la sintomatologia por compresion.

Presentamos el caso clinico de un neurofibroma mediastinico posterior que se inicio clini-
camente con dolor pleuritico y ptosis palpebral.
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Abstract

Neurofibromas are neurogenic tumors originated from Schwann cells and the fibroblasts of
the peripheral nerve sheaths.

From 40-60% of the posterior mediastinal tumors are neurofibromas and schawnomas. The
schwannoma is the most frequent.

Its development is slow, which explains the large size observed at the time of diagnosis in
some cases. This explains the compression symptoms.

We present the clinical case of a posterior mediastinal neurofibroma that began clinically
with pleuritic pain and palpebral ptosis.

*Autor para correspondencia.
Correo electrénico: mirissima@hotmail.com (M. Estors Guerrero).
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Masa solida de contorno bien definido, de 85 x 84 mm
de diametros.

Figura 1

Introduccion

Los tumores neurogénicos de mediastino constituyen entre
el 12 y el 20%' de los tumores primarios mediastinales. His-
tologicamente, la mayoria de los tumores de mediastino
posterior en adultos son benignos, tan sélo un 5% presentan
malignidad.

La sintomatologia es ocasionada por compresion del canal
raquimedular, un 10% de los tumores paravertebrales pre-
sentan extension intraespinal, o de 6rganos adyacentes, de-
bido al gran tamafo del tumor.

El tratamiento de eleccion es la cirugia. La via de aborda-
je va a depender de las caracteristicas del tumor, su locali-
zacion y tamano, principalmente.

Su pronostico es bueno, tras la cirugia de exéresis com-
pleta no suelen presentar recidiva.

Caso clinico

Mujer de 35 afos, sin antecedentes de interés, que presenta-
ba clinica progresiva de 5 meses de evolucion de ptosis pal-
pebral y dolor pleuritico derecho. A la exploracion fisica ha-
bia ptosis palpebral derecha leve de 2 mm respecto al
parpado contralateral e hipoventilacion de hemitorax dere-
cho. Realizamos radiografia toracica posteroanterior que
mostraba una masa en apex derecho, por lo que completa-
mos el estudio mediante tomografia computarizada (TC) to-
racica, la cual mostraba una masa sélida de contorno re-
dondeado y bien definido, de 85 x 84 mm de diametros
transversales y 87 mm de diametro sagital, paravertebral de-
recha desde D1 (vértebra dorsal) hasta D5-D6, con prolonga-
cion hacia el agujero de conjuncion de D1-D2 sin invadirlo.
La masa desplazaba la traquea hacia la izquierda, disminu-
yendo su luz, con diametro transversal de esta en la parte

Figura 2 Masa tumoral extrapleural.

mas estrecha de 6 mm y el anteroposterior de 15 mm (fig. 1),
siendo por tanto el diagnostico mas probable un tumor de
origen neurogénico. Ante estos hallazgos, realizamos biopsia
transtoracica que nos dio un diagndstico anatomopatologico
(AP) compatible con neurofibroma. Se procedio a la exéresis
del tumor mediante toracotomia posterolateral derecha. Ac-
cedimos a la cavidad toracica y hallamos masa tumoral ex-
trapleural adherida a zona apicoposterior (fig. 2) y apex pul-
monar, sin invasion de estructuras adyacentes. Se liber6
tanto de la pleura parietal como del apex pulmonar, locali-
zando el del pediculo a nivel del 2.° y 3.° espacios intercos-
tales derechos, sin invasion del cuerpo vertebral ni agujero
de conjuncioén, ligadura de este, ni exéresis de la tumora-
cion. El postoperatorio fue favorable y la paciente fue dada
de alta 3 dias después de la intervencion. El diagnodstico
AP definitivo fue de neurofibroma.

La paciente fue controlada en consultas externas durante
6 meses para valorar la evolucion de la ptosis palpebral.
Dado que no se aprecié mejoria, se remitié a la paciente al
Servicio de Cirugia Plastica. Después de realizar un estudio
de la ptosis palpebral, persistia ptosis de 2 mm respecto al
parpado contralateral con funcién conservada del mdsculo
elevador, y se opto por realizar blefaroplastia asistida con
anestesia local mediante plicatura de la fascia del musculo
elevador sin desinsertarlo.

Un aio después de la cirugia de exéresis del neurofibro-
ma, la paciente esta libre de enfermedad y la ptosis, co-
rregida.

Discusion
Los tumores neurogénicos de mediastino constituyen entre

el 12 y el 20%" de los tumores primarios mediastinicos. Se
originan en los elementos del sistema nervioso del mediasti-
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no y se clasifican en tres grupos segun su procedencia: a) los
tumores de las vainas nerviosas de los nervios periféricos
(neurofibromas y shwannomas); b) tumores procedentes de
los ganglios simpaticos (ganglioneuromas), y ¢) los tumores
originados en los paraganglios (paragangliomas).

Los neurofibromas y los shwanomas representan entre el 40
y el 60% de los tumores de mediastino posterior. El shwanoma
es el mas frecuente?.

Histologicamente, la mayoria de los tumores de mediasti-
no posterior en adultos son benignos, tan sdlo un 5% presenta
malignidad; sin embargo, en la edad pediatrica este porcen-
taje de malignidad aumenta y llega al 40% en los primeros 5
anos de vida3. En el contexto de enfermedad de Von Rec-
klinghausen, los neurofibromas mediastinicos tienen un ries-
go de malignizacion en el 34% de los casos*.

La sintomatologia es ocasionada por compresion del canal
raquimedular o de o6rganos adyacentes, debido al gran ta-
mano del tumor. Las distintas series publicadas presentan
un porcentaje del 50% de los pacientes con sintomas pulmo-
nares y del 6-13%° de los pacientes con sintomas neurologi-
cos. En nuestro caso, la paciente presentaba dolor pleuri-
tico y ptosis palpebral. El mecanismo de produccion de la
ptosis palpebral puede deberse a compresion directa del tu-
mor sobre el ganglio estrellado o a que dicho tumor englo-
base algunas fibras nerviosas de este. A pesar de ser una
ptosis leve, dado que interferia en el campo de vision supe-
rior de la paciente y no se recuperd tras 6 meses de obser-
vacion, se decidio su correccion mediante cirugia.

Radiolégicamente, en la TC de térax, se presentan como
lesiones de baja densidad, masas homogéneas de forma
oval y margenes bien definidos. La apariencia infiltrativa,
la presencia de una lesion osteolitica irregular o el aspecto
heterogéneo de la lesion son caracteristicas propias de ma-
lignidad.

Aproximadamente el 10% de los tumores paravertebrales
neurogénicos presentan extension dentro del canal espinal.
En estos casos, la resonancia magnética preoperatoria nos
facilita la eleccion del abordaje quirurgico.

La imagen que nos proporciono la TC toracica descart6 la
afectacion del agujero de conjuncién y componente intraes-
pinal de la tumoracion.

El tratamiento de eleccion es la cirugia. La via de aborda-
je va a depender de las caracteristicas del tumor, su locali-
zacion y tamaino, principalmente.

La toracotomia posterolateral derecha ha sido la via em-
pleada tradicionalmente, combinada con laminectomia, si
hay extension de la tumoracion en canal raquideo.

Algunos grupos defienden la realizacion de laminectomia
y costotransversectomia, sin entrar en cavidad pleural.

Actualmente, la VATS (del inglés video-assisted thoracic
surgery) representa el método de referencia para el trata-

miento de los tumores neurogénicos benignos de mediasti-
no?. No obstante, esta técnica esta contraindicada en tumo-
res con extension intraespinal (Valieres et al® y Pun et al”
describen cuatro casos de tumores con extension intraespi-
nal que fueron resecados mediante microneurocirugia com-
binada con VATS), tumores que engloban la arteria espinal,
tumores localizados en apex a nivel de T2, tumores con dia-
metro mayor de 6 cm y tumores con localizacién costo-
diafragmatica?.

Cardillo et al' describen en su serie una menor morbilidad,
estancia media hospitalaria y dolor postoperatorio en los pa-
cientes intervenidos por VATS frente a la cirugia abierta.

En nuestro caso, realizamos toracotomia posterolateral
derecha, ya que el tamano del tumor y su localizacion difi-
cultaron su exéresis mediante VATS. No fue necesario reali-
zar laminectomia, dado que no habia extension intraespinal.

Se trata de tumores con buen prondstico, y después de la
cirugia completa es rara su recidiva.
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