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Neurofibromatosis gastrointestinal. Una causa poco
frecuente de cirugia abdominal
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RESUMEN Objetivo: reportar dos casos de neurofibro-
matosis gastrointestinal que requirieron tratamiento
quirdrgico para su resolucion. Antecedentes: la neuro-
fibromatosis es una enfermedad congénita que se divide
en dos tipos. En la neurofibromatosis tipo 1 o enferme-
dad de Von Recklinghausen el paciente presenta algu-
nas manifestaciones cldsicas de la enfermedad como
lesiones dérmicas café con leche, alteraciones dseas y
neurofibromas de nervios periféricos y centrales. Hasta
25% de los pacientes con neurofibromatosis tipo I pre-
senta afeccion gastrointestinal, y los organos mds fre-
cuentemente involucrados son el estomago y el yeyu-
no. La sintomatologia principal de los pacientes con
neurofibromatosis gastrointestinal es oclusion intesti-
nal o hemorragia. Método: dos pacientes con neurofi-
bromatosis gastrointestinal que ameritaron manejo qui-
riirgico para su resolucion. Resultados: dos casos de
neurofibromatosis gastrointestinal, un paciente tuvo
como manifestacion clinica hemorragia de tubo diges-
tivo y el segundo paciente oclusion intestinal. Se les rea-
lizo laparotomia exploradora teniendo como hallazgos
neurofibromatosis gastrointestinal como causa de sus
sintomas. Conclusiones: el manejo de la neurofibroma-
tosis gastrointestinal puede requerir tratamiento quirir-
gico, y cuando esto se realiza generalmente la recupe-
racion posoperatoria es satisfactoria.
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INTRODUCCION

La neurofibromatosis es una enfermedad congénita que
tiene alta incidencia de tumores benignos y malignos.
De acuerdo a los 6rganos afectados y la presentacion,
puede dividirse en dos tipos: neurofibromatosis tipo 1

SUMMARY Objective: Report two cases of gastrointes-
tinal neurofibromatosis that required surgical interven-
tion for their resolution. Background: Neurofibromato-
sis is a congenital disease which is classified in two types.
In neurofibromatosis type 1 or Von Recklinghausen’s dis-
ease the patients have some classical manifestations as
cafe au lait pigmentation, bony abnormalities and neu-
rofibromas of both peripheral and central nerves. In up
to 25% of the patients with neurofibromatosis 1, the gas-
trointestinal tract is involved. The most affected organs
are the stomach and the jejunum. The symptoms of the
patients with gastrointestinal neurofibromatosis are re-
lated to gastrointestinal bleeding or obstruction. Meth-
od: Two patients with gastrointestinal neurofibromato-
sis that required surgical intervention for the resolution
of their manifestations. Results: Two cases of gastrointes-
tinal neurofibromatosis, one of them had as her main
clinical feature gastrointestinal bleeding, and the other
patient intestinal obstruction. They were submitted to
exploratory laparotomy finding gastrointestinal neurofi-
bromatosis in both as the cause of their symptomatolo-
gy. Conclusions: The management of gastrointestinal
neurofibromatosis could need surgical intervention, and
when this is done the postoperative evolution is satis-

factory.
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(también conocida como enfermedad de Von Reckling-
hausen) y neurofibromatosis tipo 2.

La neurofibromatosis tipo 1 puede afectar al aparato
digestivo. Se reportan en este estudio dos casos de pa-
cientes con neurofibromatosis que presentaron patolo-
gias que ameritaron tratamiento quirdrgico.
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Figura 1. Paciente con nddulos subcutdneos y lesiones café con leche.

PRESENTACION DE CASOS

Caso 1: paciente femenino de 41 afios, antecedentes de 8
familiares con neurofibromatosis. Desde la infancia pre-

Figura 2. Arteriografia de mesentérica superior donde se evidencia
hemorragia a nivel de hueco pélvico (yeyuno).

Figura 3. Segmento de yeyuno con miiltiples neurofibromas.

sentd lesiones dérmicas café con leche, asi como ndédulos
subcutdneos (Figura 1). Ingresé al hospital por hemorra-
gia de tubo digestivo bajo, manifestado por melena y
hematoquezia. La biometria hemética demostré hemog-
lobina de 7.2 g/dL, las placas simples de abdomen y la
tomografia computada mostraron lesiones liticas de vér-
tebras lumbares (L2-L.3). Se realiz6 arteriografia que evi-
dencié hemorragia activa de yeyuno (Figura 2). Interve-
nida quirdrgicamente con hallazgo de multiples tumores
yeyunales de 1 a 9 cm de didmetro (Figura 3), se extirp6
el segmento mas afectado con anastomosis primaria, te-
niendo evolucién posoperatoria satisfactoria. El resulta-
do de histopatologia reporté multiples neurofibromas
plexiformes de yeyuno siendo el de mayor tamafio un
schwannoma maligno (Figura 4).

Caso 2: paciente masculino de 38 afios, sin antece-
dentes de importancia. Ingresé al hospital por la presen-
cia de dolor abdominal de una semana tipo célico loca-

Figura 4. Corte histologico 10x HE. Hay sustitucion de la ldmina
propia por tejido nervioso.
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lizado en cuadrante inferior derecho, posteriormente se
agregd ndusea y vomito asi como obstipacién y consti-
pacion. Los examenes de laboratorio demostraron la pre-
sencia de leucocitos de 15,300 por mm?® y las placas sim-
ples de abdomen distension de asas de delgado con ni-
veles hidroaéreos. Fue intervenido quirdrgicamente con
el diagndstico de oclusién intestinal teniendo como ha-
Ilazgo tumor ileocecal con proceso inflamatorio agudo.
El tratamiento consistié en hemicolectomia derecha e
ileotransverso anastomosis. La evolucién posoperatoria
fue satisfactoria siendo egresado sin complicaciones. El
reporte de histopatologia demostré multiples neurofibro-
mas plexiformes de colon ascendente, mesenterio e ileon,
este dltimo condicionando oclusién intraluminal.

DISCUSION

La neurofibromatosis es una enfermedad en la que los
individuos afectados desarrollan tumores tanto benignos
como malignos con una frecuencia aumentada.' Se divide
en dos formas, en cada una de ellas ya fueron identifica-
dos los genes alterados. En la tipo 1 se encuentra en el
cromosoma 17 y en la tipo 2 en el cromosoma 22. Son
heredados de manera autosémica dominante pero hasta
60% de los casos puede ser esporadicos.” Existen crite-
rios diagndsticos para cada una de las neurofibromatosis.?

La neurofibromatosis tipo 1, también conocida como
enfermedad de Von Recklinghausen, estd caracterizada
por la presencia de lesiones café con leche (cafe au lait),
alteraciones dseas y neurofibromas de nervios periféricos
o centrales. En 10 a 25% de los pacientes con esta enfer-
medad hay afeccion gastrointestinal .**

Los neurofibromas gastrointestinales son generalmen-
te lesiones tardias de la enfermedad, pero en casos excep-
cionales pueden ser el signo inicial de la enfermedad en
pacientes que no tienen estigmas clinicos de la misma que
la intuyan. La localizacién més frecuente es en estomago
y yeyuno aunque también han sido reportadas otras como
ileon y colon. Las lesiones estdn constituidas por un so-
brecrecimiento de tejido nervioso submucoso en el me-
sénquima adyacente.®’” Los pacientes con neurofibroma-
tosis en el aparato digestivo pueden presentarse en gene-

ral con dos tipos de sintomatologia: hemorragia de tubo
digestivo u oclusion intestinal (por oclusién intraluminal
o intususcepcion).®®

Cada uno de nuestros pacientes present6 alguna de
estas sintomatologias. Mientras que en el primer caso la
manifestacion fue hemorragia, la paciente presentaba las
manifestaciones clinicas clésicas de la enfermedad de
Von Recklinghausen: lesiones dérmicas café con leche,
neurofibromas subcutianeos, antecedentes familiares y
lesiones 6seas. En el segundo caso se manifestd como
oclusidn intestinal y fue ésta la primera evidencia de la
enfermedad.

Como ya se menciond, en la neurofibromatosis hay au-
mento en la incidencia de tumores benignos y malignos. La
degeneracion maligna que se encontrd en uno de los pa-
cientes estd reportada en menos de 5% de los casos.®

El tratamiento de los pacientes con neurofibro-
matosis gastrointestinal estd encaminado a extirpar los
segmentos que estén ocasionando la sintomatologia
porque no es raro que presenten lesiones diseminadas.
La evolucién posoperatoria de los pacientes es por lo
general satisfactoria.
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