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Casos Clinicos

Arch. Esp. Urol., 59, 9 (899-901), 2006

NEUROFIBROMA DE LA VEJIGA: CASO
CLINICO Y REVISION DE LA LITERATURA.

Pedro Manuel Cabrera Castillo, Sergio Alonso y
Gregorio, José Ramén Cansino Alcaide, Alfredo
Aguilera Basan y Javier Jesis De la Pefia Barthel.

Servicio de Urologia. Hospital Universitario la Paz. Madrid.
Espana.

Resumen.- OBJETIVO: la prevalencia de la enfermedad
es | de cada 3000 nacimientos vivos, siendo mds fre-
cuente en hombres que en mujeres con una relacion 3:1 en
todas las razas. los neurofibromas del tracto genitourinario
provienen generalmente de los nervios pélvicos, vesicales
y del plexo prostatico. La vejiga es el érgano mds afecta-
do del tracto urinario; la neurofibromatosis vesical puede
presentarse como un proceso infiltrativo difuso o como un
neurofibroma aislado. En la vejiga los neurofibromas se
originan de los ganglios nerviosos de la pared vesical y se
tiien positivamente para la proteina S-100 y el colégeno
de fipo IV con técnicas de inmunohistoquimica.

METODOS: Se realiza una revisién de la literatura acerca
de neurofibromas en el tracto urinario y en especial del
neurofibroma de la vejiga. Presentamos un caso de una
mujer de 45 afos de edad que acude a la consulta de
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urologia con sindrome miccional e infecciones urinarias de
repeticién. Se realizan pruebas de imagen en las que se
evidencia masa endovesical en cara lateral izquierda de
la vejiga y engrosamiento difuso de la pared vesical. El
engrosamiento de la vejiga es el hallazgo mas caracteris-
tico en los estudios de imagen que también puede estar
presente en ofras patologias como son el pseudotumor in-
flamatorio y el leiomioma, por lo que el diagnéstico final se
realiza mediante el estudio anatomo-patélogico

RESULTADOS: llama la atencién en el caso clinico que
presentamos, que se frata de una enferma que no fenia
diagnéstico previo de neurofibromatosis, siendo la afec-
cién vesical la primera manifestacion de la enfermedad.
Es por eso que en este caso fue dificil sospechar el diag-
néstico final dada la ausencia de ofras manifestaciones
caracteristicas de la patologia. Se realiza reseccién tran-
suretral del tumor, y el diagnéstico se realiza por el estudio
anatomo-patolégico e inmunohistoquimico de las muestras
obtenidas. Posteriormente se sigue a la enferma en las con-
sultas de urologia y es remitida al servicio de Medicina
Interna para descartar manifestaciones de la enfermedad
en ofros érganos

CONCILUSIONES: la neurofibromatosis es una enferme-
dad sistémica que es muy poco frecuente, y la afectacion
del tracto urinario por neurofibromas lo es atn més. la veji-
ga es el 6rgano que mas frecuentemente se afecta del siste-
ma urinario y suele ser como una infiliracién difusa o mas
raramente como un tumor solitario. El diagnéstico final es
anatomo-patolégico e inmunohistoquimico. El fratamiento
suele ser conservador . Se debe estudiar al enfermo con el
objetivo de descartar manifestaciones de la enfermedad,
asi como realizar seguimiento para valorar la aparicién de
nuevas lesiones

Palabras clave: Neurofibromatosis. Vejiga. Estudio
inmunohistoquimico

Summary.- OBJECTIVE: The prevalence of the disease
is 1/3000 newborns; it is more frequent in men than in
women with a 3:1 ratio in all races. Genitourinary fract
neurofibromas usually arise from the pelvic and bladder
nerves, and the prostatic plexus. Bladder is the most
frequently affected organ of the urinary tract; bladder
neurofibromatosis may present as a diffuse infiltrative pro-
cess or an isolated neurofibroma. Bladder neurofibromas
arise from nervous ganglia of the bladder wall and stain
positive for protein S-100 and type IV collagen with
immunohistochemical techniques.

METHODS: We performed a bibliographic review about
urinary fract neurofibromas, and specifically of bladder
neurofibroma. We report the case of a 45-year-old female
consulting for voiding symptoms and recurrent urinary fract
infections. Imaging tests showed a mass in the left lateral
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wall of the bladder and diffuse thickening of the bladder
wall. The thickening of the bladder wall is the most charac-
teristic finding in imaging fests, which may also be present
in other diseases such as inflammatory pseudotumor and
leiomyoma, so that final diagnosis should be achieved by
pathologic studly.

RESULTS: The case is relevant for the absence of previous
diagnosis of neurofibromatosis, being bladder involvement
its clinical debut. This is why it was difficult fo suspect the
final diagnosis: the absence of other characteristic clinical
manifestations of the disease. Transurethral resection of the
tumor was performed and pathologic and immunohistoche-
mical studies offered the final diagnosis. The patient was
followed in the urology clinic and also sent to the internal
medicine department to rule out other organs involvement
of the disease.

CONCILUSIONS: Neurofibromatosis is a rare systemic di-
sease, and urinary fract involvement is rarer. Bladder is the
most frequently involved organ in the urinary tract, generally
as a diffuse infiliration or more rarely a solitary tumor. The
final diagnosis is pathological and immunohistochemical.
Treatment is usually conservative. The patient should be
worked up to rule out other manifestations of the disease,
and followed to evaluate the development of new lesions.

Keywords: Neurofibromatosis. Bladder. Immunohisto-
chemical studly.

INTRODUCCION

La neurofibromatosis es una enfermedad hereditaria au-
tosémica dominante. Se trata de un trastorno que afecta
las células de Schwan vy los fibroblastos de la vaina de
los nervios. Fue descrita por primera vez en 1849, pero
fue realmente von Recklinghausen quien la describié en
detalle y en su honor se dié el nombre a la enferme-
dad. El gen de la neurofibromatosis estd ubicado en el
cromosoma 17 (1).

La prevalencia de la enfermedad es 1 de cada 3000
nacimientos vivos, siendo mds frecuente en hombres que
en mujeres con una relacién 3:1 en todas las razas (2).

Puede afectar précticamente cualquier érgano de la
anatomia. Los neurofibromas del tracto genitourinario
provienen generalmente de los nervios pélvicos, vesica-
les y del plexo prostatico. La vejiga es el 6rgano mas
afectado del tracto urinario; la neurofibromatosis vesical
puede presentarse como un proceso infiltrativo difuso o
como un neurofibroma aislado.

INEUROFIBROMA DE A VEJIGA: CASO CLINICO Y REVISION DE LA LITERATURA.

La neurofibromatosis vesical es mas frecuente en nifios
y en adultos j6venes y se manifiesta con sinfomas de
obstruccion del tracto urinario, incontinencia urinaria,
irritabilidad vesical, dolor en flanco, hematuria o masa
tumoral en la pared vesical (3). Los neurofibromas vesi-
cales pueden identificarse con pruebas de imagen como
la ecografia, urografia intravenosa (UIV), Tomografia
Axial Computarizada (TAC), cistoscopia y biopsia, que
constituyen las pruebas habituales que se realizan para
el estudio de afecciones vesicales; el diagnéstico defini-
tivo es por anatomia patolégica.

En la vejiga los neurofibromas se originan de los gan-
glios nerviosos de la pared vesical y se tifien positiva-
mente para la proteina S-100 y el colageno de tipo IV
con técnicas de inmunohistoquimica.

El tratamiento generalmente es conservador, a menos
que se observe dilatacion del tracto urinario superior,
o la masa produzca pérdida importante del volumen
vesical con sintomas discapacitantes. Se debe realizar
seguimiento para detectar la posible transformacién ma-
ligna del tumor hacia un neurofibrosarcoma, lo cual es
muy poco frecuente (4).

CASO CLiNICO

Mujer de 45 afios de edad que acude a la consulta de
urologia con sindrome miccional e infecciones urinarias
de repeticién. La paciente tenia antecedentes de hipo-
tiroidismo, hipertensiéon arterial en tratamiento habitual
con atenolol y enalapril, fumadora de 10 cigarrillos dia
e infervenida de colecistectomia. En la exploracién fisi-
ca no se evidenciaron hallazgos patolégicos. Se realiza
ecografia renal y vesical en la que se objetiva engro-
samiento irregular de la pared de la vejiga (Figura 1).
Se realiza posteriormente cistoscopia en la cual se evi-
dencia vejiga de poca capacidad con neoformacion de
aproximadamente 5 centimetros de didmetro de aspec-
to sélido en la cara lateral izquierda hacia fondo y cara
anterior, de aspecto inflamatorio y limites poco defini-
dos. En la TAC abdomino-pélvico (Figura 2), se observa
vejiga con engrosamiento difuso de su pared, siendo
més importante en el lado izquierdo. Tras la administra-
cién de contraste se observa captacién difusa de toda la
pared vesical con marcado realce de la mucosa parietal
izquierda. No se observan adenomegalias mesentéri-
cas ni retroperitoneales. Citologia de orina negativa en
dos ocasiones para células tumorales.

Ante dichos hallazgos se procede a realizar reseccién
transuretral de neoformacién vesical més toma de biop-
sias vesicales aleatorias.

Las muestras obtenidas fueron enviadas para andlisis
anatomo-patolégico, en el que se evidencia prolifera-
cién difusa de células fusiformes y alargadas a nivel
de la lémina propia, con gran neoformacién vascular;
ademds se observan estructuras nodulares constituidas
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FIGURA 1. Ecografia de vejiga. Se observa el engrosa-
miento irregular de la pared vesical, més acentuado en la
pared lateral izquierda.

por un material eosinéfilo acelular cuyas fibras se dis-
ponen de forma arremolinada, constituyendo cuerpos
de Wagner-Meissner, en disposicién concéntrica simu-
lando estructuras nerviosas. Mediante técnicas de inmu-
nohistoquimica se confirma que las células fusiformes y
los cuerpos de Wagner-Meissner son intensamente po-
sitivos frente al antisuero S-100, por lo cual se confirma
el diagnéstico de neurofibromatosis difusa de la pared
vesical.

Se remite a la paciente a la consulta de Medicina Inter-
na para continuar con el estudio y descartar otras ma-
nifestaciones de neurofibromatosis en otros 6rganos. De
la misma manera la enferma es seguida por la consulta
de urologia periédicamente para vigilar la aparicién de
nuevas neoformaciones.

DISCUSION

La afectacién vesical en el contexto de una neurofibro-
matosis es excepcional, solo existen reportados en la
literatura alrededor de 60 casos.

El engrosamiento de la vejiga es el hallazgo mas carate-
ristico en los estudios de imagen, como se evidencié en
la ecografia renal y en la TAC abdomino-pélvica de este
caso, aunque también puede presentarse como tumores
aislados que protruyen hacia la luz vesical. El engrosa-
miento de la pared vesical también puede estar presente
en ofras patologias como son el pseudotumor inflama-
torio y el leiomioma, por lo que el diagnéstico final se
realiza mediante el estudio anatomo-patélogico, siendo
necesario la utilizacién de técnicas de inmunohistoqui-
mica para diferenciar adecuadamente las células.

Liama la atencién en el caso clinico que presentamos,
que se trata de una enferma que no tenia diagnéstico
previo de neurofibromatosis, siendo la afeccién vesical

FIGURA 2. Engrosamiento difuso de la pared vesical.
Realce tras la administracién de contraste, mas acentuado
en la pared lateral izquierda.

la primera manifestacién de la enfermedad. Es por eso
que en este caso fue dificil sospechar el diagnéstico fi-
nal dada la ausencia de otras manifestaciones caracte-
risticas de la patologia.

Como se coment6 anteriormente, el manejo de la neu-
rofibromatosis vesical suele ser conservador (5), a me-
nos que exista dilatacion del tracto urinario superior o
pérdida importante del volumen vesical que ocasione
sintomas a los enfermos.

Es importante destacar que en estos casos hay que rea-
lizar seguimiento periodico de los enfermos ya que el
crecimiento del tumor puede ser signo de transforma-
cién maligna, lo cual ocurre entre el 5% y el 10% de
los casos (6); de éstos tumores, el 22% puede presentar
mestastasis (4).
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