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Neurofibroma cervical pediatrico. Reporte de caso
Pediatric cervical neurofibroma. A case report

Juan Francisco Oré Acevedo', Martin La Torre Caballero’,
Rosmery Urteaga Quiroga'

" Médico de Cirugia de Cabeza, Cuello y Maxilofacial, Instituto Nacional de Salud del Nifio, Lima, Peru.

Resumen

Los neurofibromas son tumores benignos frecuentes en la region de la cabeza y cuello, los cuales son referidos al especialista para
su tratamiento respectivo. Se reporta el caso de un varén de 14 afios con un tumor cervical de 14 cm en su diametro mayor, el cual
desplazaba las estructuras de la linea media debido al tamafio que presentaba. Después de la reseccion quirtrgica, el estudio de
patologia lo catalogd como neurofibroma. Sin déficit motor, salvo la pérdida de la sensibilidad del paladar blando, el reflejo nauseoso
y con el sindrome de Horner ya presente, el paciente fue dado de alta. Se concluye que el tratamiento de los neurofibromas es
eminentemente quirurgico, siendo ideal la reseccion total y parcial segun las peculiaridades del neurofibroma. Se puede presentar
déficit neurolégico, de acuerdo al nervio de donde se origina.

Palabras clave. Neurofibroma, Cervical; Pediatria; Cirugia.

Abstract

Neurofibromas are benign tumors of frequent presentation in the head and neck. We report the case of a 14 years old male who
presented a cervical tumor 14 cm in length. Despite the size of the tumor and the fact that it displaced the cervical midline structures,
the patient remained asymptomatic. The pathology report following surgery was of a neurofibroma. On discharge there were no motor
limitations present, but loss of soft palate sensitivity and nauseous reflex, and the previous Horner syndrome. Surgery is the gold
standard treatment and total resection is ideal, but debulking is preferred according to the neurofibroma characteristics. Neurological

deficit could be expected.
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INTRODUCCION

Se define a los neurofibromas como
tumores benignos originados del tejido
neural, presentando tanto elementos
derivados de este como del tejido co-
nectivo circundante. El neurofibroma
corresponde a un tumor dependiente
de la cubierta fibrosa del tejido ner-
vioso, a diferencia del Schwannoma,
el cual es proliferacién de las células
de Schwann. Los tumores neurogé-
nicos tienen diversas presentaciones,
son (nicos o miltiples, y pueden tener
origen de las diversas estructuras ner-

viosas 4.

Se dividen en dos tipos, plexiforme
y cutdneo. Los plexiformes suelen ser
congénitos, pueden ser localmente in-
vasivos y tienen 4 a 5% de probabili-
dades de malignizacién. Los cutdneos

se presentan tipicamente en la etapa
prepuberal y no tienen potencial ma-
ligno @),

Los tumores neurogénicos son de
consistencia sélida y pueden origi-
narse de cualquier tejido nervioso de
la regién de la cabeza y del cuello. Su
localizacién es predominantemente a
nivel del espacio parafaringeo, seguido
de la regién cervical. Ocasionalmente
pueden presentar el sindrome de Hor-
ner, si el origen es la cadena simpética
cervical. Su crecimiento es lento y nor-
malmente asintomdtico. En los casos de
gran tamafio es evidente la deformidad
estética con o sin compromiso dseo y
pueden llegar a comprimir la via aérea
y/o digestiva, con deformidad de las es-
tructuras vecinas, limitacién funcional

o dolor ¢12,

La tomografia y la resonancia mag-
nética son estudios de eleccién. En
ambas se puede ver la relacién con los
vasos profundos del cuello, laringe, tra-
quea y eséfago, asi como determinar el
tamafio tumoral y la existencia de infil-
tracién o capsula periférica al tumor. La
cirugia es el tratamiento de eleccidn,
sin dejar de lado el riesgo de morbilidad
debido a los diversos nervios que discu-
rren por la regién cervical. Debido a la
recurrencia significativa, la edad de la
cirugfa es controversial.

La quimioterapia y la radioterapia
no estan indicadas en esta patologfa. La
transformacién maligna es sumamente

rara @910,

Se presenta este caso debido a que,
a pesar del tamafio considerable del tu-
mor, no mostrd sintomas y la probabi-
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Figura 1. Fotografias del pre y post operatorio; vistas frontal, lateral e inferior.

lidad de secuela neurolégica. La resec-
cién total quirdrgica fue el tratamiento
de eleccién, teniendo como objetivo la
reinsercion social del paciente sin limi-
taciones funcionales.

COMUNICACION DEL CASO

Paciente var6én de 14 afos que acudié
por tumor cervical de crecimiento len-
to durante 2 afios, indoloro, sin altera-
ciones como disfonia, disfagia o disnea;
dicha tumoracién tenfa consistencia
firme, limites bien definidos, mévil y
sin compromiso de la piel. Ademss, el
paciente presentd desde su ingreso a
la institucién un sindrome de Horner,
evidente por la ptosis palpebral del
lado comprometido (figura 1), el cual
se mantendria en el postoperatorio. Se
denotaba que el tumor dependia del
plexo simpatico cervical.

El paciente presentaba cicatriz de
una biopsia previa en la institucién que
lo refiri6, biopsia que fue frustra por la
profundidad del tumor.

Se le realizé tomografia cervical con
contraste para su tratamiento quirtrgi-
co, mostrando una tumoracién cervical
derecha de aproximadamente 10 cm, la

cual no infiltraba las estructuras veci-
nas, pero desplazaba la via aérea larin-
go-traqueal. En las imégenes se apreci6
una cdpsula definida periférica al tumor
de contenido heterogéneo, ausencia de
calcificaciones, avascular y sin destruc-
cién o infiltracién de estructuras veci-
nas.

Dicha tumoracién se localizaba por
delante de los cuerpos vertebrales, des-
de la parte superior hasta el cuello del
céndilo mandibular y la fosa supraclavi-
cular, estando ubicada por dentro de la
rama mandibular (figura 2).

Con el diagnéstico de tumor cervi-
cal, probable neurofibroma, por su lo-
calizacién y caracteristica tomogréfica,
se procedi6 a la cirugfa.

Bajo anestesia general se realizé la
diseccién hasta la aponeurosis cervical
profunda con diseccién del paquete
vasculonervioso cervical (arteria card-
tida, vena yugular interna y nervio neu-
mogéstrico), logrando la reseccién del
neurofibroma, tumor sélido de consis-
tencia dura, forma ovalada y sin abun-
dante vascularizacién (figura 3).

Durante el postoperatorio inmedia-
to, al examen fisico no se evidenci6

Figura 2. Tomografia cervical: cortes axiales, coronales y sagital.



Figura 3. Pieza operatoria: neurofibroma.

lesién de los pares craneales motores
(facial, neumogéstrico, espinal e hipo-
¢gloso), nervio frénico simpéatico cervi-
cal o de los troncos del plexo braquial.
Presenté anestesia a nivel del paladar
blando ipsilateral, con pérdida del re-
flejo nauseoso a la palpacién, y mante-
niéndose presente el sindrome de Hor-
ner. Debido a la evolucién adecuada,
fue dado de alta. No ha existido recidi-
va de la tumoracién a los tres afios de
control postoperatorio.

DISCUSION

Los neurofibromas en cabeza y cuello
son tumores benignos dependientes de
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los pares craneales o de los nervios peri-
féricos en dicha region. Pueden llegar a
alcanzar grandes dimensiones, sin pro-
ducir déficit neurolégico, siendo mas
llamativa la deformidad facial o cervi-
cal por la extensién del tumor mismo.

Como los neurofibromas son de-
pendientes de los nervios con funcién
motora, predominantemente, como se-
cuela pueden presentar limitacién fun-
cional especifica, requiriendo terapia
fisica en el postoperatorio u otro trata-
miento quirdrgico secundario.

El tratamiento de los neurofibromas
es exclusivamente quirdrgico, tratando
de establecer antes de la cirugia, de ser
posible, el nervio del cual se origina o
es dependiente. La reseccién completa
es el tratamiento ideal. Sin embargo, en
ocasiones no es posible debido al déficit
funcional significativo que ocasionarfa,
en cuyo caso se podria aceptar reseccio-
nes parciales.
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