MEDICINA INTERNA EN IMAGENES

Neurofibromatosis tipo II con afectacion pelviana

Servicio de Urologia. Hospital Italiano de Buenos Aires

Figura 1. Tumor pelviano con areas sélidas y quisticas que realza con contraste
de manera heterogénea.

Se trata de una mujer de 25 afos con diagndstico de neurofibromatosis (NF) tipo I en seguimiento por una voluminosa
formacion expansiva a nivel lumbosacro. La masa fue aumentando de tamafio sin provocar sintomas hasta que desarrolla
incontinencia urinaria y fecal y finalmente se complica con retencion aguda de orina.
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Como antecedentes presenta hipoacusia severa por neurinomas vestibulares bilaterales y antecedentes de exéresis de
meningioma de la hoz, exéresis de neurinomas dorsales en niveles D5 y D6, y colocacion de catéter de derivacion ven-
triculoperitoneal por hidrocefalia.

La ecografia mostré un rifién derecho de forma normal pero disminuido de tamafio con ecoestructura homogénea y
espesor cortical disminuido, marcada uronefrosis con apertura piélica de aproximadamente 28 mm de diametro AP.
El rifién izquierdo no tenia particularidades. En la region pelviana del lado derecho, se observa voluminosa formacion
solido-quistica, de aproximadamente 109 x101 mm, que presenta vascularizacion al Doppler color, y desplazamiento
contralateral de los 6rganos pelvianos.

Laresonancia magnética (RM) mostrd un tumor con areas solidas y quisticas, que ha crecido de manera significativa desde
su origen en el sector sacro hacia la endopelvis, y que ejerce compresion y desplazamiento vesicouterino y que provoca
uronefrosis derecha. Hay atrofia de masa muscular glatea derecha. El contraste provoca realce de forma heterogénea.
La anatomia patoldgica de la masa pelviana resecada identificé un schwannoma celular bien diferenciado.

La localizacion de neurofibromas en la pelvis es muy poco frecuente. Se originan en nervios de pelvis, vejiga y plexos
prostaticos. Pueden ser aislados, superficiales o infiltrantes. Cuando aparecen en la pelvis, la vejiga suele estar afectada.
Los sintomas de presentacion pueden ser obstructivos, incontinencia de orina, hematuria, polaquiuria entre otros. El
riesgo de malignizacion es del 12-29% en caso de localizacion pelviana. La RM es el mejor método de imagenes para
su estudio. Las lesiones que sugieren neurofibromas en estudios por imagen en pacientes con NF no requieren biopsia
para confirmar el diagnostico. El tratamiento debe ser conservador, reservando el abordaje quirirgico inicamente para
aquellos casos con repercusion clinica.
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