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CASO 1

Paciente vardén de 41 afos, remitido por el
Servicio de Rehabilitacién por lumbociatalgia irrita-
tiva derecha, no deficitaria, de 8 afios de evolu-
cién, sin diagnéstico etiolégico. Se habian realiza-
do RX, TC, RM, gammagrafia 6sea y EMG

informadas como normales.

La exploracién clinica efectuada en el momen-
to de la primera visita en la Unidad de Dolor fue
compatible con el diagnéstico de presuncion. Se
instaurd tratamiento del dolor con AINE y opioides
menores y se solicitd interconsulta con la Unidad
de Nervios Periféricos del Servicio de COT.

Las exploraciones efectuadas de nuevo permi-
tieron orientar el diagnéstico hacia un probable
neurinoma del plexo lumbosacro derecho (Figs. 1
y 2). Los estudios de dermatologia (presencia de
salpicado en regién axilar) y genética molecular,
orientaron el diagnéstico definitivo como neurofi-
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Figuras 1 y 2. Resonancia que muestra tumoracién anterior de la pelvis derecha situada por delante de la hemivértebra
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bromatosis. Los estudios de genética en el resto de
la familia fueron negativos.

Dada la persistencia del dolor radicular y
antes de la toma de decisién terapéutica definitiva,
instauramos tratamiento farmacolégico con analgé-
sicos, antidepresivos, antiepilépticos, opioides me-
nores y TNS.

Fue intervenido quirdrgicamente por via anterior
por un equipo quirdrgico multidisciplinar (C. Gene-
ral, C. Vascular, Unidad del Raquis) practicando la
exéresis de la tumoracién. En el postoperatorio man-
tuvimos la misma pauta de tratamiento farmacolégico
instaurada previamente a la operacién. Este trata-
miento se mantuvo durante 3 meses, iniciando la
reduccién de las dosis de forma progresiva.

A los 5 meses de la operacién, cuando se
encontraba en franca regresién del dolor radi-
cular, inicié gonalgia izquierda, que inicialmen-
te fue etiquetado de dolor de origen femoropa-
telar, pero que en la RM se demostré debido a
un neurinoma de una rama sensitiva del nervio
safeno que requirié tratamiento quirdrgico para
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su exéresis. La AP corroboré el diagnéstico de
neurofibroma.

En el postoperatorio se mantuvo el tratamiento
farmacolégico con AINE, amitriptilina, clonaze-
pam, gabapentina y tramadol, obteniéndose un
correcto control tanto de las secuelas del dolor
radicular como del dolor en rodilla.

Al afio y medio de la intervencién quirtrgi-
ca del plexo lumbosacro, empeora el dolor radi-

CASO 2

Paciente mujer de 18 afios, con antecedentes
de escoliosis toracolumbar estabilizada y manchas
café con leche en tronco y axilas, etiquetada
desde los 12 afios de neurofibromatosis. No exis-
ten antecedentes familiares de la enfermedad.

La paciente nos es remitida desde el Servicio
de Cirugia Torécica por dolor en hemitérax y
escdpula derechos, que aparece después de una
intervencién quirirgica practicada para exéresis de
una masa heterogénea situada en espacio cervical
posterior derecho entre masa paravertebral, trape-
cio, escaleno y elevador de la escapula, que se
extendia caudalmente hasta el nivel del arco poste-
rior de la segunda costilla, compatible con tumor de
neurinoma (Figs. 3 y 4). No existe constancia de que
se produjesen maniobras intempestivas sobre el
plexo braquial durante el acto quirirgico. No se
logré la reseccion completa del tumor.
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Figuras 3 y 4. Resonancia que muestra lesién expansiva localizada en el espacio paravertebral posterior derecho,
extendiéndose desde la altur I | cuerpo vertebrcl C5 hasta T2 de unos 5x4x6 cm. La lesidén presenta unos margenes bien
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cular, requiriendo el aumento de las dosis de
gabapentina y tramadol. Ante la falta de res-
puesta analgésica se remite de nuevo al Servicio
de COT, el cual, tras una nueva RM, comprueba
la recidiva de la tumoracién sacra que se inicia
en el interior de la pelvis y se extiende hacia la
articulacién de la cadera.

El paciente estd pendiente de una nueva
intervencion quirlrgica.

En la visita, anamnesis y exploracién de
ingreso en la Unidad de Dolor se detecté que la
paciente presentaba un dolor que se iniciaba en
la regién escapular y se irradiaba a la regién
axilar hasta los dedos y parte del hemitérax
derecho. El dolor era quemante, en ocasiones
punzante y con hiperestesia cutdnea y disestesias
en extremidad superior derecha. Este dolor se
inici6 en el postoperatorio de la intervencién
quirdrgica pero habia aumentado en intensidad
en el Oltimo mes y actualmente le impedia el
descanso nocturno. La paciente presentaba un
VAS de 7-8 y estaba muy ansiosa.

Con la impresién diagnéstica de dolor de
caracteristicas neuropdticas como secuela de la
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intervencién quirdrgica, en nuestra unidad se le
instauré fratamiento con iontoforesis, amitriptili-
na (10 mg/dia) y gabapentina (300 mg/dia y
aumentos graduales hasta dosis de 900 o 1.200
mg/dia, seglin tolerancia) segin protocolo de
nuestra unidad. Acudié a la consulta a las 3 semanas
de instaurar el tratamiento y de realizar 10
sesiones de iontoforesis con anestésico local y
corticoides y el VAS que nos referia era de 5.
Dado que presentaba molestias de sequedad de
boca no aumentamos la dosis de amitriptilina y
afadimos al tratamiento tramadol a dosis pro-
gresivas hasta alcanzar 150 mg/dia, asociado
a metoclopramida con la finalidad de disminuir
la posible aparicién de nduseas o vémitos. Tam-
bién aumentamos la dosis de gabapentina ya
que sblo tomaba 900 mg/dia y le prescribimos
1.200 mg/dia.

Después de 1 mes y medio de tratamiento
acudié de nuevo a nuestra consulta y el VAS era
de 2-3 y la paciente estaba muy satisfecha, ya que
podia dormir bien y el dolor que presentaba era
soportable, persistiendo de forma leve la hipereste-
sia cutdnea. En este momento afiadimos al trata-
miento pautado crema de capsaicina al 0,025%
asociada a crema EMLA, 3 aplicaciones al dia.
Este tratamiento se mantuvo durante 2 meses y
posteriormente se fueron reduciendo las dosis de
los farmacos de forma progresiva hasta que se
suspendieron, dada la mejoria clinica experimenta-
da por la paciente. En el momento actual continGa
asintomdtica.

Discusion

La neurofibromatosis es una hamartrosis here-
ditaria que afecta tanto al mesodermo como al
neuroectodermo. Estos tejidos hamartomatosos pue-

den aparecer en cualquier érgano del cuerpo. la
enfermedad tiene cardcter autonémico dominante

lesion multiple de una enfermedad de Von Rec-
klinghausen.

Excepto los de la piel, los neurofibromas
pueden malignizar y, por lo tanto, se aconseja su
exéresis. En la neurofibromatosis estos tumores se
encuentran asociados con manchas café con leche
y ofras lesiones como la hipertrofia de tejidos
blandos, incluida la piel, hipertrofia del hueso,
escoliosis, quistes 6seos y otras anormalidades.

Se estima que un 50% de los pacientes de
més de 50 afios con neurofibromatosis desarrolla-
rén la malignizacién en un neurofibroma.

El 60% de los pacientes con neurofibromatosis
tienen algin tipo de alteracién en la columna.
Estan descritos algunos casos de compresién medu-
lar causados por neurofibromas intraespinales que
requieren la descompresion medular anterior o
posterior en funcion de la localizacién del tumor.

Ademés de las manifestaciones clinicas de-
pendientes del efecto masa de los tumores y de su
localizacién, muchos pacientes presentan dolor
local e irradiado en algunos de los tumores, lo que
requiere modalidades combinadas de tratamientos
que incluyen analgesia con fdrmacos indicados en
el tratamiento del dolor neuropdtico, exéresis del
tumor o radioterapia en los casos de localizacién
del tumor de dificil acceso quirirgico.

Organos invadidos por la neurofibromatosis:

1) Piel: Manchas café con leche (normalmente

mas de 4).
Neurofibromas cutdneos.
Hiperpigmentacién difusa o salpicada.
Elefantiasis neuromatosa.

2) SNC: swanomas y neurofibromas en cere-
bro y médula.

o T O SPTISTSH R FIRENEHITl COrTumeréiramkeindes, gliomos y meningiomas.
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5) Visceras: afectaciéon de boca y lengua.
Tracto gastrointestinal.

Laringe.

Tracto respiratorio.

Tracto genitourinario.

Para el diagnéstico de la enfermedad se
requieren como minimo 2 de los siguientes criterios
clinicos:

1) Més de 6 manchas café con leche (diame-
tro superior a 1,5 c¢cm en pacientes pospubertad y
de mas de 5 mm de diaGmetro en pacientes prepo-
beres).

2) Presencia de 2 o més neurofibromas.

3) Salpicado en la regién inguinal o axilar.
4) Glioma éptico.

5) Dos o méas nédulos de Lisch en iris.

6) Una lesién tipica ésea.
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Diagnéstico diferencial

El diagnéstico diferencial debe hacerse con el
neurilenoma, tipica lesiéon solitaria capsulada de
no mas de 3-4 cm de didmetro localizada a lo
largo de un nervio periférico y més raras veces en
el trayecto cidtico endopelviano. No acostumbran
a dar déficit neurolégico.

Con frecuencia la lesién diseca las fibras
nerviosas sin provocar interrupcién anatémica o
funcional y en estos casos su exéresis puede
hacerse sin dejar secuela neurolégica.

El diagnéstico diferencial entre el neurofibro-
ma y el neurilenoma se alcanza tras el estudio
anatomopatolégico del tumor extraido.
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