NOTAS CLINICAS

Meningocele intratoracico en la enfermedad
de Von Recklinghausen. Presentacion de un caso
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La causa mas frecuente de tumores en el mediastino poste-
rior en jévenes suele ser los tumores neurogénicos. El menin-
gocele se ha descrito excepcionalmente como causa de masa
en dicha region, y los casos se han comunicado fundamental-
mente en pacientes con neurofibromatosis. Presentamos un
caso clinico de un paciente con neurofibromatosis tipo I y
meningocele intratoracico.
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Intrathoracic meningocele in Von
Recklinghausen’s disease. A case report

Posterior mediastinal tumors in young people are most
often neurogenic. The presence of a meningocele has occasio-
nally been described as causing mass in the region and cases
reported have mainly been in patients with neurofibromatosis.
‘We describe a patient with type I neurofibromatosis and
intrathoracic meningocele.

Key words: Meningocele. Neurofibromatosis. Posterior me-
diastinal tumors.

Introduccion

La neurofibromatosis (NF) o enfermedad de Von
Recklinghausen puede asociarse a la presencia de ma-
sas mediastinicas posteriores, correspondiendo en la
mayoria de los casos a tumores neurogénicos, funda-
mentalmente neurofibromas'. También se ha descrito
la existencia de meningoceles laterales, aunque de
forma excepcional.

Presentamos el caso de un paciente joven, con ima-
gen radiologica de masa en el mediastino posterior
cuyo diagnéstico correspondié a un meningocele.

Caso clinico

Paciente de 20 anos de edad que acudié a las consultas
para estudio de cuadro febril prolongado. Entre sus antece-
dentes familiares destacaba padre con tuberculosis (TBC)
pulmonar y osteoarticular, y un hermano con un tumor
cerebral y manchas cutdaneas “café con leche” que padecid
TBC pulmonar y realizé tratamiento de forma correcta.
Entre sus antecedentes personales destacaba una interven-
cion por escoliosis a los 14 afios de edad con implantacion
de una barra de Harrington y postoperatorio de la interven-
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cién complicado con hemorragia digestiva alta por lesiones
agudas de la mucosa gastrica. Tras la intervencién quedo
asintomatico. En los ultimos afios hdbito tabaquico de 10 ci-
garrillos/dia.

Dos meses previos al estudio actual present6 un cuadro de
tos con febricula que cedid con antibioticos de forma ambu-
latoria. Un mes después presenté un cuadro similar que
mejoré con tratamiento antibidtico, pero tras suspender el
mismo volvié a presentar recaida consistente en tos con
expectoracion mucosa, rinorrea, odinofagia y molestias 6ti-
cas, razén por la cual se remiti6 al hospital para estudio.

En la exploracion clinica presentaba un buen estado gene-
ral, destacando en la inspeccion la existencia de multiples
manchas color “café con leche” y varias lesiones verrugosas
en piel, asi como nédulos pigmentados en iris compatibles
con noédulos de Lisch. Cicatriz de intervencidon paraverte-
bral derecha. La faringe presentaba signos inflamatorios y
en la auscultacon tordcica existian minimos crepitantes en la
base derecha. El resto de la exploracion fue normal. Los
datos de la exploracion y el antecedente familiar eran com-
patibles con el diagndstico de neurofibromatosis tipo 1
(NF-1), segun los criterios diagndsticos actuales2.

Los analisis practicados (hemograma, bioquimica general
y hepadtica, serologia para neumonias atipicas) fueron nor-
males. Baciloscopias de esputo e IFD de esputo para Legione-
{la normales. La radiografia de torax (fig. 1) mostré la exis-
tencia de una masa de unos 6 cm de didmetro de densidad
homogénea, nitida, de bordes bien definidos, que en la placa
lateral se encontraba situada en mediastino posterior, a nivel
paravertebral derecho aproximadamente a la altura de D7.
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Fig. 1. Radiografia posteroanterior de torax. Masa redondeada bien cir-
cunscrita que parece estar situada en mediastino posterior. La densidad
metal corresponde a una barra de Harrington.

La tomografia computarizada tordcica (fig. 2) confirmé los
hallazgos de la radiografia de térax, demostrando la existen-
cia de una masa bien delimitada, con densidad liquido que
hacia protrusion a través del agujero intervertebral hacia el
mediastino posterior, sin compresion de 6rganos adyacentes
ni lesion del cuerpo vertebral. Una ecografia toracica demos-
tré que la masa tenia contenido liquido.

Ante la sospecha de tumor neurogénico y dada la tenden-
cia de los mismos a la malignizacion en pacientes jovenes se
optd por el tratamiento quirurgico. Se realizd toracotomia
sobre cicatriz previa, apreciandose tumoracion en surco cos-
tovertebral de contenido liquido, sin pediculo, procediéndo-
se a la reseccion tras cerclaje previo. El diagnésico anatomo-
patoldgico fue de tejido fibroso con raices de nervios
compatible con meningocele. La evolucidon posterior fue
buena y sin complicaciones, encontrandose el paciente asin-
tomatico.

Discusion

Las neurofibromatosis (NF) son un conjunto hete-
rogéneo de al menos dos trastornos hereditarios con
transmision autosémica dominante y variable expre-
sividad clinica, caracterizados por la presencia de
anomalias progresivas de la piel, sistema nervioso
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Fig. 2. TAC de torax. Meningocele toracico lateral derecho asociado a
agrandamiento del orificio intervertebral.

central y periférico, esqueleto, glandulas de secrecién
interna y, en ocasiones, otros 6rganos y sistemas’, Se
pueden observar dos formas clinicas de la enferme-
dad: la NF-1 o enfermedad de Von Recklinghausen
y la neurofibromatosis tipo II, siendo la mas frecuente
la primera, cuyo rasgo fenotipico predominante lo
constituyen las llamadas “manchas café con leche” y
los tumores de los nervios periféricos. En la NF-1
estos tumores pueden ser tanto neurofibromas como
schwannomas®, encontrdndose en la piel o en los ner-
vios periféricos profundos. De ahi que en estos pa-
cientes exista una mayor propension a presentar tu-
mores mediastinicos. La NF se asocia también con
deformidades 6seas, como espondilolistesis o agran-
damiento del orificio intervertebral, pero la deformi-
dad ¢6sea mas frecuente es la escoliosis®. En el caso
descrito el paciente habia sido intervenido de escolio-
sis a los 14 afios.

El meningocele paravertebral es una anomalia poco
frecuente de las meninges, que se manifiesta por la
protrusion lateral de la duramadre y la aracnoides a
través del orificio intervertebral, proyectdndose en el
canal tordcico posterior. El 85% de los meningoceles
paravertebrales tordcicos se han encontrado en pa-
cientes con neurofibromatosis®. El primer caso fue
descrito por Pohl” en 1933, y desde entonces tan sélo
se han descrito una centena de casos®'°, siendo menos
frecuentes que los neurofibromas. Ocasionalmente es-
tos meningoceles pueden ocurrir a nivel cervical'l,
lumbar o sacro'?.

Clinicamente los pacientes con un meningocele
pueden presentar tos o disnea, pero lo mas frecuente
es el hallazgo accidental en un paciente asintomadti-
co'’. En otras ocasiones pueden ocasionar sintomato-
logia neuroldgica, como déficit sensoriales, debili-
dad, hiperreflexia o paresia severa por compresion
medular, siendo necesario el tratamiento quirargico'?.
En nuestro caso la sintomatologia fue atribuida a
infeccion de vias altas, y el hallazgo radiolégico de la
masa en mediastino posterior fue casual. Esto se co-
rrobora por el hecho de que en la tomografia no
existia compresion de parénquima pulmonar ni neu-
monitis obstructiva.

En el diagnostico diferencial de una masa en me-
diastino posterior en un paciente con NF hay que
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incluir en primer lugar las neoplasias primarias como
el neurofibroma o neurinoma, que se extienden des-
de el espacio intradural al extradural. Sin embargo,
también hay que pensar en la posibilidad de que se
trate de un meningocele, como en el presente caso.

En los ultimos afios han adquirido importancia las
técnicas de imagen para el diagnostico y seguimiento
de pacientes con masas de mediastino posterior. En
un primer momento, la mielografia proporcioné una
técnica util para la evaluacién de un posible meningo-
cele’®. Posteriormente la TAC y la RMN han permiti-
do una localizacién exacta de los meningoceles toréci-
cos!'® y una aproximacion diagndstica mediante el
estudio de densidades, asi como para valorar el cardc-
ter invasivo o no de la masa'’'%. En nuestro caso se
realizé una TAC donde se pudo observar la existencia
de una masa de paredes delgadas que, desde el canal
medular, sobresalia a través del orificio intervertebral.
Abe et al'” han demostrado recientemente un movi-
miento pulsatil del liquido cefalorraquideo en un caso
de meningocele intratordcico. Sin embargo, es posible
obtener informacion exacta de la forma, tamafio, rela-
ciones anatomicas con los 6rganos circundantes y ca-
racteristicas internas de la masa quistica con técnicas
de resonancia magnética habituales, sin introduccién
de contraste en el canal medular, como en el caso de
Nakasu et al'.

Aunque poco frecuente, el meningocele debe in-
cluirse en el diagnoéstico diferencial de una masa en
mediastino posterior, sobre todo en pacientes con
NF-1.
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