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RESUMEN

Introduccion: La neurofibromatosis tipo 1 o neurofibromatosis de Von
Recklinghausen es el trastorno neurocutdaneo mas frecuente, presentandose
aproximadamente en 1 de cada 3 000 personas. Es un sindrome genético que se
transmite de manera autosémica dominante. Los criterios para el diagndstico clinico
se establecieron desde 1988, a partir de dos 0 mas manchas color café con leche
de mas de cinco milimetros de didametro en individuos pospuberales; dos o mas
neurofibromas de cualquier tipo o un neurofibromas plexiforme; pecas axilares o en
region inguinal; glioma 6ptico; dos o mas nodulos de Lisch; lesiones dseas tales
como displasia de esfenoides o afinamiento de la corteza de los huesos largos, con
o sin pseudoartrosis; asi como un familiar de primer grado de consanguinidad con
el diagndstico de neurofibromatosis tipo 1.

Objetivo: Presentar la conducta perioperatoria de los pacientes portadores de
neurofibromatosis tipo 1.

Caso clinico: IRA masculino, blanco de 71 afios con antecedentes patoldgicos de
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neurofibromatosis tipo 1 diagnosticada desde los 15 afios, insuficiencia cardiaca
izquierda, hipertensién arterial y fibrilacién auricular cronica con respuesta
ventricular normal. Se diagnostica neurofibroma lumbar, se realizé exéresis total de
la lesion.

Conclusiones: resulta un desafio para el anestesiélogo la conduccion peri
anestésica del paciente con enfermedad de Von Recklinghausen

Palabras clave: Neurofibromatosis tipo 1, anestesia, complicaciones
perioperatorias.

ABSTRACT

Introduction: The type 1 neurofibromatosis or Von Recklinghausen's
neurofibromatosis is the more frequent neurocutaneous disorder, present in
approximately 1 of each 3 000 persons. It is a genetic syndrome with an autosomal
dominant way of transmission. Criteria for the clinical diagnosis were made in 1988,
from two or more spots of white coffee color larger than 5 millimeters diameter in
postpubertal subjects, two or more neurofibroma of any type or a plexiform
neurofibroma, axillary freckles or in the inguinal region, optical glioma; two or more
Lisch's nodules, bone lesions such as sphenoid dysplasia or a thin cortex of large
bones with or without pseudoarthrosis, as well as a first grade relative blood
relation diagnosed with type 1 neurofibromatosis.

Objective: To present the operative behavior of patients presenting with type 1
neurofibromatosis.

Clinical case: IRA white male patient aged 71 with a pathologic history of type 1
neurofibromatosis diagnosed from 15 years old with a left heart insufficiency, high
blood pressure and chronic auricular fibrillation with a normal ventricular response.
Diagnosis of lumbar neurofibroma was made carrying out a total exeresis of the
lesion.

Conclusions: The peri-anesthetic conduction of patient diagnosed with Von
Recklinghausen's disease is a challenge for the anesthesiologist.

Key words: Type 1 neurofibromatosis, anesthesia, perioperative complications.

INTRODUCCION

La neurofibromatosis tipo I o neurofibromatosis de Von Reckinhausen es un
sindrome genético. El gen mutado se transmite como herencia autosémica
dominante con penetrancia completa y expresividad variable y se corresponde
alrededor de la mitad de los pacientes como indice a nuevas mutaciones.

El gen de la neurofibromatosis 1 se localiza en 17q11.2, su producto es
denominado neurofibromina.?

Es el trastorno neurocutaneo mas frecuente, observandose aproximadamente en 1
de cada 3 000 personas, aunque su incidencia es dificil de determinar, tanto por su
elevada prevalencia como por la gran variabilidad del cuadro clinico, por lo que se
establecié desde 1988 los criterios para el diagndstico clinico: a partir de dos o mas
manchas color café con leche de mas de cinco milimetros en individuos
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pospuberales, dos o mas neurofibromas de cualquier tipo o un neurofibroma
plexiforme, pecas axilares o en region inguinal, glioma éptico, dos o mas nédulos
de Lisch, lesiones dseas tales como displasia de esfenoides o afinamiento de la
corteza de los huesos largos, con o sin pseudoartrosis, asi como un familiar de
primer grado de consanguinidad con el diagndstico de neurofibromatosis tipo 1.%*>

Caso Clinico
Motivo de ingreso: Lesiones en piel

IRA masculino, blanco de 71 afios con antecedentes patolégicos de
neurofibromatosis tipo 1 diagnosticado desde los 15 afios, insuficiencia cardiaca
izquierda compensada hace diez afios con tratamiento a expensas de
espironolactona de 25 mgs cada 12 horas, hipertensién arterial con tratamiento
hace 15 afios y fibrilacidn auricular crénica con respuesta ventricular normal tratada
con digoxina media tableta de 0,25 mg cada 12 horas. Refiere que hace un mes
comenzd con dolor en region lumbar, escozor y aumento de volumen de una de las
lesiones cutaneas en regidén lumbar con secrecion purulenta.

Examen dermatoldgico: Multiples lesiones propias de la neurofibromatosis tipo 1
extendidas por toda la superficie corporal. Lesion lumbar de base ancha movil,
exofitica de aproximadamente doce por quince centimetros de diametro, irregular,
bordes eritematosos, en cuya superficie se observa zona ulcerada con abundantes
secreciones purulentas y sanguinolentas.

Examen oftalmolégico: Se aprecian nddulos de Lisch en ambos ojos en periferia
del iris en horas tres, cuatro, seis y siete.

Fondo de ojo: Opacidad lenticular bilateral mas en ojo derecho, por lo que es
dificil de visualizar polo posterior. Ojo izquierdo: papila definida con excavacién en
limites normales.

Rayos X de torax vista postero-anterior: se visualizan multiples imagenes
nodulares. Cardiomegalia global. Adenomatosis de la aorta.

Electrocardiograma: fibrilacién auricular con respuesta ventricular normal.

Ultrasonido de partes blandas: ecogenicidad irregular de 72 x 73 mms en la
linea media de la regién lumbar de partes blandas que impresiona que no interesa
tejido muscular.

Ultrasonido abdominal: higado con aumento de la ecogenicidad de los vasos
portales, que no rebasa el reborde costal, vesicula de paredes finas sin litiasis
pancreas y bazo normales, ambos rifones de forma, tamano y relaciéon seno
parénquima normales sin ectasia no litiasis.

Resonancia Magnética Columna Lumbar T1, T2 coronal, mixto sagital y
coronal: Se observan cambios degenerativos de la columna lumbar con formacion
de osteofitos anteriores. Cambios de intensidad de sefal de los discos
intervertebrales lumbares y dorsales. A nivel de partes blandas, regién posterior se
observan varias imagenes nodulares, la mayor heterogénea de cien por noventa y
dos milimetros que se comporta hiperintensa en T2 e hipointensa en T1 con el
aspecto de tumores de neurofibromatosis.
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Citologia Aspirativa por Aguja Fina de lesion tumoral: Schawnoma benigno

Una vez en la sala de preoperatorio se procedié a la canalizacién de dos venas
periféricas con canulas plasticas calibre dieciocho. La medicacion preanestésica
consistié en midazolam a dosis de 0,1 miligramos por kilogramos de peso por dosis
mas difenhidramina 5 mg/kg, via endovenosa.

En el quirdfano, fue necesario colocarlo en decubito lateral. Se realizd anestesia
general orotraqueal. Se preoxigen6 de forma habitual. Induccidén con midazolam
0,2 mg/kg de peso, atracurio a dosis de cebado (10 % de la dosis de intubacién),
0,1 mg/kg, fentanilo 5 ug/kg. Posteriormente se administroé la dosis restante del
relajante muscular y se mantuvo la preoxigenacion por tres minutos y 90 segundos.
Antes de la intubacion de la traquea se administro lidocaina al 2 % (2 mg/kg) para
inhibir la respuesta refleja a la laringoscopia. Se realizo intubacién con laringoscopio
de Macintosh y se colocé tubo de 8.0 milimetros con manguito (Fig. 1).

Figura 1. Intubacion orotragueal en

posicion no convencional,

Se corrobord la correcta colocacion por inspeccidon y auscultacion de epigastrio y
ambos campos pulmonares a través de bolsa autoinsuflable. Se fijé y acopl6 al
ventilador Dréager Fabius con un volumen corriente de 8 mL/kg, frecuencia
respiratoria de 10 resp/min. Durante el mantenimiento se utilizé mezcla oxigeno-
oxido nitroso con una fraccién inspirada de oxigeno (FiO;) de 0.50. La analgesia se
realizé con fentanilo a 2,5 5 ug/kg, asi como atracurio a 0,5 mg/kg (Fig. 2).

La monitorizacién basica fue a expensas de electrocardiograma derivacion II,
saturacion de oxigeno de la hemoglobina, frecuencia cardiaca, presién arterial no
invasiva, frecuencia respiratoria, volumen corriente, volumen minuto, tiempo
inspiratorio, relacion inspiracidon/ espiracion y presiones intrapulmonares.

Intraoperatorio: Se repusieron pérdidas hematicas con cristaloides, cloruro de sodio
al 0,9 %. Se registraron signos vitales en rango de normalidad.
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Figura 2. Se corrobord
ventilacion por auscultacion,

Se realizd exéresis total de la lesion con tiempo quirirgico de 45 min, tiempo
anestésico 50 min. Al finalizar la intervencidn quirurgica no existieron signos
clinicos de recuperacién espontanea. Se trasladd a la Sala de Cuidados
Postoperatorios en ventilacidén controlada. Se acopld a un ventilador manométrico
tipo Mark 8 hasta su recuperacion. Se aplico escala de Alderete e indice de Tobin.
Fue extubado sin complicaciones.

DISCUSION

La unidad motora esta constituida por una neurona del asta anterior, su axén
eferente y todas las fibras musculares inervadas por dicho axdn. Los trastornos de
la unidad motora se clasifican en funcién del segmento principalmente afectado por
lo que la lesidn directa de la vaina de mielina por afectacién de las células de
Schwann o del cuerpo neuronal da lugar a una desmielinizacion, con el consecuente
enlentecimiento de la velocidad de conduccion. Cada célula de Schwann mantiene
la vaina de mielina a lo largo de un segmento de la fibra nerviosa, por lo que la
lesion selectiva de células de Schwann produce una desmielinizacion segmentaria.
Los neurofibromas estan formados por células de Schwann y fibroblastos
neurales.®”’

Las manifestaciones clinicas de la neurofibromatosis 1 es un aspecto de interés a
tener en cuenta para la elecciéon del método anestésico.

Sistema nervioso central: Epilepsia, retraso mental, enfermedad vascular
cerebral, neoplasias como gliomas 6pticos, neurofibromas, meduloblastomas,
meningiomas, ependimomas, hamartomas. (9)

Anormalidades del esqueleto: Macrocefalia, displasia de alas de esfenoides,
asimetria craneal, alteraciones del foramen magno, erosiones y/o ampliacion de los
orificios de nervios craneales, ensanchamiento de la silla turca, defecto de la sutura
lamboidea, crecimiento orbital, asimetria y/o hipertrofia o atrofia de huesos
faciales. (10)

Tejidos blandos de la cara: Neurofibromas plexiformes y cutaneos en la segunda
o tercera divisién del nervio trigémino, neurofibroma cutaneo o subcutaneo de la
cara, cuero cabelludo o pabellon auricular. (11)
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Ojo/érbita: Glioma del quiasma 6ptico con o sin afeccidén visual, hemartomas del
iris, exoftalmos (ausencia del hueso esfenoidal con herniacién del I6bulo temporal),
neurofibroma del parpado. (12)

Nariz/senos paranasales: Obstruccion nasal o rinorrea, neurofibroma del seno
maxilar o etmoidal, neurofibroma del espacio pterigomaxilar, sintomas causados
por crecimiento de neurofibromas orbitarios. (13)

Cavidad oral: Neurofibromas labiales, gingivales, mucosa oral, lengua, piso de la
boca, neurofibroma del nervio dental inferior, macroglosia, disartria o disfagia
causada por los anteriores, pérdida de dientes causada por neurofibroma gingival,
rinolalia abierta. (14)

Otoneuroldgicas: Neurofibroma del pabellon o del conducto auditivo externo,
neurofibroma del nervio facial o meningioma, fijacion estapedial por tumor,
neurofibroma del oido medio. Hipoacusia conductiva causada por los hallazgos
anteriores. (15)

Cuello y laringe: Neurofibromas plexiformes y cutaneos o neurilemoma de los
nervios craneales IX-XII, plexo simpatico (sindrome de Horner), crecimiento
tiroideo benigno, carcinoma medular del tiroides, neurofibroma del pliegue
ariepiglético, aritenoides, nervios laringeos, disfagia, disfonia o estridor secundario
a los hallazgos anteriores. (16)

Algunos autores,”*® han publicado que el bloqueo subaracnoideo y epidural es
considerado como una contraindicacién debido a que los neurofibromas pudieran
comprometer las raices nerviosas o la medula espinal. Estos pueden observarse a lo
largo del trayecto subcutaneo de los nervios periféricos. Los neurofibromas pueden
afectar a las raices espinales y crecen de forma caracteristica a través de los
agujeros de conjuncion formando una masa intra y extraespinal los llamados
tumores en pesas. El componente intraespinal puede comprimir la médula. Los
neuromas plexiformes pueden afectar a los nervios periféricos y producir déficit
distal a la lesion; por lo que las técnicas regionales deben ser usadas en aquellas
circunstancias en que los neurofibromas han sido descartados en esta area por la
clinica, tomografia axial computarizada y resonancia magnética nuclear; sin obviar
las manifestaciones diversas de esta enfermedad que resultan en contraindicaciones
de métodos regionales

En cuanto a la anestesia plexal los tumores pueden confluir en la regién de los
plexos braquial, sacros y producir neuromas plexiformes que pueden evolucionar
hacia la malignidad.'®:?°

Teniendo en cuenta lo antes planteado, se decidié el método general endotraqueal
con el consentimiento riesgo/beneficio de la intervencion propuesta a partir del uso
de relajantes musculares no despolarizantes en un paciente con lesién selectiva de
células de Schwann lo que produce una desmielinizacion segmentaria lo que podria
ser causa de retardo al despertar. Este proceder no esta exento de complicaciones,
no solo en el abordaje de la via aérea, sino en el resto de los signos y sintomas
propios de la neurofibromatosis.

Se concluye que resulta un desafio para el anestesiélogo la conduccion peri
anestésica del paciente con enfermedad de Von Recklinghausen.
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