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Canthal Solitary Neurofibroma

Neurofibroma
Solitario:

Reporte

Resumen

Objetivos: Presentar el caso de una paciente
que desarrollé un neurofibroma solitario de
localizacién cantal interna.

Diseiio de estudio: Reporte de Caso

Métodos: Se reporta el caso de una paciente
con un neurofibroma solitario localizado en
el canto interno, a la vez que se presenta una
breve revisién bibliogréfica sobre esta patologia
infrecuente.

Conclusiones: El neurofibroma solitario
es una patologia infrecuente de naturaleza
benigna que puede comprometer el globo
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ocular, el pdrpado y la érbita, por lo que debe
ser considerado dentro de los diagnésticos
diferenciales de la patologia tumoral de estas
areas anatomicas.

Palabras Clave: Neoplasias de la vaina
del nervio, neoplasias del sistema nervioso
periférico, neurofibroma

Abstract

Objectives: To report the case of a patient
with a solitary neurofibroma in the medial
canthal area.

Study design: Case report.

Methods: Report the case of a patient with
a solitary neurofibroma in the medial canthal
area and review the pertinent literature.

Conclusions: The solitary neurofibroma
is a rare benign condition with the potential
to compromise the eye, the eyelid and the
orbit, so that should be considered in the
differential diagnosis of tumoral pathology in
these anatomic areas.

Keywords: Nerve sheath neoplasms,
peripheral nervous system neoplasms,
neurofibroma.

Introduccién

El abordaje diagnéstico de la patologia
tumoral requiere en principio de un claro
conocimiento de los aspectos epidemiold-
gicos y clinicos de las etiologias neoplsicas

mds probables. En un estudio publicado por
Deprez et al, evaluando una muestra de 5504
tumores palpebrales se encontré que en el 84%
de los casos se trat6 de patologias de naturaleza
benigna resultando ser en orden ascendente de
frecuencia el xantoma/xantelasma (3%), el hi-
drocistoma (7%, el nevus melanocitico (20%),
la queratosis seborreica (21%) y el papiloma
escamoso (26%). En relacién a los tumores
malignos fueron reportados en el mismo orden
el carcinoma de glindulas sebdceas (3%), el
carcinoma escamocelular (7%) y el carcinoma
basocelular (86%). Dentro del mismo estudio
tan solo en 21 casos (0,38%) del total de la
muestra se traté de tumores originados en las
células de la cresta neural, y de aquellos, apenas
4 fueron identificados como neurofibromas.!
Dada la poca frecuencia de esta patologia, se
decide realizar el presente reporte.

Reporte de caso

Paciente femenina de 41 afios de edad
quien desde hace cuatro afios nota la presencia
de una masa a nivel del canto interno izquierdo
no asociada a epifora o a otro sintoma relevante
orbitario o nasosinusal, con excepcién de la
discreta alteracién cosmética condicionada por
la lesién descrita. Por lo demds sin antecedentes
patoldgicos o familiares de importancia y con
una revisién por sistemas dentro de limites
normales.

Al examen oftalmolégico se encuentra
una agudeza visual mejor corregida de 20/20
en ambos ojos, notando a la inspeccién una
sobreelevacién de la piel del canto interno
izquierdo justo por encima de la insercién del
ligamento cantal medial provocada por una
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masa subcutdnea dura de aproximadamente
8mm de didmetro de bordes bien definidos,
no dolorosa a la palpacién y no adherida a
los planos profundos. En la biomicroscopia
bilateral se observa un menisco lagrimal den-
tro de limites normales con puntos lagrimales
permeables sin reflujo a la expresion del saco
por lo que se consideré que la masa en estudio
podria no estar asociada a la via lagrimal. El
resto del examen oftalmolégico se encontré
dentro de pardmetros normales.

Se solicité un estudio tomografico con el
fin de caracterizar mejor la lesién en el cual
se evidencié la presencia de una tumoracién
homogénea de bordes bien definidos de
aproximadamente 9x3x4mm localizada en el
aspecto preseptal del canto interno izquierdo,
con densidad similar a la masa encefélica y
a los vientres musculares. No se observaron
lesiones dseas expansivas ni liticas asociadas
a la tumoracién, ni alguna otra alteracién a
nivel del nervio éptico o de la via lagrimal en
todo el resto del estudio (Figura 1).

Con la informacién clinica e imagenolégica
obtenida se consideré que pudiera tratarse de
neurofibroma y en segunda instancia de un
quiste dermoide. Bajo esta sospecha se indic6
realizar la reseccidn de la lesién encontrando
que se trataba de una masa de consistencia
firme, bien circunscrita, de coloracién grisé-
cea fragilmente adherida a algunas fibras del
musculo orbicular y con un pediculo vascular
muy delgado. El procedimiento concluyé sin
complicaciones presentando una evolucién
post operatoria satisfactoria, con un informe
de patologia que confirmd la presencia de un
neurofibroma (Figura 2 y 3). En vista de lo
anterior se procedi6 a descartar la presencia de
algunos otros hallazgos que pudieran sugerir
el diagnéstico de neurofibromatosis tipo 1

(Nédulos de Lisch, maculas café con leche,
efélides axilares o inguinales, neurofibromas
en otra localizacién, glioma del nervio éptico
o lesiones déseas cldsicas), los cuales al no ser
encontrados permitieron establecer que se
trataba de un caso de neurofibroma solitario
de localizacién cantal.

Discusion

Los neurofibromas son tumores benignos
bien circunscritos no encapsulados originados en
la vaina de los nervios periféricos y compuestos
por una mezcla difusa y variable de axones
y de células fibrobldsticas, perineurales y de
Schwann con forma de huso las cuales se
encuentran rodeadas por una matriz compuesta
por coldgeno y mucina,** compartiendo con el
Schwannoma la presencia de inmunotincién
positiva al S-100. A nivel periocular se ha
reportado una localizacién principalmente
dérmica siendo relevante la presencia de algin
grado de infiltracién del musculo orbicular.?

Los neurofibromas pueden presentarse
como patologia aislada (para lo cual se prefiere
el término de neurofibroma solitario), o
como neoplasia asociada al sindrome de Von
Recklinghausen o neurofibromatosis tipo 1 (NE-
1). Los neurofibromas solitarios (NS) son una
patologia infrecuente con una incidencia dificil
de establecer que afecta por igual a pacientes
de ambos géneros con edades localizadas entre
la segunda y cuarta década de la vida.* Dado
su potencial para originarse en cualquier rama
nerviosa los NS resultan ser un diagnéstico
diferencial oncoldgico poco sospechado por
causa de su infrecuencia.

Si bien hasta un 25% de los neurofibromas
en general se localizan a nivel de cabeza y cuello,*
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en la literatura revisada se cuenta apenas con
algunos reportes de neurofibromas solitarios
comprometiendo estructuras que competen al
drea de la cirugfa plastica ocular, encontrando

casos de localizacién epibulbar,’ palpebral, >

7% e intraocular.” Con respecto al

orbitaria,
compromiso de las regiones periorbitarias se
han reportados casos de localizacién en region
temporal,® en seno frontal,? en el dorso nasal'’ y
en la regién endonasal con extensién a érbita'!
desarrollando este ultimo una neuropatia
dptica compresiva secundaria. Con respecto
a la edad de inicio, aunque es conocido que
los neurofibromas pueden desarrollarse en los
primeros afios de vida, logrando estar presentes
incluso en el neonato,* llama la atencién que
el rango de aparicién de los NS palpebrales en
los reportes revisados®® se encontrd entre los
57 y los 77 anos de edad con una media 65,5
afos mientras que los casos orbitarios fueron
presentados mds tempranamente entre los 23
y los 25 anos de edad.”®

El cuadro clinico del NS dependerd
directamente de la localizacién y tamano
del tumor logrando generar desde sutiles
cambios cosméticos (como en el presente caso
descrito) hasta grandes alteraciones cosméticas
y funcionales por compresién de estructuras
adyacentes. A nivel periocular superficial es
posible apreciarlo a la inspeccién y palpacién
como una masa sélida bien delimitada de
lento crecimiento, asociada de manera variable
a alteraciones sensitivas como hipoestesia,
parestesia y anestesia, mientras que a nivel
orbitario se caracterizard por desplazamiento e
indentacién ocular cuando se trata de tumores
de localizacién anterior o por proptosis axial
cuando la localizacién es intraconal.

Tomograficamente el NS se observa como
una masa isodensa al tejido encefilico, de

apariencia homogénea y bordes bien definidos
que puede generar expansién de las paredes
dseas orbitarias, siendo importante descartar
la presencia de alteraciones displésicas del ala
mayor de esfenoides cuya coexistencia elevaria
la sospecha de estar ante un paciente con NF-1.
En las imdgenes por resonancia magnética el
neurofibroma puede compararse con la apariencia
del cuerpo vitreo observindose isointenso en
T1 e hipointenso en T2."

La localizacién tumoral sirve de guia
para establecer las opciones diagnésticas més
probables. Cuando la localizacién es orbitaria
es importante considerar patologias como
el hemangioma cavernoso, el meningioma,
el linfangioma, el hemangiopericitoma, el
histiocitoma, el quiste dermoide o el mucocele.
Cuando la localizacién es palpebral deben
considerarse diagndsticos tumorales como el
hidrocistoma apocrino, el nevus amelanético y
el carcinoma basocelular, ademds de patologias
infecciosas como el molusco contagioso.” La
localizacién del tumor en el presente caso
préxima al canto interno condujo a cuestionar
la presencia de un neurofibroma o de un quiste
dermoide, luego de haber descartado clinica e
imagenoldgicamente que la lesién en estudio
tuviera alguna relacién con el saco lagrimal o
con alguna patologia nasosinusal.

El tratamiento del NS es esencialmente
quirargico, observdndose macroscépicamente
como una masa dura, grisicea de bordes bien
definidos cuya reseccién es facilitada por la
ausencia de vascularizacién prominente. Con
respecto al prondstico, cabe resaltar el cardcter
benigno de los neurofibromas en general, que
en su modalidad solitaria tienden a presentar
un riesgo de malignizacién y de recurrencia
post reseccion inferior al presentado por los
neurofibromas asociados a NF-1,% por lo que
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resulta imprescindible en el abordaje integral
de este tipo de pacientes descartar la presencia
de algtin otro criterio que guie a establecer el
diagnéstico de sindrome de Von Recklinghausen.

Figuras
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Fig. 1. Tomografia axial computarizada evidenciando
una lesién isodensa a masa encefilica localizada en el
canto interno izquierdo (Flecha blanca), sin lesiones

dseas asociadas.

Fig. 2. Abordaje quirtrgico por incisién de Lynch con

reseccién completa de la lesion.

Fig. 3. Patologia macroscépica del tumor resecado

(Neurofibroma).
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