Neurofibroma plexiforme del nervio ciatico
popliteo interno: caso clinico.
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Resumen. Presentamos el caso de un varon de 49 afios con tumefaccion y parestesias irradiadas por la region
medial de pierna derecha de dos afios de evolucion. Tras la realizacion de una RMN se aprecian multiples nodulos
de 55 a 14mm de didmetro en el nervio citico popliteo interno (CPI) con sospecha diagndstica de neurinomas. La
biopsia informa de tumoracion neural benigna. Se completa el estudio con una TractoRMN. Se interviene qui-
rurgicamente realizando una exéresis de la tumoracion en rosario que esta rodeando el paquete vasculonervioso.
El paciente es estudiado por Medicina Interna descartando Neurofibromatosis. Tras dos meses de evolucion el
paciente no presenta dolor, quedando una hiperalgesia en la region retromaleolar interna que ha mejorado con el
tiempo. El neurofibroma plexiforme (NP) requiere un manejo multidisciplinar dado que se asocia a neurofibroma-
tosis. Los NP precisan un seguimiento estrecho porque presentan un riesgo de malignizacion entre el 8 y 12%..

Plexiform neurofibroma of the internal popliteal sciatic nerve. A case
report.

Summary. We present the case of a 49-year-old male with swelling and paraesthesia irradiated by the medial
region of the right leg during two years. The magnetic resonance imaging (MRI) shows multiple nodules of 55 to
14 mm in diameter in the internal popliteal sciatic nerve with presumptive diagnosis of neurinoma. The biopsy
reports benign neural tumor. The study is completed with a Tract-MRI. We did a surgical resection of the tumor
that was surrounding vascular and nervous structures. The patient is studied by Internal Medicine that rule out
neurofibromatosis. After two months of evolution, the patient has no pain, leaving a hyperalgesia in the internal
retromaleolar region that has improved over time. Plexiform neurofibroma requires a multidisciplinary mana-
gement because it is associated with neurofibromatosis. The plexiform neurofibromas require close monitoring
because they present a risk of malignancy between 8 and 12%.
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viosas'. Presentan un 10% de riesgo de malignizacion
y entre el 20 y el 40% de las ocasiones pueden estar
asociados a neurofibromatosis tipo I°.

El objetivo del presente trabajo es presentar el caso
de un varén de 49 afos que presenta un neurofibroma
plexiforme del nervio ciatico popliteo interno no aso-
ciado a neurofibromatosis.

Introduccion

Los Neurofibromas Plexiformes (NP) son tumores
benignos y poco frecuentes.

Estan compuestos por células de Schwann, células
perineurales, mastocitos y fibroblastos'. Son localmen-
te invasivos y cuando afectan al nervio ciatico popliteo
interno, generalmente se manifiestan con dolor poste-
romedial, signo de Tinel positivo y signos neurogéni-
cos’.

El diagnoéstico de estos tumores supone un desafio
dado que los sintomas imitan a otras patologias ner-

114 /Revista Espafiola de Cirugia Osteoarticular. N© 279 Vol. 54. JULIO-SEPTIEMBRE 2019

Material y métodos

Presentamos el caso de un varéon de 49 afos que fue
derivado por su Médico de Atencion Primaria al servi-
cio de Cirugia Ortopédica y Traumatologia del Hospi-
tal General Universitario de Elche, con clinica de dolor
y parestesias en la pierna derecha de dos afios de evolu-
cion. A la exploracion presentaba tumefaccion a nivel
de gemelo interno derecho, acompafiada de parestesias
irradiadas por la region medial de pierna derecha. Pre-
sentaba Tinel negativo en el canal del tarso y positivo
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Figura 1. RMN en la que se muestran mdltiples nédulos de 55 a 14mm
de didmetro en el CPI con sospecha de neurinomas.

en gemelo interno. Tanto la movilidad de tobillo, ro-
dilla y pie, como la fuerza estaban conservados en el
miembro inferior derecho. No se identificaron manchas
café con leche ni fibromas subcutaneos. Se decidi6 so-
licitar una Resonancia magnética (RMN) (Fig. 1) que
mostré multiples noédulos de 55 a 14mm de diametro
en el nervio ciatico popliteo interno con sospecha de
neurinomas. Se realizo también una biopsia informan-
do de tumoracion neural benigna. En la tractoRMN se
observaba un nervio ciatico popliteo interno con ade-

Figura 2. Nervio CPI con adecuada continuidad, en el que las LOEs
presentarian una localizacion periférica, desplazando al nervio.

cuada continuidad, en el que las lesiones ocupantes de
espacio (LOEs) presentaban una localizacion periféri-
ca, desplazando al nervio. (Fig. 2)

Resultados

Ante dichos hallazgos se decidi6 tratamiento quirtr-
gico, realizando un abordaje medial en el que se apre-
ciaba una tumoracion en rosario que rodeaba el paque-
te vasculo-nervioso. (Fig. 3)

Tras la diseccion de nervio ciatico popliteo interno se
consiguio la exéresis de la tumoracion perineural afec-
tando a un fasciculo nervioso periférico. (Fig. 4)

El paciente fue estudiado por Medicina Interna des-
cartando neurofibromatosis.

Tras tres meses de evolucion el paciente no presentd
dolor, quedando una hiperalgesia en region retromaleo-
lar interna que mejoro6 con el tiempo.

Figura 3. Imdagenes intraoperatorias en las que se aprecia tumoracion en cuentas de rosario rodeando el nervio ciatico popliteo interno.
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Figura 4. Pieza quirurgica.

Discusion

Los Neurofibromas Plexiformes (NP) son tumores
poco frecuentes y pueden estar asociados a neurofibro-
matois. Aunque suelen considerarse tumores benignos,
presentan riesgo de malignizacion.

Los neurofibromas plexiformes aparecen mas fre-
cuentemente en cabeza y cuello, debido a la rica iner-
vacion del area. La localizacion en pierna y pie es poco
comun®. La edad de aparicion es variable pero gene-
ralmente estan presentes al nacer’, y aparecen como
una lesion de crecimiento lento y bien circunscrita en
un nervio periférico. En nuestro paciente los sintomas
comenzaron dos afios antes de recibirlo en la consulta.

Como resultado de su comportamiento agresivo lo-
cal, los pacientes a menudo presentan dolor, deformi-
dad fisica y déficit neurologico progresivo®®. Dado que
se pueden presentar con sintomatologia inespecifica
es importante su sospecha y la solicitud de explora-
ciones complementarias para su diagnostico, ya que a
menudo se atribuyen estos sintomas a otras patologias.
D’Orazi' y cols. informan sobre un caso de una pacien-
te que tenia dolor de pie severo, que obstaculizd pro-
gresivamente su capacidad para caminar y se atribuyo
erroneamente al neuroma recurrente de Morton. Esto
puede derivar en un diagnoéstico tardio que complique
el tratamiento.

Cuando afectan al nervio ciatico popliteo interno
(CPI) se manifiestan generalmente con dolor postero-
medial, signo de Tinel positivo y signos neurogénicos.
Su diagnostico supone un desafio dado que los sinto-
mas imitan a otras patologias nerviosas, por lo que es
importante la sospecha clinica de la lesion.

El tratamiento de estas lesiones es quirurgico. Tra-
dicionalmente estos tumores se han manejado con la
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reseccion radical, que se complica por la invasion de
estructuras vitales adyacentes, incluyendo nervio peri-
féricos principales®’®. Los casos en los que se ha inten-
tado una reseccion marginal derivan en recurrencias
locales con mayor agresividad, e incluso, progresion a
malignidad**.

El Neurofibroma plexiforme requiere un manejo
multidisciplinar dado que se asocia a neurofibromato-
sis en un alto porcentaje de casos, aunque también se
han descrito casos de neurofibroma plexiforme aislado,
como nuestro caso.

La neurofibromatosis es un trastorno autosémico do-
minante. Se describen dos tipo de neurofibromatosis,
tipo 1 y tipo 2'. El primero se caracteriza por la pre-
sencia de neurofibromas fusiformes, globulares, plexi-
formes o difusos, mientras que los schwannomas del
nervio vestibular, craneal, espinal y periférico bilateral
son las caracteristicas distintivas de este ultimo’. El
riesgo estimado de tumores malignos de la vaina del
nervio periférico en pacientes con neurofibromatosis
tipo 1 sigue siendo considerablemente alto, variando
entre el 8 y el 12%'°.

La particularidad de nuestro caso reside en la apari-
cién de neurofibroma plexiforme en el nervio ciatico
popliteo interno en un paciente sin neurofibromatosis
que, tras la reseccion radical, presenta buena movili-
dad y sensibilidad en pie y tobillo a excepcion de una
hiperalgesia retromaleolar interna que va mejorando
progresivamente.
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