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RESUMEN 	 ABSTRACT 

En este trabajo retrospectivo se presentan 12 casos de 
neurofibromatosis tipo 1 (NF 1) con tumores intraespina-
les. Se trata de 9 varones y 3 mujeres (relación 3:1) aten-
didos por un mismo cirujano ortopedista, con una edad 
promedio al diagnóstico de la NF 1 de 25 años 5 meses 
(rango 10-59 años), y con tumores intrarraquídeos. 
La Edad promedio al diagnóstico de los tumores espina-
les fue de 25 años 3 meses (10- 59 años), siendo en solo 
3 casos el diagnóstico de NF previo al del tumor. Los 
tumores intraespinales presentes fueron 9 benignos y 
3 malignos (uno con MTS a distancia). El seguimiento 
total promedio (considerando los óbitos precoces) fue 
de: 2 años 10 meses (rango: 2 semanas - 5 años 7 me-
ses). Si se excluyen los óbitos precoces el seguimiento 
promedio fue en cambio de: 3 años 6 meses (rango: 23 
meses  —  5 años 7 meses). 
La Localización mostró una franca predominancia por 
la columna torácica y tóracolumbar (7 pacientes), y los 
síntomas al diagnóstico fueron dolor (5 veces, solo o 
asociado), déficit neurológico (9 veces) y deformidad 
(1 vez, asociada a dolor). 
La estadificación preoperatoria según Weinstein-Bo-
riani (WBB)  mostró que 11 de los 12 pacientes presen-
taron compromiso de las capas D y/o E, asociada o no 
a extensión a las otras capas. La extensión promedio 
abarcó 5 zonas radiadas (rango de 3 a 8 zonas radiadas) 
y 3 capas (rango de 1 a 5 capas). 
El Frankel pretratamiento fue A en 3 pacientes,  B en 2, 
C en 3, y E en 4. Cuando presente el dolor pretratamien-
to mostró en promedio una intensidad según VAS de 
5.4/10. El estado ambulatorio funcional pretratamiento 
fue: Normal en 3, deambulador comunitario en 1, y no 
deambulador en 8. La Escala de Karnofsky pretrata-
miento promedio fue de 39%, y el valor promedio de la 
Escala funcional de la OMS pretratamiento: 2.9. 

Purpose:  Patients with Type 1 Neurofibromatosis (NF-1) 
may develop nerve sheet tumors (NSTs) and serious spi-
nal orthopedic conditions. However, except for dumbbell 
lesions there is little information about tumors involving 
the spine in NF-1. Besides, in Type 2 Neurofibromatosis 
(NF-2) intraspinal tumors needing surgery are thought to 
be more frequent. We intend to highlight such condition 
in NF-1 patients and to define the clinical presentation 
and surgical outcomes in them. 
Methods: This is a retrospective review of 12 NF-1 pa-
tients presenting Spinal Tumors as main complaint. All 
patients with NF-ladmitted to our Hospital settlings sin-
ce January 1993 to December 2002 were retrieved and 
clinical records and image studies of those with spinal 
tumor as cause of admission were review. Karnofsky 
scale, Functional World Health Organization (WHO) 
scale, Frankel grade and Visual Analogical Scale (VAS) 
for pain were noted at hospital admission, postoperati-
ve and follow-up. Surgical staging was reviewed with 
Weinstein Boriani Bacci system. 
Findings: In this 10 years period we admitted 44 patients 
who fully satisfied NIH criteria for NF-1. Twelve of them 
(27.3%) presented symptomatic spinal tumors: 9 males 
and 3 females (3:1), in average 25.2 years old (10 — 59). 
Spinal NSTs were 9 benign (all neurofibromas) and 3 ma-
lign. Main localization was in thoracic and thoraco-lum-
bar regions. Neurological deficit was present 9 times and 
deformity only once. Mean follow up was 3 years 6 mon-
ths (2 years — 5 years 7 months), with 4 deaths meantime. 
Surgical staging showed 11 patients with D and/or E la-
yers involvement, with average spinal extension inclu-
ding 5 radiated regions and 3 layers. 
Fourteen surgical procedures were performed in 11 
patients. Eleven complications occurred in 6 operated 
cases, but 2 of 3 (67%) malignant NSTs patients had 
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Se realizaron 14 procedimientos quirúrgicos de abla-
ción asociados o no a reconstrucción en 11 pacientes; 
1 paciente solo requirió observación. Los mismos re-
quirieron 6 abordajes posteriores, 2 posterolaterales, 2 
anterolaterales, 1 anterior trans-esternoclavicular y 3 
mixtos personalizados. 
Se registraron 11 complicaciones en total (92%) pero 
solo en 6 pacientes (50%), de los cuales 2 eran portado-
res de tumores malignos; es decir que 2 de los 3 porta-
dores de tumores malignos presentaron complicaciones 
(67%), correspondiendo a 2 de los 4 óbitos de la serie. 
La sobrevida de estos fue por ende también pobre, en 
promedio: 9 meses. 
El 25% (2 de 8 pacientes) con tumores benignos opera-
dos presentó recidiva en promedio a los 3 años 4 meses 
de operados. 
Sin embargo, en los sobrevivientes todas las variables 
funcionales mejoraron en promedio. Así, el Grado de 
Frankel mejoró o se conservó normal, al igual que el es-
tado funcional. El dolor pretratamiento, cuando presen-
te mejoró a un promedio de intensidad según VAS de 
0.7/10. La Escala de Karnofsky mejoró en promedio a 
63%; y la Escala funcional de la OMS a 1.9. Estos dos úl-
timos ítems demuestran la mejoría de la calidad de vida 
incluso en los casos de óbitos. 
En  conclusión: 
1) La presencia de tumores intraespinales sintomáticos es 
un hecho a tener presente en pacientes portadores de NF 1. 
2). La agresividad de los tumores benignos sintomáticos 
en pacientes con NF 1 parece mayor a los de la población 
general, dada su mayor y más precoz tasa de recidiva. 
3) A pesar de lo demandante técnicamente del tratamien-
to quirúrgico de estos casos, de la alta tasa de compli-
caciones y de la escasa sobrevida en los portadores de 
Tumores malignos, la mejoría funcional y de la calidad 
de vida justifican dicho abordaje en los portadores de tu-
mores benignos y malignos intrarraquídeos con NF 1. 

complications. Average life survival among the latter 
was 9 months, and they accounted for 2 of 4 deaths. 
Two of 8 benign tumors patients operated on (25%) 
recurred on average 3.3 years after surgery. 
All cases showed postoperative functional improvement, 
which was better in survivors at follow-up. Frankel grade 
improved on average 1.7 grades. Preoperative pain when 
present showed mean VAS improvement from 5.4/10 to 
0.7/10. Mean Karnofsky scale passed from 39% to 63%. 
WHO functional scale improved from 2.9 to 1.9 
Discussion: Benign spinal neurofibromas are not uncom-
mon in asymptomatic NF-1 patients. But in recent large 
series symptomatic spinal tumors seem not an infrequent 
feature too. Our findings match the latter. 
Recurrence of operated benign spinal NSTs in our NF-1 
cases was higher and earlier than in general population 
(10.2%, average 4.3 years). Also, preoperative spinal in-
volvement was rather important. These findings show a 
trend to a more aggressive behavior in NF-1 patients. 
In malignant NSTs even with multimodal therapy the 
average free disease interval does not reach one year. 
According to our series, malignant spinal NSTs have still 
worse prognosis than peripheral ones. 
Surgical management showed a higher rate of complica-
tions in NF-1 patients with both benign and malign spi-
nal NSTs, compared to extraspinal tumors. However, the 
constant postoperative functional recovery highlights the 
improvement in quality of life, even in fatal cases, and 
supports the surgical treatment. 

Key words: Neurofibromatosis — spinal tumors. 
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NEUROFIBROMATOSIS TIPO 1 
Y TUMORES RAQUÍDEOS DE CONTENIDO 

INTRODUCCIÓN 

La incidencia de los tumores intradurales es del 3 al 
10 por 100.000 habitantes en la población general'''. 
Los neurofibromas constituyen aproximadamente en-
tre el 25 y 29% de los tumores intradurales extramedu-
lares5,26,34,  y los sarcomas aproximadamente el 12°/0 34 . 
Clásicamente, estos tumores son muchos más frecuen-
tes en los pacientes portadores de neurofibromatosis 
que en la población genera1 30'37 . En general, la neuro-
fibromatosis tipo 1 (NF 1) está asociada con tumores 
intracraneales, raquídeos y periféricos de orígenes as-
trocíticos o neuronales, mientras que la neurofibroma-
tosis tipo 2 (NF2) produce tumores de las cubiertas del 
SN27. Se reconocen actualmente cuatro tipos de neu-
rofibromatosis (NF): NF1, NF2, la forma segmentaria 
y la forma mixta; siendo la NF2 la que característica-
mente presenta tumores intracanaliculares 2 . 
Así, aunque típicamente los pacientes con NF 2 son 
generalmente portadores del mayor número de tumor-
es intraespinales derivados de las vainas nerviosas y 
se asocian con número elevado de cirugías, 29  en este 
trabajo retrospectivo se presentan 12 casos de NF1 
con tumores intraespinales y se resalta en cambio la 
alta posibilidad de dichos eventos en pacientes porta-
dores de NF 1. 

MATERIAL Y MÉTODOS 

Entre enero de 1993 y diciembre de 2002 (10 años) 
fueron internados 44 pacientes nuevos portadores de 
NF1 en nuestros Servicios Hospitalarios de Resisten-
cia — CHACO (República Argentina). Se utilizaron 
los Criterios del National Institutes of Health [NIH] 
para incluir los pacientes en este estudio  (Cuadro 
3_1).2,14,27,37 Doce (12) de ellos presentaron tumores 
raquídeos como causa mayor de admisión. 
Se efectuó una revisión retrospectiva de todas las his-
torias clínicas, estudios complementarios, protocolos 
quirúrgicos, informes anatomopatológicos y todo exa-
men disponible de estos 12 pacientes. 
La estadificación se realizó con el Sistema de Wein-
stein-Boriani- Bacci (WBB). 3 El dolor se valoró con 
la Escala Analógica Visual (VAS). El estado neu-
rológico se valoró con la Escala de Frankel.' 7  La ca-
pacidad ambulatoria se evaluó con la Escala Funcio-
nal de Hoffer2°  (Cuadro 3-2). El estado funcional se 
valoró con la Escala de la Organización Mundial de la 
Salud [OMS]  (Cuadro  3-3)6 y el Índice de Karnofsky 
(Cuadro 3-4). 6'22  Todos los parámetros se evaluaron a 
la admisión y al follow-up. 

Cuadro 3 -1.  Criterios Diagnósticos de Neurofibroma-
tosis de NIH2, '4,27 . 

Criterios Clínicos 

• 6 ó más manchas café con leche mayores de 5 mm 
de diámetro en prepúberes y de 15 mm en pacientes 
mayores 

• 2 ó más neurofibromas o uno plexiforme 

• Manchas café con leche puntiformes en la axila, el 
cuello o en la región inguinal (freckling) 

• Glioma óptico 

• 2 ó más nódulos de Lisch (hamartomas del iris) 

Lesión ósea característica 

• Lesiones vertebrales distróficas 

• Displasia esfenoidal 

• Adelgazamiento cortical de los huesos largos con 
pseudoartrosis 

• sin ella 

• Pariente de primer grado con lesiones neurofibro-
matosas 

Cuadro 3 -2. Clasificación de Estado Ambulatorio 
Funcional según Hoffer. 2° 

No ambulador: Postrado 
No ambulador: Sedente 
Ambulador terapéutico o funcional (por ejercicios) 
Ambulador domiciliario 
Ambulador comunitario 

Cuadro 3 -3.  Escala de la OMS. 6  

Actividad exterior normal sin restricción O 

Reducción de los esfuerzos físicos 1 

Sin actividad exterior pero ambulatorio (50% 
de las horas de vigilia) 

2 

Necesidades personales estrictas (decúbito 
más de 50% de las horas de vigilia) 

3 

Incapacidad total (decúbito frecuente o 
constante) 

4 
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Cuadro 3-4: Escala de Karnofsky.' " 

Capacidad de actividad profesional o física 

Intensa, sin dificultad 100% 

Normal + molestia moderada 90% 

Reducida 80% 
Capacidad de actividad doméstica 

Normal, sin ayuda, pero esfuerzos imposibles 70% 

Restringida a sus necesidades personales 60% 
Mínima con ayuda ocasional 50% 

I ncapacidad para las necesidades alimentarias 

Ayuda permanente 40% 
Decúbito frecuente 30% 
Postrado 20% 
Moribundo 10% 

RESULTADOS 

Se revisaron 9 varones y 3 mujeres (relación 3: 1 ) 
atendidos en nuestros Servicios, portadores de NF 1 
en los que se diagnosticaron tumores intrarraquídeos 
(Tablas 3-1 y 3-2). 
La edad media el diagnóstico de los tumores espina-
les fue de 25 años 3 meses (10-59 años), siendo en 
solo 3 casos el diagnóstico de NF previo al del tumor. 
En solo 3 casos hubo deformidades vertebrales aso-
ciadas, y los tipos tumorales intraespinales presentes 
fueron 9 benignos y 3 malignos, con solo uno de es-
tos últimos presentando metástasis (MTS) a distancia. 
Los diagnósticos anatomopatológicos fueron neurofi-
broma (8 veces), schwanoma maligno indiferenciado 
(1 vez), sarcoma fusocelular de bajo grado (1 vez), 
sarcoma indiferenciado de alto grado (1 paciente), sin 
diagnóstico (1 paciente: caso de observación) (caso 
N° 6, Tabla 3-1). 
El seguimiento total promedio fue de: 2 años 10 me-
ses (rango: 2 semanas-5 años 7 meses). Se registraron 
en total 4 óbitos en la serie (2 precoces). Si se ex-
cluyen los óbitos precoces el seguimiento promedio 
fue en cambio de: 3 años 6 meses (rango: 23 meses-5 
años 7 meses). 
La localización mostró una franca predominancia por 
la columna torácica y tóracolumbar (7 pacientes), y 
los síntomas al diagnóstico fueron déficit neurológico 
(9 veces), dolor (4 veces, solo o asociado), y deformi-
dad (1 vez, asociada a dolor). 
La estadificación preoperatoria WBB mostró que 11 

de los 12 pacientes presentaron compromiso de las 
capas D (extraósea-extradural) y/o E (extraósea-intra-
dural), asociada o no a extensión a las otras capas. La 
extensión promedio abarcó 5 zonas radiadas (rango: 
3 a 8 zonas radiadas) y 3 capas (rango: 1 a 5 capas) 
(Figura 3-1). 
El Frankel pretratamiento fue A en 3 pacientes, B en 
2, C en 3, y E en 4. Cuando presente el dolor pretrat-
amiento mostró en promedio una intensidad según 
VAS de 5.4/10 (rango 3/10 a 9/10). El estado funcio-
nal pretratamiento fue: normal en 3, deambulador co-
munitario en 1, y no deambulador en 8. La Escala de 
Karnofsky pretratamiento promedio fue de 39% (rango 
10% a 80%), y el valor promedio de la Escala Funcio-
nal de la OMS pretratamiento: 2.9 (rango 1 a 4). 
Se realizaron 14 procedimientos quirúrgicos de 
ablación asociados o no a reconstrucción (con implan-
tes e injertos o sustitutos) en 11 pacientes; 1 paciente 
sólo requirió observación (caso N° 6, Tabla 3-1). Los 
mismos requirieron 6 abordajes posteriores, 2 pos-
terolaterales, 2 anterolaterales, 1 anterior trans-ester-
noclavicular y 3 mixtos personalizados (Figura 3-2). 
Hubo necesidad de durotomía en 6 procedimientos (5 
pacientes). 
Diferentes tratamientos postoperatorios fueron aso-
ciados según el caso: radioterapia (1 caso); quimiote-
rapia (1 caso); equipamiento ortésico (3 pacientes); 
rehabilitación en internación (7 pacientes); y cuida-
dos paliativos (en 1 caso). 
Se registraron 11 complicaciones en total pero solo 
en 6 pacientes (50% de la serie), de los cuales 2 eran 
portadores de tumores malignos; es decir que 2 de 
los 3 portadores de T tumores malignos presentaron 
complicaciones (67%), correspondiendo a 2 de los 4 
óbitos de la serie. La sobrevida de estos fue por ende 
también pobre, en promedio: 9 meses (rango 15 días 
a 23 meses). 
Sin embargo, en los sobrevivientes todas las variables 
funcionales mejoraron en promedio. Así, el Grado de 
Frankel mejoró o se conservó cuando normal; se reg-
istraron: Frankel C: 1, D: 3 y E: 4 (Tabla 3-3). Lo 
mismo ocurrió con el estado funcional; hubo al segui-
miento: Normal: 2; deambulador comunitario: 4; de-
ambulador domiciliario: 1; deambulador por ejerci-
cios: 1 (Tabla 3-4). El dolor pretratamiento, cuando 
presente mejoró a un promedio de intensidad según 
VAS de 0.7/10 (rango O a 3/10) (Tabla 3-2). La Es-
cala de Karnofsky mejoró en promedio considerando 
todos los pacientes operados a 63% (rango 10% a 
100%); y la escala funcional de la OMS a 1.9 (rango 
O a 4) (Tabla 3-2). 
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NEUROFIBROMATOSIS TIPO 1 
Y TUMORES RAQUÍDEOS DE CONTENIDO 

labia 3-1.  Casuística ( 1 1  Parte) 

NO A&N Sx. Edad 
Extensión Extra 

Raq. 
Ana-Pat. Vértebra WBB 

Sint. Pre. 
Op 

Abordaje Complicaciones F-U 

1 \ 	\ 1 1- 1 2 N  l in 
 

T9-T10- 
T 11 

D 	3-5 
Def. y 
Dolor 

P 
Recidiva 

Infección Herida 
5 años 

2  I 	(  i 16 Nfm T6-T7 
D C9

9-11; 
Dolor PL NO 3 años 

1 	i \1 17 Nfm T5 -T6 
E y D1-6; 

C2-5; 
A3-5 

Déficit AL Gastroparesia 1U 4 años 

■  A. \1 1 l) Nfm ( 	1- 	I 	I 
D y E-2-5 

y 8-11 
Déficit A+P 

Infección herida 
Escara 

4 años 

• ( M 59 +-H- Nfm T4-T5 
D  y  E. 1-5: 

C3-4; A4 
Daca  y 

Dolor 
PL NO 5 años 7m 

D.A. F 28 - •9 / ,  - 
T9-T10 y 
T11-T12 

A 4-5, A9 Dolor - - 2 años 

7 V.J. M 50 - \  lin T6 D2-4; C4 Déficit P NO 3 años 7m 

8 N.M. M 
6 & 

118 
- NfNfm C7-1'1 

D y E 1-4 
y 9-12; c 
3-4 y 11- 
12; B3-4 
yB11-12 

Déficit P(2) + A 
Rediciva Estrechez 

uretral Escara 
Óbito 

3 años 

9 G.C. M 14 Sare Ind AG T12-L3 
A-B-C-D- 

E1-5 
Déficit M 

Acidosis por 
QMTP 
Óbito 

3 meses +-1-1--1- 

10 M.R. M 40 - Nfm L4 
D3-4;C4- 
5;B4;A4 

Déficit y 
Dolor 

P NO  
2 años 

1 m 

11 T.J. M 27 
Schwanoma 
Maligno Ind 

L1-L2 
A7- 

12;B9- 
C9-D9 

Déficit M 
Infección 

Respiratoria 
0,5 mes +-H-+ MTS 

Pulmonares 

12 Z.G. M 15 ++++ Sareoma 
Fusodel BG 

L4-L5- 
Si 

A-B-C- 
D-E1-4 y 

9-12 
Déficit M NO 

1 año 
Ilm 

A&N• apellido y nombre; Sx: sexo; F: femenino;  M: masculino; Extensión Extrarraq.: extensión extrarraquídea; MTS pulmonares:  metástasis pulmo-

nares; Ana-Pat.: anatomía patológica;  Nfm:  neurofibroma;  Sare Ind AG:  sarcoma indiferenciado de alto grado de malignidad;  Schwanoma Maligno Ind: 
schwanoma maligno indiferenciado;  Sarcoma Fusocel BG: sarcoma fusocelular de bajo grado de malignidad; WBB: estadificación de Wenstein, Boriani, 
Bacci; Shit Preop: síntomas pretratamiento;  Def. y Dolor: deformidad y dolor; Déficit: déficit neurológico; A: anterior; P:  posterior;  PL:  posterolateral por 
costotransversectomía; M: mixto sui géneris personalizado; 1U: infección urinaria; F-U: tiempo de seguimiento. 

Tabla  3-2.  Casuística (2" Parte) 

N° ,  •&N 
Fra o kel 
Preop. 

VAS 
Preop. 

Hoffer Preop. 
tiantofsk ■ 

Preop. 
OMS 
l'reop. 

karnof- 
sh ■ 1-4 

Frankel 
F-L 

Hoffer 
F-U 

OMS F-U 
VAS 
F-U 

I J.M.A. E 3/10 I)( 60", 2 50% 1 IX .  3 3/10 

2 F.G. E 7/10 N 80% i 100% 1 N o 0/10 

3 F.L. C 3/10 ND 50% 90% DC 1 0/10 

4 A.A. C NO ND 20% 1 80% E DC 1 NO 

C.A. A 7/10 ND 30% 4 60% C DF 0/10 

r ,  D.A. E 3/10 N 60% 2 30% Óbito Óbito 0/10 

7 V.J. B 3/10 ND 20% 3 70% D DD ' 0/10 

8 N.M. B NO ND 20% 3 40% Óbito Óbito 2 NO 

9 G.C. A 3/10 ND 20% 4 40% Óbito Óbito 3 0/10 

10 M.R. E 7/10 N 80% 1 100% E N O 0/10 

II T.J. A 9/10 ND 10% 4 10% Óbito Óbito 4 3/10 

12 Z.G. C 9/10 ND 20% 4 80% D DC 1 1/10 
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A&N:  apellido y  nombre; Sx:  sexo; F:  femenino; M: masculino; Ana-Pat.: anatomía patológica; Nfm: neurofibroma; Sarc Ind AG:  sarcoma indiferenciado 
de alto grado de malignidad;  Schwanoma Maligno Ind: schwanoma maligno indiferenciado; Sarcoma Fusocel BG:  sarcoma fusocelular de bajo grado 
de malignidad;  Frankel Preop:  Frankel de ingreso;  VAS Preop: Valoración del dolor por  la escala analógica visual pretratamiento;  Hoffer Preop: estado 
funcional pretratamiento según escala de Hoffer; ND: No Deambulador; DF: Deambulador terapéutico  o  funcional (por ejercicios); DD: Deambulador 
domiciliario;  DC:  Deambulador comunitario;  OMS Preop:  Valoración pretratamiento según la escala funcional de la OMS;  Karnofsky Preop: Valoración 
pretratamiento según la  Escala  de  Karnofsky; Frankel F-U: Frankel al seguimiento; Hoffer F-U: estado funcional al  seguimiento según escala de Hoffer; 
OMS F-U:  Valoración al seguimiento según la escala  funcional de la OMS; Karnofsky F-U:  Valoración al seguimiento según la Escala de Karnofsky; VAS 
F-U: Valoración del dolor por la escala analógica visual  al  seguimiento. 

Tabla 3-3. Evolución del Frankel 

Frankel Follow-Up 

Frankel Inicial A 8 (' D E ÓBITOS 

A 1 2 

B I 1 

C 2 I 

D 

E I 

Tabla 3-4. Evolución de Estado Funcional 

Estado Funcional Follow-Up 

Estado Funcional 
Inicial Normal 

Deambulad« 
comunitario 

Deambulador 
domiciliario 

Deambulador 
funcional 

No Deambulador Óbito 

Normal 2 1 

Deambulador 
comunitario 

Deambulador 
domiciliario 

Deambulador 
funcional 

No Deambulador 3 1 1 3 

DISCUSIÓN 

Se reconocen actualmente 4 tipos de neurofibromato-
sis (NF 1, NF 2, forma segmentaria y forma mixta), 
siendo clásicamente los pacientes con NF 2 los por-
tadores del mayor número de tumores intraespinales 
derivados de las vainas nerviosas y se asocian con 
número elevado de cirugías. 2,27,29  Sin embargo, en 
esta serie presentamos 12 casos de NF1 con dichos 
tumores, y de hecho estos 12 pacientes corresponden 
al 27.3% (12/44) de los pacientes admitidos por NF1 
en nuestros servicios hospitalarios en los 10 años que 
abarca el estudio retrospectivo. 
Por su parte la NF1, también llamada Neurofibroma-
tosis periférica o Enfermedad de von Recklinghausen, 
es la forma más común (1 :3000 personas) y caracter-
ística de la enfermedad,' y aquella con manifestacio-
nes ortopédicas y sistémicas más floridas;  2,4,12  su gen 
ha sido localizado en el brazo largo del cromosoma 

17.  232 ' 14  La NF2, menos frecuente (1:50.000 perso-
nas), ha sido localizada genéticamente en el cromoso-
ma 22; y se conocía como neurofibromatosis central, 
o neurofibromatosis bilateral del acústico' 234.3'. 
En la adultez los pacientes con NF pueden presentar 
múltiples tumores nerviosos de las raíces raquídeas 
ocasionan eventualmente mielopatía compresiva. 4' 
25  En la NF1 los tumores raquídeos causan síntomas 
neurológicos en alrededor del 2% de los pacientes. 36 

 Aunque la tasa de tumores intrarraquídeos sintomáti-
cos suele ser descripta como baja en la NF, especial-
mente en NF1 (Creange et al encontraron solo 3 en 
158 pacientes, y Thakkar describe una "incidencia" 
de 1.6% en 1400 pacientes estudiados con NF1),''' 36 

 en la presente serie, sin embargo, esto no fue igual 
pues todos lo pacientes presentaron síntomas debidos 
a los tumores intrarraquídeos. 
En este último aspecto, un síntoma común de todos los 
tumores intradurales es el dolor?' Entre nuestros pa- 
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cientes el dolor estuvo presente solo 5 veces (solo o 
asociado con otro síntoma), y el déficit neurológico fue 
el motivo más frecuente de consulta: 9 veces, similar 
a lo reportado en la literatura.' Sin embargo, conside-
rando la posibilidad de tumores de contenido en la NF, 
creemos que la existencia de dolor de origen raquídeo 
debe orientar entonces hacia la existencia de tumores 
que potencialmente requiera de abordaje quirúrgico 
precoz. Por último, en esta serie la deformidad fue el 
motivo de consulta en solo un caso. 12,3 ' (Caso N° 1). 
En general, los resultados del tratamiento quirúrgico 
de los tumores extramedulares intradurales son gratif-
icantes, independientemente del tipo celular y de la 
localización. 34  Sin embargo, en los pacientes con NF 
se deben realizar consideraciones especiales para el 
manejo de ciertos problemas debido a la extensión e 
historia natural del compromiso del SNC. 
Se ha descripto que para los pacientes que no satisfacen 
los criterios diagnósticos del NIH es útil la observa-
ción de la morfología de los tumores intrarraquídeos: 
en la NF1 típicamente son intraforaminales extendié-
ndose de manera secundaria al canal raquídeo, a dife-
rencia de los casos de NF2 donde son primariamente 
intradurales." Sin embargo, en esta serie en 5 de los 
12 pacientes que cumplieron los criterios para NF1 
los tumores fueron primariamente intradurales y re-
quirieron de durotomía para su tratamiento. 
En caso de neurofibromas raquídeos múltiples, que  pu-
eden ocurrir tanto en  la NF1 como en la NF2, donde 
la excisión  completa no es posible la conducta es vari-
able según la  sintomatología o no que presente el pa-
ciente. Cuando  se  encuentran en estudios de catastro 
múltiples  neurofibromas pedunculados "en reloj de 
arena"  pero el paciente es asintomático, no se requi-
eren  intervenciones.  3,13,21,24,28, 36  En cambio, si se desar-
rolla  mielopatía o radiculopatía, el "debulking" quirúr-
gico de la  lesión  es  imprescindible especialmente en 
los niños3,11,16,19,23,25,26,27,34,36.  Si bien el tratamiento de 
los  tumores intrarraquídeos en el niño suele requerir 
de una  laminoplastía osteoplástica' 8  a fin de evitar de-
formidades secundarias posteriores, esta técnica NO es 
recomendable en los pacientes con NE Sabido es que 
si hace falta realizar una laminectomía para remover 
un tumor en un área distrófica de la columna, es impre-
scindible realizar una artrodesis para evitar una segura 
progresión de la deformidad y posterior compresión 
medular debido  a  ella; 10,11,  21,31,38,39  usualmente esta ar-
trodesis y estabilización deben ser anterior y posterior 
o suplementadas con cemento en caso de groseras  in-
estabilidades y mal pronóstico a corto  plazo (Casos N° 
1, 4, 8,  9, 11,  y  12) (Tabla 3-1). 

Más aún, en los neurofibromas intrarraquídeos  cer-
vicales o cérvico-occipitales, debido a la cantidad  de 
hueso que debe removerse para la excisión tumoral 
completa, y a la  inestabilidad  resultante secundaria a 
dicha remoción ósea, una artrodesis debe realizarse 
siempre, con el uso de un halo chaleco y a menudo 
requiere de una fusión occípito-cervical"; esto es 
aún más importante en los casos en  que  los neurofi-
bromas se asocian a NF 19.23,25,40  (Caso N° 4). Fig. 3-3 
En la región cervical y cérvico-torácica ha sido al-
tamente recomendado el uso de placas  con  tornillos 
en los macizos articulares luego de laminectomías y 
resecciones tumorales 34 . (Caso N° 8). 
El éxito de la cirugía en los tumores benignos está 
directamente relacionado con  el  estado neurológico 
preoperatorio del paciente: aquellos con disfunción 
neurológica mínima o moderada generalmente se re-
cuperan, pero la parálisis total o casi total casi nunca 
mejoran. En los tumores benignos, las complicacio-
nes son infrecuentes y la mejoría progresiva de los 
síntomas y déficits preoperatorios pueden proseguir 
por meses, llegando sólo  a un  plateau  luego  de  un  año 
después  de la operación26'34 .  Sin embargo,  en esta se-
rie es llamativa la alta incidencia de complicaciones: 
11  en total (92%), pero solo en 6 pacientes (50%), de 
los cuales  2  eran portadores de tumores malignos.  Es 
decir que 4 de los 10 (40%) portadores de tumores be-
nignos presentaron complicaciones. Las complicacio-
nes más frecuentemente encontradas en el tratamien-
to  quirúrgico de los tumores benignos de contenido 
son:  fracaso en encontrar el tumor, fístula de LCR, 
inestabilidad poslaminectomía, dolor postoperatorio 
crónico, hematoma postoperatorio, isquemia e infarto 
secundario de la ME, y "trauma  por  laminectomía" 3 ' 
26,34. Curiosamente en esta serie  de  tumores de con-
tenido en NF1, ninguna de ellas se encontró en el sub-
grupo de tumores benignos; las complicaciones más 
frecuentes en cambio fueron:  infección  (de la herida 
o alejada  del  sitio quirúrgico)  [3  casos], recidiva del 
tumor [2 casos], escaras sacras [2 casos], gastropare-
sia postoperatoria [1 paciente], estrechez uretral [1], 
óbito postoperatorio  [1 caso]. Si se  consideran  los ca-
sos  de  tumores malignos, la tasa de complicaciones 
aumenta obviamente. 
Típicamente  la recidiva de los tumores intrarraquídeos 
benignos  resecados  en  las grandes series suele rondar 
el  10.2% de los casos con un promedio de aparición a 
los  4.3  años de postoperatorio 33 . Sin embargo, en esta 
serie que considera  solo  pacientes con NFM  el 25% (2 
de  8 pacientes con tumores benignos operados) pre-
sentó recidiva a los 3 años 4 meses de operados. 

Revista Venezolana de Cirugía Ortopédica y Traumatología Vol. 39 N° 1, Junio 2007  /  27 



DR. PATRICIO MANZONE - DR. VÍCTOR DOMENECH - DR. DANIEL FORLINO  - 
DR. EDUARDO MARIÑO ÁVALOS  —  DRA. LORENA CARDOZO IÑIGUEZ - DRA. SILVIA MANZONE 

Como ya ha sido descrito, la resección de  un tumor de 
vaina y/o de nervio periférico que  involucre la ablación 
de la raíz no necesariamente produce signos y/o  síntomas 
neurológicos, y ello cuenta para la mejoría funcional ob-
servada en todos nuestros casos operados.  (Fig. 3- 3). 7  
Si bien los tumores malignos de las  vainas y/o nervios 
periféricos representan el 5 al 10% de los sarcomas de 
partes blandas," son formas raras entre los tumores de los 
nervios raquídeos, aunque se observan con más frecuen-
cia en la NF: Conti y col encontraron 3 casos de tumores 
malignos en una serie de 179 neurinomas operados entre 
1967 y 1997, de los cuales 2 pertenecían a pacientes con 
NF28. Por su parte Creange y col.» encontraron 6 casos 
de estos tumores en una serie de 158 pacientes. 
Nuestros casos de tumores malignos, tuvieron la par-
ticularidad de tratarse de sarcomas primarios del con-
tenido raquídeo y no metástasis de neurofibrosarco-
mas originados en otras partes 32 . 
La tasa de recidiva local en estos tumores malignos 
es altísima, el curso es fatal y el intervalo libre de en-
fermedad luego de terapia multimodal (incluyendo la 
cirugía y la RDTP) no alcanza el año". 
Sin embargo, en los sobrevivientes de nuestra serie 
(considerando en conjunto los tumores benignos y 
malignos, o considerados ambos grupos de manera 
separada) todas las variables funcionales mejoraron 
en promedio. Así, el Grado de Frankel mejoró en to-
dos (menos uno) en promedio 1.7 grados, o se con-
servó cuando normal, al igual que el estado funcional. 
El dolor pretratamiento, cuando presente mejoró a un 
promedio de intensidad según VAS de 0.7/10. La Escala 
de Karnofsky mejoró en promedio considerando todos 
los pacientes operados a 63%; y la Escala funcional de la 
OMS a 1.9. Estos dos últimos ítems demuestra la mejoría 
de la calidad de vida incluso en los casos de óbitos. 

CONCLUSIONES 

1) La presencia de tumores intraespinales sintomáti-
cos es  un hecho a tener presente en pacientes porta-
dores de NF 1. 
2) La agresividad de los tumores benignos sintomáti-
cos en pacientes con NF 1 parece mayor a los de la 
población general, dada su mayor y más precoz tasa 
de recidiva, y la tasa superior y las características 
diferentes de los tipos de complicaciones. 
3)A pesar de lo demandante técnicamente del tratamien-
to quirúrgico de estos casos, de la alta tasa de compli-
caciones y de la escasa sobrevida en los portadores de 
tumores malignos, la mejoría funcional y de la calidad 
de vida justifican dicho abordaje en los portadores de tu-
mores benignos y malignos intrarraquídeos con NF 1. 

Fig. 3-1. IRM del caso N° 5 con neurofibroma dorsal y 
trastorno funcional severo (Frankel A; VAS 7/10; No De-
ambulador; OMS 4; Karnofsky 30%) que demuestra la ex-
tensión de varias capas y zonas radiadas 

Fig. 3-2A. Imágenes Preoperatorias de IRM  corona 
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Fig. 3-2B. TAC del caso N° 9 portador de voluminoso sar-
coma indiferenciado de alto grado. 

Fig. 3-2C. El tratamiento quirúrgico obligó a un abordaje 
mixto personalizado. 

Fig. 3-2D. Se observa además la Rx. a los 3 meses de 
postoperatorio de perfil, luego de resección, estabilización 
y reconstrucción  vertebral con cemento. 

Fig. 3-3A. Imagen de resonancia magnética preoperatoria 
coronal. 

Fig. 3-3B. Mostrando múltiples neurofibromas intrarraquí-
deos bilaterales en toda la columna cervical, causando se-
vera compresión  de  la médula espinal del Caso N°  4 (tablas 
4-1 y 4-2). También se observa la Rx. de perfil a más de 3 
años de seguimiento. 
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Fig. 3-3C. Luego de resección de los neurofibromas por vía posterior, asociada a artrodesis occípito-torácica con instrumen-
tación posterior suigéneris, y con artrodesis anterior; así como el resultado funcional con recuperación ad integrum (Frankel 
E) alejado. 
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