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Introduccion: Ei neurofibroma plexiforme es una de las variedades del neurofibroma. Son tumores
del sistema nervioso. Describimos un caso de un paciente con neurofibroma de pene.
Descripcidn del caso: Varén de 2 afios con tumoracion en la raiz def pene. Se descarta neurofibro-
matosis. Exploracién quirdrgica con reseccion total. Histologia de neurofibroma plexiforme. Recidi-
va local con invasién de cuerpos cavernosos a los cuatro afos de edad.

Discusion: Los neurofibromas son tumores benignos que se originan por la proliferacion de célu-
las nerviosas. El compromiso genitourinario es poco frecuente.

Conclusiones: El neurofibroma plexiforme debe ser considerado en el diagnéstico diferencial en los
raros tumores de pene en pediatria.

PALABRAS CLAVE: Neurofibroma plexiforme; Cirugia.

Introduction: Plexiform neurofibroma is a very rare tumor of nervous origin.

Case description: Two year oid boy with penis tumor surgery and excision. Regrowth tyo years later.
Discussion: Neurofibroma is a bening tumor with infrequent genitourinary involvement.

Conclusion: Neurofibroma must be considered in differential diagnosis in childhood penis tumors.

KEYWORDS: Plexiform neurofibroma; Surgery.




INTRODUCCION

El neurofibroma plexiforme es una de las varieda-
des de neurofibroma, que puede presentarse como pe-
quenios nédulos o tumores que pueden alcanzar gran
tamano.

El compromiso pélvico puede ser difuso o localiza-
do e inclusive extenderse y distorsionar los genirales ex-
ternos.

Cuando son multiples o se relacionan con manchas
café con leche, se diagnostica Neurofibromatosis tipo-1.

Esta es relarivamente comun, se transmite en forma
hereditaria con penetracién variable y su incidencia se
calcula en 1 en 3.000.

Son menos frecuentes los neurofibromas aislados
sin COMPromiso sistémico.

Son tumores de origen nervioso, originados desde
las células de Schwann que pueden encontrarse predo-
minantemente en la piel y el tejido subcutineo. pueden
afectar cualquier 6rgano y tejido del cuerpo.

Los neurofibromas de pene se describen excepcio-
nalmente.

Sélo 7 casos de compromiso peneano se registran
hasta 1988 en la liceratura.

El diagnéstico histologico del neurofibroma plexi-
forme se confirma por masas de nervios aumentados de
tamario y distorsionados.

Los estudios inmunohistoquimicos evidencian la
presencia de células de la cresta neural.

DESCRIPCION DEL CASO

Presentamos un paciente que consulta a los 2 afos
de edad por una tumoracién en la raiz del pene, sin pre-
cisar los padres el tiempo de evolucidn.

La RMN describe en la raiz del pene, una estructu-
ra infiltrativa, sélida, heterogénea, que se extiende a la
regién de la uretra bulbar.

Se le realiz6 una cistouretrografia miccional donde
no se verifican alteraciones a nivel de uretra, cuello ni
endovesical.

Se efectiia una biopsia de la lesion y endoscopia uri-
naria simultinea que no demuestran obstruccién ni
compromiso vesical

El informe histolégico corresponde a un neurofi-
broma plexiforme. Se explora quirtrgicamente por via
escrotal, encontrando masa dura elastica, con buen pla-
no de clivaje que rodea a los cuerpos cavernosos en Ia
base, logrando exéresis total de la misma.

Se descartaron signos de neurofibromarosis.

Discontintia el seguimiento,

Consulta nuevamente a los 4 afios de edad por pre-
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sentar una tumoracién similar en la base y tercio proxi-
mal del pene de 3 x 4 centimetros que parece englobar
el cuerpo peneano.

Foto 1. Tumoracién pencescrotal.

Las imdgenes en RMN en esta oportunidad no pet-
miten descartar infiltracién de los cuerpos cavernosos.

™

Foto 2. RMN de pene. (izq.)
Foto 3. RMN cuerpos cavernosos.
(arriba)

Con el diagnéstico de recidiva local es explorado
nuevamente logrando resecar pricticamente todo el
tumor en la periferia del pene. Se comprueba invasion
tumoral del cuerpo cavernoso izquierdo en roda su ex-
tension.

Foto 4. Neurofibroma peri cuer-
pOS Cavernosos.

Se toma biopsia del mismo, finalizando el procedi-
miento.
El resultado histolégico confirma neurofibroma en
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el tumor resecado y en la toma biopsia del cuerpo ca-
vernoso invadido.

DISCUSION

Los neurofibromas son tumores benignos que se
originan por la proliferacién de células nerviosas'.

El neurofibroma plexiforme, puede presentarse co-
mo pequeiios nédulos de escasos milimetros o tumores
que Pueden alcanzﬂr gran tamaflo.

Cuando son multiples o se relacionan con man-
chas café con leche, el diagnéstico es Neurofibromaro-
sis tipo-1.

El compromiso genitourinario es paco comin y se
origina en los plexos nerviosos de la pelvis. La vejiga es
el sitio mds frecuentemente afectado de los 6rganos ge-
nitourinarios, siendo el compromiso del pene extrema-
damente rar02'3'4'5.

El compromiso extravesical, por ejemplo del pene o
del clitoris produce principalmente deformidad local.

Los neurofibromas solitarios son curados general-
mente con la escisién local y muy ocasionalmente recu-
rren o se malignizan6. Los plexiformes recurren y se
malignizan con mis frecuencia®®, La transformacién
en neurofibrosarcoma se da principalmente luego de
los 10 anos.

Por ser tumores resistentes a la quimioterapia, la
Gnica posibilidad de curacién es la reseccién quirdrgica
roral’.

Los tumores de pene se abordan por via subcoronal
o escrotal. La laparotomia es indicada cuando el tumor
invade la pelvis“'s'g‘

Dwosh en 1984 y Rodé en 1999 presentan dos pa-
cientes peditricos con neurofibroma plexiforme del
pene resecados totalmente sin recidivaalos 6y a los 12
meses respectivamente. El primero tenia signos de
Neurofibromatosis tipo 1, no asi el segundo“.

Mabher en 1988 y Jepson en 1975, consideran que los
pacientes con neurofibroma plexiforme tnico, tienen
Neurofibromatosis tipo 1%, Esto es avalado por Harkin
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en su publicacién de 1979°. Actualmente y desde 1988,
el National Institutes of Health Consensus Panel considera
que se deben cumplir con dos de los siete criterios por
ellos publicados, para considerar que un paciente tiene
Neurofibromatosis tipo 1. Las indicaciones quirdrgicas
del neurofibroma plexiforme son el dolor intratable, el
compromiso funcional y la posibilidad de maligniza-
cién’. Debemos sospechar esto tiltimo cuando observa-
mos crecimiento ripido del tumor!, Cuando existe ma-
lignizacién el pronéstico es pobre y la presencia de obs-
truccién del tracto urinario y del colon indica que el
tratamiento debe ser agresivo.

En los casos de compromiso unico del pene, la po-
sibilidad de curacién sin secuelas es probable. El segui-
miento consiste en realizar un examen fisico periddico
y la RMN ante la sospecha de recurrencia.

El neurofibroma plexiforme debe ser considerado
en el diagnéstico diferencial de los raros tumores de pe-
ne en pediatria.
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