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PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 67 afos, con antecedentes de enfermedad
de Von Recklinghausen y retraso mental moderado,
que hacia tres meses que comenzd con aumento de
volumen del escroto el cual ocurrié de forma rapida.
Cuando llega a consulta, el paciente ya tenia lesiones
ulceradas de la piel del escroto que sangraban con fa-
cilidad, dolor ligero y dificultad para caminar por el
gran peso del escroto; presentaba ademds de secuestro
del pene. Se le realiz6 chequeo preoperatorio general y
anestésico y fue llevado al quiréfano donde se le reali-
z6 una escrotoplastia. La evolucidén posoperatoria fue
satisfactoria, se logré un resultado clinico y estético
relevante. La Figura 1 muestra la evolucién prequi-
rargica, transquirirgica y postquirdrgica.

Antecedentes patolégicos personales: operado
de varicocele bilateral en la juventud.

Anatomia patoldgica: se observa elefantiasis del
escroto (30 x 34 cm y 3150 g) con drea de ulceracién
crénica inespecifica (15 x 16 cm). Atrofia testicular
bilateral, tibulos seminiferos hialinizados y células de

Leydig con ligera hiperplasia.

DISCUSION

La neurofibromatosis de tipo 1 (NF1) o enfermedad
de Von Recklinghausen (EVR) es una enfermedad

autosémica dominante con una incidencia aproxi-
mada de 1 en 3500 recién nacidos. Existe aseveracio-
nes cientificas de que esta enfermedad se encuentra
presente en al menos el 50% de los familiares de los
pacientes afectados; en el caso del paciente que pre-
sentamos, no se reportd antecedente familiar alguno
de la enfermedad®. Es una enfermedad multisistémi-
ca que afecta principalmente el sistema nervioso y la
piel. Las manifestaciones clinicas mdas caracteristicas
de esta enfermedad son las manchas café con leche,
los neurofibromas y los nédulos de Lisch. Las lesio-
nes externamente visibles son de tres tipos: Neuro-
fibromas Cutdneos, Neurofibromas Subcutdneos y
Neurofibromas Plexiformes' que asientan con mayor
frecuencia en la cara, el cuello y las extremidades, con
tendencia a invadir estructuras vecinas llegando a pro-
ducir deformidades monstruosas como la Elefantiasis
Neurofibromatosa. La morbilidad y mortalidad de-
bida a la NF1 estd determinada por la aparicion de
numerosas complicaciones que debilitan al paciente
fisica y socialmente (problemas de aprendizaje, esco-
liosis, epilepsia) y pueden afectar cualquier sistema
del organismo, con hipertensién arterial renovascu-
lar?, hidrocefalia, ibroma intercostal asociado a NF1,
por solo citar algunos ejemplos.

El retraso mental se observa en estos pacientes en
proporcién superior comparativamente con la pobla-
cién general siendo sus coeficientes intelectuales por
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Figura 1. A) Torax del paciente en el cual se observan las lesiones tipicas de la enfermedad de Von Recklinghausen. B)
Escrotos del paciente con aumento monstruoso de volumen. G) Se observa la piel del escroto rasgada por la distension
excesiva que gener6 el linfa-edema de evolucién rapida y aguda. D) Escrotos en medio de la debridacién quirdrgica. E)
Afrontamiento de los colgajos de piel en la plastia escrotal. F) Resultado estético de la cirugia luego de resecar el escroto.
G) Escroto resecado en manos del cirujano.

debajo del 70% de la media poblacional®. Nuestro pa-
ciente como la mayoria de ellos presenta un grado de
retraso mental, en este caso moderado. Hasta el 50%
de estos pacientes tienen trastornos de déficit de aten-
cién seglin criterios de la American Psychiatric Foun-
dations?,

Es importante destacar que el 2-5% de los pacien-
tes con esta enfermedad desarrollan tumores malignos
relacionados con la misma. La degeneracién maligna
de los neurofibromas en pacientes portadores de NF1
oscila entre 2-5%, comparativamente superior con el
casi 0,001% que se reporta en los pacientes sin esta
enfermedad. La literatura internacional notifica pa-
cientes con NF1 asociado a Linfoma de Hodgkin y
no Hodgkin* y leucemia mieloide crénica juvenil. Es
frecuente la aparicién de tumores malignos en estruc-
turas nerviosas periféricas: meningiomas, schwanno-
mas'’ y gliomas del ptico. Independientemente de
esta tendencia se han reportado casos de NF1 asocia-
dos a sarcomatosis de leptomeninges, cerebro y médu-
la espinal'. Pese a la tendencia de la NF1 a tomar los
nervios periféricos, la aparicién de neurofibromas en
el escroto y sus contenidos es infrecuente®®,
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En cuanto al urélogo compete, se han reportado
pacientes que padecen NF1 y han desarrollado tumo-
res de Willm, y feocromocitomas bilaterales y asocia-

dos a tumores de préstata y vejiga"*'°,

Hidalgo y colaboradores describen un paciente
con linfa-edema escrotal, el cual incrementd progre-
sivamente su tamafo durante 4 afios hasta alcanzar
40x43 cm, lo que lo diferencia del que en este articulo
compartimos con los lectores donde el linfa-edema se
instalé en apenas tres meses. Fue tratado quirdrgica-
mente con resultado positivo'’,

Gueglio reporté también un paciente con linfa-
edema escrotal gigante de 40x40 cm, se le realizé
cirugia resecando 5,6 kg de tejido, hidrocelectomia
bilateral y rafia escrotal por medio de colgajos'. La
mensuracion realizada por los anatomopatdlogos re-
velé una pieza de 3 kg; no clasifica entre las mis pesa-
das que reporta la literatura aunque consideramos que
salvando las comparaciones 3 kg es ya un peso exube-
rante para un escroto. Existe un reporte de un pacien-
te con un linfa-edema escrotal cuya pieza quirtrgica
pesd 18 kg'?, peso éste que consideramos monstruoso.
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Franco Mora y colaboradores describen un caso
en el cual dieren solucién quirtrgica al paciente rea-
lizando una doble w-plastia que se extendia desde la
base del pene hasta el escroto logrando un resultado
estético y funcional satisfactorio'*. Ademis la técnica
utilizada tiene la ventaja de prescindir de la utilizacién
de un injerto libre vascularizado explotando las venta-
jas de una rotacién vascularizada de colgajos.

Dianzani report6 un paciente con un linfa-edema
con dimensiones de 50x43x13 cm, en el cual no se ha-
116 causa alguna. El caso se concluyé como un linfa-
edema escrotal gigante de causa idiopética. Recibié
tratamiento quirdrgico igualmente con evolucién sa-
tisfactoria®.

Vignes y colaboradores reportan una serie de 33
pacientes de los cuales 17 fueron de origen primario
y 16 de origen secundario. De ellos, varios estaban
asociados a enfermedades tumorales malignas del
aparato genitourinario: cdncer de vejiga, prostata.
Otros de ellos padecian enfermedades tumorales de
localizacién extra-uroldgica: Linfoma Hodgkin y no
Hodgkin, cincer de recto; también se reporta relacién
con biopsias recurrentes de los ganglios inguinales. El
tratamiento quirurgico fue realizado en 17 pacientes,
en todos con resultados estéticos y funcionales posi-
tivos y con la utilizacién de colgajos vascularizados'’.

Dandapat y colaboradores reporta su experiencia
en 350 casos con elefantiasis del pene y escrotos tra-
tados quirtrgicamente. El relata la escisién de la piel
y el tejido subcutineo remanente, conservacién de los
testiculos colocados en un recepticulo creado con col-
gajos vascularizados de la base del escroto. Reporta
mejoria en aspectos como discapacidad fisica, aumen-
to de la potencia y satisfaccién sexual y reduccién de
la angustia mental®.

A juzgar por lo reflejado en la literatura, existe
consenso en el abordaje quirtrgico de estos pacientes
como opcidn terapéutica. La totalidad de los autores
consultados realizan una exéresis del tejido escrotal
remanente, conservan los escrotos y utilizan colgajos
vascularizados para no temer por la posible necrosis
de un colgajo de tejido libre, mdximo en presencia de
tejidos edematosos. En la mayoria de los pacientes el
resultado estético y funcional ha sido bueno, hecho
éste que es importante pues en no todos los pacientes
como en el nuestro, existe retraso mental. En todos los
consultados no se reportan alteraciones cognitivas, se
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documentan pacientes jévenes con vida social y sexual
activa y precisan de una cirugia que les permita rein-
corporarse a su vida con rehabilitacién bio-psicosocial.

En contradiccién puntual, Salas Cabrera nos acer-
ca a un paciente en el cual fue preciso realizar la esci-
sidén quirdrgica de ambos escrotos, los testiculos y el
remanente peniano. La uretra fue abocada a la piel del
periné reconstruido'®. Es facil concluir que el resulta-
do estético y funcional no fue bueno.

Otros autores describen casos de linfa-edema gi-
gante en pacientes que han sido expuestos a radiacio-
nes'’, también se documentan pacientes donde la cau-
sa es congénita'’, u obstructiva'®, causa muy frecuente
en zonas geograficas endémicas de filarias'®", las que
muy cominmente pasan como causas idiopdticas por
falta de pericia diagnéstica.

Los autores no logramos establecer una teorfa sé-
lida que explique la aparicién del linfa-edema escro-
tal ni que le atribuya una relacién causa efecto con
la NF1. Ya antes hicimos referencia al hecho de que
muchas enfermedades muestren una incidencia supe-
rior en los pacientes que padecen NF1 en relacién con
el resto de la poblacién, esto sin que exista una causa
del todo comprendida por la ciencia. En la revisién
exhaustiva de la bibliografia, no hallamos reporte de
caso alguno de linfa-edema escrotal asociado a NF1,
por lo que consideramos entonces el linfa-edema de
causa idiopdtica. El abordaje quirtirgico en pacientes
con linfa-edema penoescrotal asociado a enfermedad
de Von Recklinghausen es seguro y logra resultados
estéticos y funcionales satisfactorios.
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