TRABAJO 943

CENEU

N F CENTRO DE
NEUROFIBROMATOSIS

HOSPITAL ITALIANO
de Buenos Aires

BANDERAS ROJAS

CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS QUE REVELAN LA
TRANSFORMACION MALIGNA DE NEUROFIBROMAS
PLEXIFORMES EN LA NEUROFIBROMATOSIS TIPO 1

Dr. Valiere Giménez Mauricio, Dr Belisle Ignacio, Dra. Marenco Cecilia, Dra. Carabajal Angeliet, Dra. Cristina Hilda Besada,
Dr. Sliman Perez Akly Manuel, Dr. Marquesini Mauricio, Dra. Patricia Ciavarelli.

- Unidad Neurofibromatosis, Servicio de Radiologia, seccién neurorradiologia y musculoesquelético, Hospital Italiano de
Buenos Aires. Hospital de Clinicas Unidad Neurofibromatosis.
ninguno

mauricio.valierehospitalitaliano.org.ar



CENEUL .

|
HOSPITAL ITALIANO

CENTRO DE de Buenos Aires

NEUROFIBROMATOSIS

CASOS CLINICOS

Caso 1: Paciente de 41 anos con antecedente de
Neurofibromatosis tipo 1 sistémica_en seguimiento por por
crecimiento progresivo de lesion duro elastica a nivel del
miembro inferior izquierdo y derecho. Indolora.

Caso 2: Paciente de 32 anos de edad con antecedente de
Neurofibromatosis tipo 1 sistémica consulta por tumoracion duro
elastica de crecimiento progresivo en region anterolateral de la
tibia derecha con dolor asociado.

Caso 3: Paciente de 82 anos con antecedente de NF1 sistémica y
neurofibroma plexiforme a nivel hemifacial izquierdo consulta
derivado de urgencia por alteracion del sensorio secundaria a
hiponatremia severa (SIHAD).



HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS
Caso1l
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i . . . b) Imagen 1 evidencia la presencia de neurofibromas plexiformes benignos. Circunscriptos, de bordes regulares con
a)MuItlp!es neurofibromas plexiformes pemgnos (preser]CIa del centro hipointenso y estructura interna homogénea. Imagen 2 evidencia en contrapartida MPNST (heterogéneo, sin target
“target sign”, bordes regulares sectores internos homogéneos, sign, sectores internos heterogéneos, gran tamafio)
pequefio tamafio)
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Secuencias T1 STIR contrastadas.
MPNST ciatico popliteo externo derecho en paciente con NF1 sistémica y antecedente de pseudoartrosis de tibia izquierda. Lesién
heterogénea con degeneracion quistica y desorganizacion de la estructura interna con ausencia del “target sign”



HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS
Caso 3

MPNST a nivel de cabeza y cuello. Secuencias T2 (a), T1 con contraste (b) y angioresonancia de cerebro y vasos de cuello (c).
Notese la irregularidad de la lesién en secuencia T1 en sus bordes y la heterogeneidad de sefial interna en secuencia T2.
La angioresonancia (c) evidencia vasos displdsicos intralesionales lo que dificulto la toma de biopsia.



DISCUSION

La Neurofibromatosis tipo 1 es una rasopatia/cristopatia autosomica
dominante de fenotipo variable y penetrancia completa.

Es una patologia que pertenece al grupo de enfermedades poco frecuentes con
una prevalencia de 1 afectado cada 2500 individuos aproximadamente.

Al tener manifestaciones multiples de las cuales predominan las
neurocutaneas es primordial el abordaje multidisciplinario e integral de este
tipo de enfermedades.

Los tumores malignos de la vaina del nervio periférico (MPNST) son una de las complicaciones
mas graves que pueden sufrir los pacientes con NF1.

Tiene una prevalencia del 8-13% y es una de las causas de morbimortalidad en estos pacientes.
Es una transformacion sarcomatosa de un neurofibroma preexistente profundo.

Existe un estadio intermedio entre un neurofibroma plexiforme benigno y MPNST denominado
ANNUBP (Atypical neurofibromatous neoplasms of uncertain biologic potential)
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A nivel radiolégico la resonancia magnética contrastada tiene alta
sensibilidad y especificidad para detectar transformacion maligna de
neurofibromas plexiformes. La sospecha de esta patologia por el
radiélogo es imprescindible para sospechar el diagndstico y tomar
conductas acordes evitando el exceso innecesario de biopsias.

La mejor discriminacion entre neurofibromas plexiformes benignos y
atipicos o MPNST (especificidad) se obtiene utilizando un valor de corte
de ADC oscuro de 1.4 x 10-3 mm?/s (83.3% de sensibilidad, 94.5% de
especificidad). El PET con FDG es més sensible que la resonancia para
detectar MPNST pero menos especifico.

Los signos tipicos radiolégicos descritos mas fidedignos que aumentan
la sensibilidad diagndstica son la pérdida del el target sign (reduccion de
biopsias innecesarias en un 40% si estd presente), la heterogeneidad de
la lesion con areas necréticas y quisticas asi como también la invasion
de tejidos blandos adyacentes con edema vasogénico asociado.
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CONCLUSION

-La pérdida del "rim sign”, la heterogeneidad intralesional con cambios quisticos y necrosis asociado
a edema vasogeénico deben hacer pensar al radidlogo en MPNST en el contexto de un paciente con
NF1 y neurofibromas plexiformes en seguimiento.

-La resonancia es muy especifica para la deteccién de transformacion sarcomatosa que en

combinacion con PET el cual tiene mayor sensibilidad, son los estudios de eleccion para el estudios
de pacientes con NF1 y neurofibromas plexiformes.

-El dolor, crecimiento progresivo de la lesion y cambio de consistencia son datos clinicos que pueden
colaborar a la sospecha diagndstica.

Detectar a tiempo un MPNST es primordial ya que en estadios avanzados el prondstico es ominoso
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