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CASO CLINICO

Femenina de 47 anos

Consulta por dolor abdominal en flanco y fosa iliaca izquierda, irradiado a region inguinal
homolateral de 3 semanas de evolucion.

Antecedentes:
Neurofibromatosis tipo I.
Ex tabaquista 50 p/y.

Examen fisico:

- Ligera palidez mucocutanea.
Abdomen doloroso a la palpacion profunda en flanco y fosa iliaca izquierda.
Masa inguinal inguinal izquierda palpable, duro elastica.




TC: En region mesentérica izquierda se visualiza una imagen de densidad de tejidos blandos, lobulada,
heterogénea, con areas de necrosis, sin un plano de interfaz con las asas de intestino delgado, las cuales
presentan calibre conservado sin signos de obstruccion.

Anatomia patologia: Tumor maligno del nervio periférico de origen intestinal.



Lesion de densidad de tejidos blandos, heterogénea, en region costofrénica derecha
con extension subdiafragmatica. Diagndstico: metastasis pleural.



DISCUSION

Los tumores malignos de la vaina del nervio periférico representan el 3-5% de los sarcomas de tejidos
blandos.

Son la neoplasia maligna mas frecuente en NF1, con una incidencia de 9-13% en este grupo, que
afectan predominantemente las extremidades, torax, cabeza y cuello.

El origen intestinal es raro (4%). Se caracterizan por ser lesiones heterogéneas de rapido crecimiento.

El 20-25% tienen metastasis al momento del diagndstico, con compromiso pulmonar, region
paraespinal, hueso, higado y cerebro. En nuestro caso presento una metastasis pleural, hallazgo muy
infrecuente.

CONCLUSION

Los pacientes con NF1 presentan un riesgo elevado de desarrollar tumores, o que subraya la
importancia de una vigilancia y atencion médica adecuada para detectar y tratar cualquier
manifestacion temprana de la enfermedad.
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