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Resumen

Introduccion: se presento al servicio de medicina interna del Hospital Universitario
San Jorge, (Pereira), el caso de una paciente de 48 aiios con diagndstico de
neurofibromatosis tipo 1, con sintomas de 3 meses de disnea, dolor tordcico
izquierdo, tos escasa.

Meétodos y resultados: se encontro en la tomografia de torax (TAC), un quiste
intratordcico izquierdo, que corresponde a un meningocele lateral tordcico
asociado a malformacion de columna y multiples neurofibromas plexiformes
de manera simultinea; presento un meningocele sacro posterior, ambos con
crecimiento progresivo durante 6 aros.

Conclusion: el meningocele es una patologia poco frecuente y usualmente se asocia
con neurofibromatosis tipo 1. Pocos casos en la literatura describen meningocele
intratordcico y sacro sincronico.

Palabras clave: neurofibromatosis, enfermedades del sistema nervioso central,
enfermedades del sistema nervioso periférico y meningocele.
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THORACIC AND LUMBAR MENINGOCELE

ASSOCIATED WITH NEUROFIBROMATOSIS TYPE 1.
ON PURPOSE OF A CASE

Abstract

Introduction: this is the service of internal medicine at San Jorge University
Hospital, the case of a patient of 48 years with a diagnosis of neurofibromatosis type
1. Who had symptoms of 3 months of dyspnea, chest pain, and left little cough.

Methods and results: we find in the chest CT scan left intrathoracic cyst
corresponding to a lateral thoracic meningocele associated with multiple
malformations of spine and plexiform neurofibromas, simultaneously, presenting a
posterior sacral meningocele, both with progressive growth for six years.

Discussion: the meningocele is a rare disease usually associated with
neurofibromatosis type 1. Few cases described in the literature and sacred
synchronous intrathoracic meningocele.

Keywords: neurofibromatosis, central nervous system diseases, peripheral
nervous system diseases, menigocele
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MENINGOCELE TORACICO E LOMBAR

ASSOCIADA A NEUROFIBROMATOSE TIPO 1.
A PROPOSITO DE UM CASO.

Resumo

Introducdo: apresentou-se ao servico de medicina interna do Hospital Universitario
Sao Jorge (Pereira), o caso de uma paciente de 48 anos com diagnostico de
neurofibromatose tipo 1, com sintomas de 3 meses de disnea, dor tordcica esquerda,
tosse escassa.

Meétodos e resultados: a tomografia do torax (TAC) mostrou um quisto intratordcico
esquerdo, que corresponde a um meningocele lateral toracico associado a md
formagao da coluna e multiplos neurofibromas plexiformes, de maneira simultdnea;
apresentou um meningocele sacro posterior, ambos com crescimento progressivo
durante seis anos.

Conclusdo: o meningocele ¢ uma patologia pouco freqiiente e, em geral, é associada
a neuro-finromentose tipo 1. Poucos casos na literatura descrevem meningocele
intratordcica e sacro sincronico.

Palavras chave: neurofibromatose, sistema nervoso central, periférico e menin-
gocele.
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Fecha aprobacion:Agosto/2010
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Introduccion

La neurofibromatosis es un trastorno
congénito del tejido de sostén del
sistema nervioso central y periférico. Se
conocen 2 tipos: neurofibromatosis tipo
1 (NF-1) denominada neurofibromatosis
generalizada y la neurofibromatosis tipo2
(NF-2), conocida como neurofibromatosis
acustica bilateral. La NF1 es un trastorno
autosomico dominante que afecta el
cromosoma 17 q11 2, con una prevalencia
estimada alrededor de 1/3000 (1).

El meningocele intratoracico asociado
con NF1 fue descrito por Phol en 1933.
En 1992 estaban descritos 134 casos
(2). Es una formacion quistica del
mediastino posterior, originado por la
protrusion sacular de la meninge en la
cavidad tordcica a través del foramen
intervertebral patoldgicamente dilatado.
Macroscopicamente es una formacion
quistica sin divisiones con pared
vascularizada, conteniendo un liquido
cristalino.

Microscopicamente su pared es similar
a la duramadre. La localizacion mas
frecuente es la region tordcica, pero
estos quistes son reportados en la region
cervical y lumbar (3). En el presente
informe se describe el caso de una
paciente con neurofibromatosis tipo 1
quien presenta de manera simultanea un
meningocele intratordcico y lumbar; sus
manifestaciones clinicas y radiologicas.

Materiales y métodos

Caso Clinico

Mujer de 48 afios, natural y procedente
de Pereira Colombia, soltera, ama de
casa, consulta en el 2008 por 3 meses de

disnea progresiva a pequeflos esfuerzos,
sibilancias, tos escasa, sin expectoracion,
no hemoptisis, no ortopnea, dolor toracico
permanente izquierdo difuso, opresivo
anterior y posterior, sin irradiacion,
inicialmente muy intenso, sin cianosis, ni
edemas, ni pérdida de peso. Tratamiento
con salbutamol inhalador 3 veces al dia 2
inhalaciones, tramadol 3 veces al dia sin
mejoria.

Antecedentes Personales: desde los 13
afios presenta deformidad en columna
toracica progresiva con cifoescoliosis
marcada. A partir de los 20 afios
Neurofibromatosis con mayor progresion
y manifestacion cutanea. A los 25 afios en
el area lumbar una masa con contenido
liquido de crecimiento progresivo hasta
un tamafio de 40 centimetros, que en
ocasiones se fistuliza drenando un
liquido acuoso. Hipertension arterial
sistémica de 3 afios en tratamiento con
metoprolol 50 mg/dia, Hidroclorotiazida
25 mg/dia. Dislipidemia en tratamiento
con lovastatina 20 mg/dia. No cigarrillo.
Sangrado de vias digestivas altas, en el
2008 por endoscopia se encontré una
gastroduodenitis erosiva y hemorragica
con tlcera prepilorica que por patologia
no se demostré malignidad. Se realizo
escleroterapia.

Antecedentes  familiares: hasta el
momento no existia neurofibromatosis en
su familia. Sin hijos.

Examen fisico: talla 152 cm; Peso: 54 Kg;
TA:110/80mmHg; FR: 20/minuto, FC: 86/
minuto; ojos sin alteraciones, fondo de ojo
normal; cuello sin adenopatias palpables,
no masas, no ingurgitacion yugular;
AsCsPs bien ventilados, con disminucion
marcada de ruidos respiratorios en apice
izquierdo, sin estertores, no sibilancias;
frémito vocal normal. Peristaltismo +;
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abdomen blando deprensible no doloroso
a la palpacion sin masas, no megalias,
sin signos de irritacion peritoneal;
neurologico sin alteraciones; ROT (N),
sensibilidad (N); pulsos periféricos de
buena intensidad, llenado capilar de 2
segundos, en piel neurofibromatosis
difusa, manchas café con leche multiples.
En la region lumbar presenta una gran
masa de contenido liquido que le impide
acostarse y deambular, aproximadamente
de 20x40cm; no lesiones en huesos
largos.

Resultados

Paraclinicos: hemograma, parcial de
orina, glicemia, funcién renal, pruebas
de coagulacion y electrocardiograma:
normales. Grupo sanguineo: O+. Gases
arteriales: PH: 7.47, PaO2: 43 mmHg,
PCO2: 48 mmHg, HCO3: 34.9 mmol/L,
BE: 10 mmol/L, saturacion O2: 83%.
Colesterol: 289 mg/dL, triglicéridos:
120, HDL: 50. Espirometria: 2008:
alteracion ventiladora de tipo restrictivo,
de caracter muy severo, sin respuesta al
broncodilatador inhalador. CVF: 0.69
(25%), VEF1:0.57 (25%), VEF1/CVF%:
82%, FEF 25-75:0.65 (24%)

Radiografia de Torax: en la parte superior
radiopacidad izquierda homogénea, sin
broncograma aéreo, sugestiva de masa;
respeta la parte inferior del hemitorax,
con desplazamiento de cardiomediastino
a la derecha. En el hemitorax derecho
multiples imagenes nodulares ubicadas
en la pared toracica (figura 1).

Tomografia de Torax: Inicial de 2003:
lesion hipodensa de contenido liquido,
localizada en el vértice superior izquierdo,
de 11x10 cm. en el didmetro mayor,
con erosion oOsea y ensanchamiento

de neuroforamen al lado izquierdo a
nivel dorsal, sin patologia pulmonar
ni cardiovascular. Segunda en el 2008:
la masa quistica aumentd a un tamafio
de 17x18x10 cm. Tercera en 2010: con
medio de contraste, se aprecia deformidad
de columna con cifosis y escoliosis dorsal
alta. Efecto de masa de naturaleza quistica
9 UH hemitorax izquierdo con diametros
mayores de 2x20x22 cm., lesion que
ensancha en foramen neural de columna
dorsal media y se comunica con el canal
medular. Hay pérdida de volumen del
pulmén izquierdo por compresion del
quiste. Traquea desplazada a la derecha.
No hay lesion del parénquima pulmonar.
Arco aortico y grandes vasos de aspecto
normal. Silueta cardiaca sin patologia.
Multiples lesiones nodulares de densidad
de tejidos blandos a nivel de la pared
toracica con relacion a neurofibromas
plexiformes. Se considera que presenta
un meningocele lateral toracico izquierdo
(figura 2,3).

Radiografia esofago: En 2004: no hay
alteracion en el mecanismo de deglucion,
distensibilidad y peristalsis normales, sin
patologia.

Tomografia abdominal: Abril de 2010:
con medio de contraste oral y venoso,
se aprecia escoliosis con deformidad
de la columna vertebral y del abdomen.
Gran efecto de masa dorsal con baja
intensidad, que se extiende a través
de la pared posterior del abdomen
con diametros de 11x15 cm., con una
densidad interior de 23 y 34 UH en la
region del sacro, con ensanchamiento del
neuroforamen y el canal medular. No hay
coleccion intrabdominales. Diagndstico:
meningocele sacro posterior (figura 4).

Ecografia de masa lumbar: Abril de 2010:
40 centimetros de longitud, contenido
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mixto, con abundantes imagenes Radiografia sacrocoxis: En 2008: bien
vegetativas en su interior, pared gruesa. alineado, las interlineas articulares estan
conservadas, sin patologia evidente.

Figura 1. Imagen de masa en hemitorax izquierdo. Multiples lesiones nodulares de
neurofibromas en la pared toracica derecha.

Figura 2. A. TAC de torax mostr6 la destruccion del cuerpo vertebral en la salida del trayecto 3
del nervio.(neuroforamen) B. Con continuidad del meningocele al canal espinal. 9



Investigaciones

ANDINA

INVESTIGACIONES ANDINA. No. 21 Vol. 12 - 100 p.

Figura 3. A. El meningocele ocupa la mayor parte del hemitorax izquierdo con desplazamiento
de estructuras mediastinales B. Colapso pulmonar izquierdo. En la parte superior izquierda se
aprecian algunos neurofibromas en la piel.

Figura 4. TAC de abdomen con masa dorsal en la region sacra con ensanchamiento
del neuroforamen y el canal medular con una densidad inferior 1*(23UH) y 2*(UH).

!

94 Figura S. Imagen de la paciente que muestra masa quistica en region lumbosacra
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Discusion

La edad de presentacion del meningocele
es mas frecuente entre los 30 y 60
afos. Los pacientes son habitualmente
asintomaticos; en el caso de los
sintomaticos se presenta dolor toracico
sobre la columna, dolor radicular, cefalea
persistente con accesos de tos entre
otros. Una complicacion es la ruptura
espontanea, en ocasiones asociada a
meningitis; en este caso se presento
recurrentemente la ruptura en el
meningocele sacro. La etiopatogenesis
mas aceptada es la displasia dural en
NF1. Existe una fuerza intratoracica
negativa pleural, que sumada a la
presion del liquido cefalorraquideo
provocan la evaginacién del espacio
subaracnoideo a través del foramen
intervertebral (4).

Las alteraciones estructurales como
cifoescoliosis 'y agrandamiento del
foramen, estan presentes en el 70% de
los casos de meningoceles intratoracicos
(5), y entre el 9% y 38% de los casos de
NF sin meningoceles. La mielografia
puede mostrar la ectasia dural y una
imagen de contraste dentro del quiste
por la comunicacion con el espacio
subaracnoideo.

No aportan al diagnostico la radiografia
simple de columna lumbosacra y la
ecografia.

La tomografia de torax con o sin contraste
intratecal puede mostrar anomalias
vertebrales y el meningocele conteniendo
liquido cefalorraquideo. La resonancia
magnética muestra el meningocele con
los mismos signos como el liquido
cefalorraquideo, y delimita mejor la
relacion entre el quiste y la médula (6).

El Dr. David Viskochil y sus
colaboradores reportaron en un estudio
multicéntrico  sobre  anormalidades
espinales de prepuberes con NF 1, sin
escoliosis  clinicamente  significante,
que aproximadamente el 50% presentan
una anormalidad espinal; 31% mostro
anormalidades vertebrales y 17% ectasia
dural (7).

Durante el seguimiento nuestra paciente
presentd un crecimiento importante del
meningocele intratoracico, que la lleva
a la insuficiencia respiratoria y requiere
oxigenoterapia en casa. Se presentd
ruptura espontanea del meningocele
lumbar drenando un material acuoso,
con coagulos, y fallece a los 2 dias.
Se consider6 con un alto riesgo de
complicaciones para una intervencion
quirurgica toracica.

El meningocele sacro es de baja
frecuencia, puede producir sintomas
por compresion radicular, disfuncion
vesical, dolor lumbosacro. La tomografia
o la resonancia magnética muestran
un canal sacro dilatado y comunicado
con el quiste, al igual que compromiso
de estructuras neurales. El tratamiento
debe ser individualizado, ya sea por
su localizacion, la presencia de dolor,
la afectacion de la funcion respiratoria
o la velocidad de crecimiento del
meningocele. Las opciones terapéuticas
van desde la observacion hasta la
reseccion quirurgica parcial o total
(toracotomia). El diagndstico temprano de
las complicaciones mejora su pronostico.
Pacientes asintomaticos deberian tener
seguimiento. El acceso quirurgico mas
comun es a través de laminectomia con
reparacion intradural del quiste, para
evitar el drenaje toracico, pero puede
ser inadecuado en lesiones grandes. Para
meningoceles pequefios o medianos
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el acceso posterolateral extradural es
recomendado (8). El acceso transtoracico
se indica en lesiones grandes para evitar
dafio a la médula.

Conclusiones

Los meningoceles son lesiones benignas
y poco frecuentes, relacionadas con
neurofibromatosis difusa en el 68.8%.
Es usual que el paciente en el contexto
inicial del meningocele se presente
asintomatico. El paciente con diagnostico
de NF-1, no se predispone directamente
a tener meningocele, ya que éste puede
simular otras entidades. En este caso, se
correlacionan los hallazgos clinicos de
la paciente con la evidencia que arroja
la literatura cientifica y David Viskochil
et al, por lo que es posible que desde los
13 afios de edad la paciente presentaba
manifestaciones clinicas, la mas temprana
deformidad lumbar, la cual puede estar
presente hasta en el 70% de los casos de
meningoceles intratoracicos (10, 11).

Para el diagnostico se requiere de TAC
toracico y abdominal. El diagnostico
quirargico indica quistes grandes en
pacientes sintomaticos e idealmente
la toracotomia es el procedimiento de
eleccion con extirpacion completa. En
nuestro medio, contamos con un numero
limitado de herramientas diagnosticas
definitivas como la TAC y RM, sin
embargo, la TAC puede llegar a ser
muy util como enfoque inicial, dado que
facilita la visualizacion de deformidades
vertebrales. La RM delimita mejor la
relacion entre el quiste y la médula.

En este caso en particular se considera
que no fue util como enfoque inicial
utilizar radiografia de es6fago, porque no
representa ningun beneficio como ayuda
diagnostica.

En la literatura actual no se cuenta con
textos basados en la evidencia que
relacionen gastroduodenitis erosiva y
hemorragica con ulcera prepilodrica, ha,
NF-1 o meningocele.
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