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Neurofibroma laringeo

Laryngeal neurofibroma.

Saul Esquivel-Enriquez,* Angel de Jests Mera-Torres,* Daniel Antonio Rodriguez-Araiza?

Resumen

La neurofibromatosis constituye un grupo de trastornos hereditarios de transmision
autosémica dominante, con prevalencia de 1 por cada 3000 nacimientos cuya
expresividad varia. En 50% de los casos no hay antecedentes familiares de la enfer-
medad, lo que representa el resultado de una mutacién espontanea. Las neoplasias
de la vaina nerviosa de la laringe son poco frecuentes e incluyen neurinomay neu-
rofibroma. Estos tumores estan generalmente encapsulados y submucosos, suelen
localizarse en el pliegue ariepiglético o banda ventricular. Se comunica el caso de
un paciente de 50 afios de edad con diagndstico de neurofibromatosis tipo 1, con
evolucién de seis meses con disfonia sin llegar a la afonia y tres meses con disnea
y sensacién de cuerpo extrafio en la laringe y el globo laringeo. A la laringoscopia
con lente de 70° se observé una lesién pediculada dependiente de la pared lateral
en la epiglotis, de bordes lisos que se movilizaba con la fonacién y la deglucién,
en la tomografia computada se identificé un tumor homogéneo que no reforzaba al
medio de contraste y dependia de la pared lateral. Se realizé escisién submucosa
con reseccion de mucosa redundante via endoscépica, con reporte histopatolégico
de neurofibroma laringeo.
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Abstract

Neurofibromatosis is a group of hereditary disorders with autosomal dominant
transmission, with a prevalence of 1/3000 births, whose expressivity varies and,
frequently, in 50% of cases there is no family history of the disease, which represents
the result of a spontaneous mutation. Nerve sheath neoplasms of the larynx are rare
and include neurinoma and neurofibroma. These tumors are generally encapsulated
and submucosal, with a tendency to localize in the aryepiglottic fold or the ventricu-
lar band. This paper reports the case of a 50-year-old male patient with a diagnosis
of neurofibromatosis type 1, who started with a 6-month evolution with dysphonia
without reaching aphonia, adding 3 months ago dyspnea and foreign body sensa-
tion in larynx and laryngeal glomus. Indirect laryngoscopy was performed with a
70° lens, observing a pedicled lesion dependent on the lateral wall at the level of
the epiglottis, smooth-edged which was mobilized with phonation and swallowing.
The computed tomography showed a homogenous tumor that did not enhance the
contrast medium and was dependent on the lateral wall. Submucosal excision was
performed with redundant mucosal resection via endoscopy, with a histopathological
report of laryngeal neurofibroma.
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ANTECEDENTES

El neurofibroma de laringe es poco frecuente, los
sintomas referidos son disnea, estridor, disfagia
y disfonia. Se ha descrito en pacientes de 2 a 60
afios, los ninos a menudo se ven afectados, en
particular con neurofibromatosis tipo 1. La parti-
cipacion de la laringe en la neurofibromatosis es
infrecuente y puede manifestarse con un neuro-
fibroma solitario o un neurofibroma plexiforme.’
El 59% de los casos reportados se asocian con
neurofibromatosis tipo 1; no hay predileccion
respecto al género, la regién supraglética, los
pliegues ariepigléticos y aritenoides son los mas
afectados porque estas areas de la laringe son las
mas ricas en terminaciones nerviosas.

El gen implicado en la neurofibromatosis tipo 1
se ubica en el brazo largo del cromosoma 17,
exactamente en la banda q11.2. Se han descrito
al menos ocho formas de esta afeccién, pero la
mas frecuente es la neurofibromatosis tipo 1 o
enfermedad de Von Recklinghausen,? que cons-
tituye 80 a 85% de los casos.

Los criterios diagnosticos de las neurofibro-
matosis son: manchas “café con leche”, pecas
axilares (signo de Crowe), inguinales o ambas,
glioma del nervio 6ptico, hamartomas del iris
(n6dulos de Lisch), lesion ésea y familiar del
primer grado con neurofibromatosis tipo 1.
Dos o mas de cualquiera de estos criterios son
suficientes para diagnosticar neurofibromatosis
tipo 1. Otras anomalias que pueden observarse
en estos individuos son tumores del sistema
nervioso central, macrocefalia, retraso mental,
convulsiones, estatura corta y escoliosis.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 50 afios de edad, con
neurofibromatosis tipo 1. Inici6 su padecimiento
tres afios previos a la valoracion por el servicio
de Otorrinolaringologia, con disfonia sin llegar
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a la afonia, que se exacerbaba con el uso y abu-
so de la voz de forma intermitente, llegando a
ser constante seis meses previos a su ingreso al
servicio, ademas, padecia disfagia leve intermi-
tente a sélidos; previamente fue tratado como
proceso infeccioso con tratamiento antibiético
y antiinflamatorios no esteroides por médico
familiar, sin mostrar alivio de los sintomas. Tres
meses previos a ser evaluado por el servicio de
Otorrinolaringologia, se agregaron episodios de
dificultad respiratoria al hablary a los pequefios
esfuerzos, por lo que acudié para valoracion.

A la laringoscopia indirecta con lente de 70°,
bajo fuente de iluminacién y camara Wolf, con
anestesia local con lidocaina en aerosol, se
observé la orofaringe y la base de la lengua sin
alteraciones, seno piriforme izquierdo y vallé-
cula libres, epiglotis de caracteristicas normales,
en la banda ventricular derecha se observé una
lesién redondeada, pediculada, con bordes lisos,
bien definidos, que rebasaba el borde superior
de la epiglotis, desplazédndola asi como al seno
piriforme ipsilateral, se movilizaba con la deglu-
cién y fonacién, ocluyendo 80% de la luz de la
via aérea en la supraglotis (Figura 1).

La tomografia computada de cuello en fase
simple y contrastada evidencié un tumor homo-
géneo que no reforzaba con medio de contraste,
de bordes irregulares que estaba en el borde
superior del cartilago cricoides, ocupaba y des-
plazaba la glotis, el seno piriforme y se limitaba
a la hipofaringe, cuyo origen aparente era la
banda ventricular derecha y ocupaba 80% de
la luz supraglética y glética.

Se realiz6 escision submucosa, con reseccion
de mucosa redundante y colgajo mucoso en la
banda ventricular, via endoscépica (Figura 2),
el estudio histopatolégico reporté neurofibroma
laringeo (Figura 3). Al control posquirdrgico el
paciente recuperd la calidad de la voz en su to-
talidad, sin dificultad respiratoria posquirtrgica;
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Figura 1. Laringoscopia indirecta con lente de 70°, que
muestra las caracteristicas macroscopicas de la lesion.

el seguimiento a dos afios no mostré reincidencia
de la lesion laringea.

DISCUSION

La mayor parte de las masas laringeas son carci-
nomas escamosos que se originan en la mucosa
y son diagnosticados antes de realizar la tomo-
grafia computada.>* En este caso, los estudios
de imagen (tomografia computada y resonancia
magnética) son importantes para confirmar la
existencia de una masa, delimitar su extension
y localizar el sitio mds adecuado para biopsia,
asi como para orientar la naturaleza benigna o
maligna del tumor. En el caso comunicado, la to-
mografia computada demostré un tumor rodeado
de un drea de baja atenuacién. El diagnéstico
diferencial ante un tumor submucoso es amplio,
incluye lesiones inflamatorias o no neoplasicas
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Figura 2. Pieza quirdrgica de aproximadamente
3.5x2.5cm.

como el laringocele, quistes mucosos (glandula
mucosa obstruida), cambios postraumaticos y
amiloidosis. Los tumores neoplasicos de origen
epitelial son el carcinoma de células escamosas
y los tumores derivados de glandulas salivales
menores, fundamentalmente carcinoma ade-
noide quistico.>®

Entre los tumores de origen mesenquimal estan
los derivados del cartilago (condroma y con-
drosarcoma), hemangioma, tumores de vainas
nerviosas (neurinoma y neurofibroma), paragan-
glioma, lipoma, fibrosarcoma y angiosarcoma.
También puede encontrarse linfoma, plasmoci-
toma extramedular y metastasis.>®
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Figura 3. Células fusiformes con nicleos del mismo
tipo, dispuestas en una matriz de tejido conectivo y
mastocitos dispersos en toda la lesion.

El neurofibroma, tumor laringeo poco frecuente,
representa menos de 0.1% de las neoplasias
benignas de la laringe. De 25 a 45% de los neu-
rofibromas se localizan en la region de la cabeza
y el cuello, pero la laringe es una localizacién
infrecuente. Por lo general, se manifiestan como
lesiones aisladas, pero pueden formar parte de
la neurofibromatosis tipo 1. Afecta a uno y otro
sexo y aunque puede aparecer a cualquier edad,
es mas frecuente entre 30 y 60 afos. La edad
de manifestacion suele ser menor en neurofi-
bromatosis que en lesiones aisladas. El primer
signo clinico es la disfonia, seguido de disfagia
y tardiamente disnea. Tipicamente se origina en
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ramificaciones terminales de la rama medial del
nervio laringeo superior, explicando asi la prefe-
rencia por la localizacién supraglética (repliegue
ariepiglético y banda ventricular). Mas raramente
se localiza en la region glética y subglética.® El
paciente del caso comunicado cursé de forma
referida y la reseccion no se dificulté por estar
delimitada, permitiendo hacerse via endoscépi-
ca como se refiere en la bibliografia.

CONCLUSION

El neurofibroma es una neoplasia infrecuente
que hay que incluir en el diagnéstico diferen-
cial de masas submucosas laringeas. Ante la
sospecha de un tumor submucoso, la tomografia
computada con medio de contraste es Gtil para
confirmar su ubicacién y orientar el tipo de le-
sién. Ante una lesién submucosa supraglética,
que muestre en la tomografia computada anillo
periférico hipodenso y drea central heterogénea
con focos de realce puntiformes debe sospechar-
se el diagnostico de neurofibroma.
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