Correspondencia

Paola Rincon Sanchez
dra.paolaipnesm@gmail.com

Recibido: 20 de junio 2025
Aceptado: 31 de diciembre 2025

Este articulo debe citarse como: Rincon-
Sanchez P, Orozco-Navarro AC, Ordoénez-
Garcia R. Neurofibroma de la cavidad nasal
asociado con la enfermedad de von Reckling-
hausen. An Orl Mex 2026; 71 (1): 50-61.

PARA DESCARGA

https://doi.org/10.24245/aorl.v71i1.10589

https://otorrino.org.mx
https://nietoeditores.com.mx

50

Neurofibroma de la
cavidad nasal asociado
con la enfermedad de
von Recklinghausen

Neurofibroma of the nasal
cavity associated with von
Recklinghausen disease.
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Resumen

ANTECEDENTES: Los neurofibromas son tumores benignos que derivan del te-
jido conectivo de las vainas de los nervios periféricos; generalmente se asocian con
neurofibromatosis tipo 1 (NF1), anteriormente conocida como la enfermedad de von
Recklinghausen. En el area de la cabeza y el cuello, el neurofibroma es mas comun en
la laringe y el nervio vestibulococlear. El neurofibroma primario en la cavidad nasal
es poco frecuente, representa solo el 2.7% de todos los neurofibromas en esta region.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 28 afios que manifesté una lesién hetero-
génea en la fosa nasal izquierda con moderado realce con el medio de contraste y
dehiscencia de la lamina papiracea. Recibi6 embolizacion selectiva prequirdrgica,
posteriormente cirugia, que reseco por completo la lesién via endoscépica; el resultado
de histopatologia con inmunohistoquimica establecié el diagndstico de neurofibroma
nasal. Tras un seguimiento de 16 meses, la paciente no manifiesta signos endoscépicos
ni radioldgicos de recurrencia.

CONCLUSIONES: El neurofibroma localizado en la cavidad nasal es infrecuente,
suele confundirse facilmente con otras enfermedades, por lo que es obligatoria la
inmunohistoquimica para confirmar el diagndstico. Debido a su crecimiento invasivo,
durante la intervencion quirurgica debe buscarse el pediculo tumoral; actualmente
la cirugia endoscépica es el patrén de referencia para su extirpacién completa. La
neurofibromatosis tipo 1 (NF1) se observa en aproximadamente el 10% de los casos,
aunque los tumores del conducto nasosinusal suelen ser lesiones solitarias.

PALABRAS CLAVE: Neurofibromatosis; enfermedad de von Recklinghausen; senos
paranasales; inmunohistoquimica.



Abstract

BACKGROUND: Neurofibromas are benign tumors derived from the connective tissue of peripheral nerve sheaths,
usually associated with neurofibromatosis type 1 (NF1), formerly known as Von Recklinghausen's disease. In
the head and neck region, neurofibromas most commonly involve the larynx and the vestibulocochlear nerve. A
primary location in the nasal cavity is rare, accounting for approximately 2.7% of all neurofibromas in this region.

CLINICAL CASE: A 28-year-old female patient presented with a heterogeneous lesion in the left nasal cavity
with moderate contrast enhancement and dehiscence of the lamina papyracea. She underwent selective preopera-
tive embolization and subsequent surgery, resulting in complete endoscopic resection of the lesion. The result of
histopathology with immunohistochemistry reported a diagnosis of nasal neurofibroma. After a 16-month follow-
up, the patient presented no endoscopic or radiological signs of recurrence.

CONCLUSIONS: Neurofibroma located in the nasal cavity is a rare entity and is easily confused with other
diseases, so immunohistochemistry is mandatory to confirm the diagnosis. Due to its invasive growth, the tumor
pedicle must be sought during surgery; currently, endoscopic surgery is the gold standard for complete removal.
Neurofibromatosis type 1 (NF1) is observed in approximately 10% of cases, although sinonasal tract tumors are
usually solitary lesions.

KEYWORDS: Neurofibromatosis; Von Recklinghausen disease; Paranasal sinuses; Immunohistochemistry.

ANTECEDENTES

Los tumores de la vaina nerviosa periférica se clasifican en benignos y malignos. Los pri-
meros incluyen el schwannoma y el neurofibroma, y los segundos comprenden el sarcoma
neurogénico. El neurofibroma se divide en tumores solitarios y multiples, que incluyen la
neurofibromatosis tipo I y II. Se cree que las células de Schwann y las células perineurales
derivadas del neuroectodermo son el origen de estas neoplasias. Aproximadamente entre el
25 y el 45% de los neurofibromas afectan la cabeza y el cuello, pero solo el 4% se encuentran
en la cavidad nasal.’

Los neurofibromas afectan por igual a hombres y mujeres, y suelen aparecer entre los 30 y
40 afnos. En la nariz y los senos paranasales se desarrollan a partir de las ramas V1 y V2
del nervio trigémino y de los plexos nerviosos auténomos; rara vez producen déficit neuro-
16gico.? Al igual que otras neoplasias benignas en la nariz y los senos paranasales producen
sintomas inespecificos, como obstruccién nasal, epistaxis, rinorrea hialina, alteraciones en el
olfato, cefalea, edema y dolor en regién malar. No obstante, los neurofibromas pueden crecer
significativamente, lo que genera compresion de las estructuras anatémicas circundantes,
con posibilidad de expansién tumoral y erosion ésea adyacente.?

La endoscopia nasal constituye una herramienta ttil para identificar el sitio de origen del
tumor y valorar su relacién con las estructuras locales. La tomografia computada en la eva-
luacién inicial permite determinar el origen, la localizacion y la extension de la lesion. En este
contexto, el neurofibroma suele tener una apariencia heterogénea, con realce variable con
medio de contraste. La resonancia magnética ofrece ventajas superiores en la diferenciaciéon
del tumor respecto de los tejidos blandos adyacentes, asi como en la evaluacion de una posible
extension intracraneal o intraorbitaria.

En secuencias ponderadas en T1, el tumor suele ser isointenso, mientras que en T2 se observa
hiperintensidad con patrén heterogéneo, acompanado de captacién heterogénea del medio
de contraste.*

En términos macroscéopicos, los neurofibromas carecen de capsula definida, lo que puede
dificultar su delimitacién quirurgica. En términos microscopicos, se caracterizan por una
marcada inmunorreactividad para la proteina S-100 y la vimentina, hallazgos consistentes
con su origen neuroectodérmico.® La reseccién quirdrgica completa constituye el tratamiento
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de eleccion. Debido a la posibilidad de recurrencia local, se recomienda un seguimiento clinico
y radioldgico periddico. Los neurofibromas solitarios tienen bajo potencial de transformacién
maligna.b

CASO CLINICO

Paciente femenina de 28 afios, con antecedente de tabaquismo positivo, indice tabaquico de
0.65 paquetes/ano, sin otros antecedentes de importancia. En términos clinicos, tenia sindrome
obstructivo nasal bilateral de predominio izquierdo, rinorrea hialina intermitente, hiposmia,
en ocasiones disosmia (olor a metal, gas o quemado), episodios recurrentes de epistaxis y dolor
centrofacial intermitente de intensidad moderada 4/10 en la escala visual analdgica de tres
anos de evolucién, por lo que fue valorada por el servicio de Otorrinolaringologia de tercer
nivel extrainstitucional, donde la endoscopia nasal evidencié una tumoracién ocupativa en
la fosa nasal izquierda. Se indicé tratamiento con esteroide nasal no especificado, sin mejoria
clinica; se agreg6 epifora y aumento de volumen en el parpado izquierdo.

En enero de 2024 manifesté asimetria facial a expensas de proptosis izquierda ademas de
exacerbacién de los sintomas, por lo que acudié a valoracién médica. En la endoscopia de la
fosa nasal izquierda se observé ocupacién por una tumoracion inica desde las areas IT a IV de
Cottle (Figura 1), de coloracién amarilla-rosacea con vascularidad superficial, no pulsatil, de
bordes regulares y bien definidos, y el tabique desplazado hacia la derecha en bloque. En la
valoracién por el oftalmélogo se evidenciaron nédulos de Lisch y anomalias microvasculares
en las escleras y la conjuntiva palpebral inferior de manera bilateral. Figura 2

Figura 1

Endoscopia nasal. Lesidon Gnica amarilla-blanquecina, vascularidad superficial, ocupativa desde el
area II-IV de Cottle.
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Figura 2

Ojo derecho. Hamartomas benignos melanociticos en el iris (nddulos de Lisch).

En la exploracion fisica se observaron multiples lesiones de tipo manchas café con leche en los
miembros toracicos y el torax posterior (Figura 3). La paciente negd antecedentes familiares
de neurofibromatosis tipo 1.

La tomografia contrastada de nariz y senos paranasales revel6 una imagen ocupativa hete-
rogénea de la fosa nasal izquierda desde el area II-IV de Cottle, con predominio hipodenso
(36 UH) y moderado realce al medio de contraste. Se observ6 dehiscencia de la l1Amina papi-
racea ipsilateral, con extension a las celdillas etmoidales anteriores y posteriores, asi como
al receso del frontal, esfenoides ocupado por isodensidad y ostium obstruido por esa lesién,
con dimensiones aproximadas de 54 x 45.8 mm en sus ejes superoinferior y laterolateral,
respectivamente. Figuras 4 a 6

La resonancia magnética identificé una lesién ocupativa localizada en la fosa nasal izquierda,
de sefial isointensa respecto del parénquima cerebral en secuencia T1, con discreto realce
periférico al medio de contraste. En secuencia T2, la lesién mostré una sefial heterogénea
con predominio hiperintenso; se observé preservacién de la interfaz en torno a la base del
craneo; ademas, ocupaba el receso frontoetmoidal izquierdo y mostraba extensiéon hacia el
cono orbitario ipsilateral, con pérdida de la interfaz en ese nivel, sin evidencia de dafio del
nervio optico. Figuras 7a 9
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Figura 3

Manchas café con leche en el brazo derecho.

Se hizo embolizacidn selectiva del tumor, previo a la escision quirturgica, con embolizacién de
la arteria maxilar interna ipsilateral con microparticulas de polivinil alcohol y con gelatina
esponjosa sin complicaciones. Figuras 10 y 11

Cuarenta y ocho horas posembolizacion se llevé a cabo cirugia endoscopica nasosinusal; se
identific6 un tumor adherido a la févea etmoidal, periérbita, rostrum esfenoidal, cornete
medio y pared posterior del seno maxilar izquierdo y ausencia de lamina papiracea debido a
infiltraciéon tumoral. Se cauterizd la arteria esfenopalatina izquierda, se practicé antrostomia
maxilar amplia y esfenoidotomia con escisién completa del tumor.
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TOMOGRAFIA

Figura 4

Tomografia contrastada en corte axial. Tumor ocupativo y expansivo en la fosa nasal izquierda.

Figura 5

Tomografia contrastada en corte coronal que muestra la extensién del tumor hacia la region
intraorbitaria izquierda con destruccién de la lamina papiracea.
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Figura 6

Tomografia contrastada en corte sagital. Se observa extensiéon tumoral sin invasién intracraneal.

Figura 7

Resonancia en secuencia T1 contrastada, corte axial, tumor heterogéneo con discreto realce
periférico en la fosa nasal izquierda y extension hacia el seno esfenoidal ipsilateral.
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Figura 8

Resonancia en secuencia T2, corte coronal, tumor heterogéneo con realce en la fosa nasal izquierda
con extension a la 6rbita sin dafio intracraneal.

Figura 9

Resonancia en secuencia T2, corte sagital, tumor heterogéneo de contorno irregular con componente
quistico y areas de necrosis.
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Figura 10

Imagen de preembolizacion; se observa el tumor irrigado por la arteria maxilar interna izquierda y
ramas nutricias, asi como abundantes vasos venosos malformados.

Figura 11

Imagen posembolizacién selectiva de la carétida externa izquierda y la arteria maxilar interna; se
realiza con microparticulas de polivinil alcohol y con gelatina esponjosa.
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El estudio histopatologico reveld células de Schwann y perineurales con patrén de zanahoria
rallada y diagndstico definitivo de neurofibroma nasal con inmunohistoquimica de SOX 10 (+),
CD34 (+), proteina S-100 (+), EMA (-), calretina (+) y Ki67 del 2% (Figura 12). Luego de un
seguimiento de 16 meses la paciente no mostré recidiva.

DISCUSION

La revision sistematica efectuada en bases de datos internacionales (PubMed, Google Scholar
y Cochrane Library) entre los afios 2000 y 2024 permitié identificar 35 articulos relevantes
de los que se analizaron 26, con un total de 38 pacientes. Los hallazgos confirman que el
neurofibroma nasosinusal es poco frecuente, con predominio en la cavidad nasal (65.7%),
seguido por el seno maxilar y las celdillas etmoidales. La edad media de manifestacién fue
de 29 afios, con ligero predominio femenino. El sintoma cardinal fue la obstruccién nasal,
acompanada, en menor proporcion, de rinorrea hialina y epistaxis. Estos datos coinciden con
la manifestacion clinica de la paciente del caso, en quien la obstruccién nasal fue el motivo
principal de consulta, asociada con episodios de epistaxis de alivio espontaneo y proptosis
unilateral.

La bibliografia describe a la tomografia computada como ttil para identificar erosién dsea
y extensién tumoral, mientras que la resonancia magnética aporta mayor sensibilidad para
caracterizar la heterogeneidad de la lesién y diferenciarla de otros tumores benignos o ma-
lignos.” En la paciente del caso los hallazgos radiolégicos (erosion de la lamina papiracea y
pared medial del seno maxilar, tumor isointenso en T1 e hiperintenso heterogéneo en T2
con restriccién en difusién) coincidieron con lo reportado en series previas, lo que refuerza la
utilidad de la resonancia magnética como método diagnostico.

Los criterios necesarios para plantear este diagndstico poco frecuente son: 1) seis 0 mas man-
chas café con leche (méculas de color marrén claro bien delimitadas con borde regular, que
deben ser mayores de 5 mm en nifios y de 15 mm en adultos). 2) Al menos dos neurofibromas
de cualquier tipo, o un neurofibroma plexiforme. 3) Signo de Crow, que consiste en pecas
axilares o inguinales. 4) Glioma 6ptico. 5) Al menos dos nddulos de Lisch (hamartomas del
iris). 6) Lesiones 6seas, como displasia esfenoidal o adelgazamiento de la corteza de los huesos
largos, con o sin pseudoartritis. El paciente debe tener, al menos, dos de estos criterios para
establecer, clinicamente, el diagndstico de enfermedad de von Recklinghausen.® La paciente
del caso tenia multiples lesiones tipo manchas café con leche en los miembros toracicos y el

Figura 12

A. Fibrillas de coldgeno densas que separan las células de Schwann y perineurales. B. Células de
Schwann y perineurales, estroma mixoide, con haces entrelazados irregulares de células fusiformes,
separados por haces de coldgeno, en patrén de zanahoria rallada.
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torax posterior, asi como nddulos de Lisch de manera bilateral, por lo que cumplia con los
criterios de neurofibromatosis tipo 1 (NF-1).

En términos histolégicos, los neurofibromas se caracterizan por la proliferacion de células de
Schwann y perineurales dispuestas en fasciculos irregulares, con nicleos ondulados y escaso
citoplasma, patrén descrito como zanahoria rallada.® La inmunohistoquimica confirma el ori-
gen neural mediante positividad para proteina S-100, CD34 y NSE.*° En la paciente del caso
se observaron las mismas caracteristicas microscéopicas, con Ki67 bajo (2%), lo que descarta
transformacién maligna. La necrosis focal se atribuy6 a la embolizacién prequirirgica, sin
evidencia de atipia celular ni mitosis, hallazgos que coinciden con la bibliografia internacional.

Los diagnoésticos diferenciales mas frecuentes en los casos de neurofibroma del tracto naso-
sinusal son, en orden de frecuencia: schwannoma, dermatofibrosarcoma protuberante,
fibrosarcoma, meningioma, leilomioma, tumor fibroso solitario, lelomiosarcoma, histiocitoma
fibroso maligno, sarcoma nasosinusal de bajo grado con caracteristicas neurales y miogénicas,
mioepitelioma o adenoma pleomérfico celular.'*

Respecto del tratamiento, la cirugia endoscopica funcional sinusal se ha consolidado como
la técnica de eleccién en la mayoria de los casos; el acceso abierto se reserva para casos de
tumores con extension intracraneal o en centros sin disponibilidad de equipo endoscopico.*?
En la paciente del caso la reseccién endoscopica permitié la extirpacién completa del tumor,
sin complicaciones y con adecuada evolucién posoperatoria. Este resultado coincide con los
reportes previos, que destacan la eficacia y seguridad del acceso endoscopico, aunque su-
brayan la necesidad de seguimiento prolongado por el caracter infiltrativo de la lesién y el
riesgo de recurrencia.

La asociacién con neurofibromatosis tipo 1 (NF-1) otorga relevancia clinica adicional debido
al riesgo de transformacién maligna y a la necesidad de vigilancia multidisciplinaria.'®* Es
importante integrar la evaluacién dermatolégica y oftalmoldgica en el proceso diagndstico.

CONCLUSIONES

El neurofibroma nasal asociado con neurofibromatosis tipo 1 es poco frecuente, con manifes-
tacién clinica inespecifica y hallazgos radiolégicos caracteristicos. La cirugia endoscdpica es el
tratamiento de eleccidn; la reseccion completa es decisiva. El seguimiento prolongado es indis-
pensable para detectar recurrencias o transformaciéon maligna. La revision de la bibliografia
y la discusion del caso resaltan la necesidad de series mas amplias que permitan establecer
protocolos diagnésticos y terapéuticos estandarizados para esta enfermedad poco comun.
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