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RESUMEN

Objetivos: evaluar la prevalencia, pronóstico y posibilidades terapéuticas de los pacientes con  Neurofibromatosis tipo 1 (NF 1) y
tumores raquídeos.
Método: se realizó una revisión retrospectiva de las historias clínicas y estudios disponibles de todos los pacientes con NF1 admitidos
a nuestros hospitales entre los años 1993 y 2002. Se evaluó a la admisión y al seguimiento aquellos casos con tumores raquídeos
estadificados con el Sistema de Weinstein-Boriani- Bacci, y las escalas Visual Analógica [VAS](para el dolor), de Frankel (status
neurológico) de Hoffer y de la OMS, así como el Indice de Karnofsky para el estado funcional.
Resultados: se encontraron 12 pacientes (9 varones, 3 mujeres) con NF 1 y tumores raquídeos. La edad promedio al diagnóstico fue
de 25.2 años, siendo 9 benignos y 3 malignos (uno con  metástasis a distancia). El seguimiento promedio fue de: 2.8 años. Se
realizaron 14 procedimientos quirúrgicos de ablación asociados o no a reconstrucción en 11 pacientes. Hubo 11 complicaciones en
total (92%) pero solo en 6 pacientes (50%), de los cuales 2 eran portadores de tumores malignos.  El 25% con tumores benignos
operados presentó una recidiva (promedio: 3.3 años de postoperatorio). Sin embargo, todas las variables funcionales (Frankel, VAS,
Hoffer, OMS y Karnofsky) mejoraron. Los dos últimos ítems (OMS, Karnofsky) mostraron mejoría de la calidad de vida, incluso en
los casos de óbito
Conclusión: 1) La existencia de tumores raquídeos sintomáticos debe tenerse presente en pacientes portadores de NF 1. 2) La
agresividad de los tumores benignos sintomáticos en estos pareció mayor a los de la población general. 3) A pesar de las dificultades,
la mejoría funcional y de la calidad de vida justificaron el abordaje quirúrgico en estos pacientes.
Palabras clave:  neurofibromas, neurinomas, neurofibromatosis, tumores intrarraquídeos.

INTRODUCCIÓN

La incidencia de los tumores intradurales es del 3 al
10 por 100.000 habitantes en la población general1.  Los
neurofibromas constituyen aproximadamente entre el
25 y 29% de los tumores intradurales extramedulares1-

3, y los sarcomas aproximadamente el 12% 1. Clásica-
mente, estos tumores son muchos más frecuentes en los
pacientes portadores de neurofibromatosis que en la
población general4,5. En general, la neurofibromatosis
tipo 1 (NF1) está asociada con tumores intracraneales,
raquídeos y periféricos de orígenes astrocíticos o neuro-
nales, mientras que la neurofibromatosis tipo 2 (NF2)
produce tumores de las cubiertas del sistema nervioso
(SN)6. Se reconocen actualmente cuatro tipos de neuro-
fibromatosis (NF): NF1, NF2, la forma segmentaria y la
forma mixta; siendo la NF2 la que característicamente
presenta tumores intracanaliculares7.

Así, aunque típicamente los pacientes con NF 2 son
generalmente portadores del mayor número de tumores
intraespinales derivados de las vainas nerviosas y se
asocian con número elevado de cirugías8, en este traba-
jo retrospectivo se presentan 12 casos de NF1 con
tumores intraespinales. Para evaluar las prevalencias,
pronóstico y posibilidades terapéuticas.

MATERIAL Y MÉTODO

Entre enero de 1993 y diciembre de 2002 fueron
internados 44 pacientes portadores de NF1 en nuestros
servicios hospitalarios. Se utilizaron los criterios del
National Institutes of Health [NIH] para incluir los
pacientes en este estudio (Cuadro 1)5-7,9; 12 de ellos
presentaron tumores raquídeos como causa mayor de
admisión.

Se efectuó una revisión retrospectiva de todas las

Cuadro1. Criterios diagnósticos

Criterios clínicos

• 6 o más manchas café con leche mayores de 5 mm de
diámetro en prepúberes y de 15 mm en pacientes
mayores.

• 2 o más neurofibromas o uno plexiforme.
• Manchas café con leche puntiformes en la axila, el

cuello o en la región inguinal (freckling).
• Glioma óptico.
• 2 o más nodulos de Lisch (hamartomas del iris).

Lesión ósea característica

• Lesiones vertebrales distróficas.
• Displasia esfenoidal.
• Adelgazamiento cortical de los huesos largos con

pseudoartrosis o sin ella.
• Pariente de primer grado con lesiones neurofibroma-

tosas.
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historias clínicas, estudios complementarios, protoco-
los quirúrgicos, informes anatomopatológicos y todo
examen disponible de estos 12 pacientes.

La estadificación se realizó con el sistema de Weins-
tein-Boriani- Bacci (WBB) (Cuadro 2)10. El dolor se
valoró con la Escala Analógica Visual (VAS). El estado
neurológico se valoró con la escala de Frankel11. La
capacidad ambulatoria se evaluó con la escala funcio-
nal de Hoffer12 (Cuadro 3). El estado funcional se valoró
con la Escala de la Organización Mundial de la Salud
[OMS]13 y el índice de Karnofsky13,14. Todos los paráme-
tros se evaluaron a la admisión y al seguimiento.

El seguimiento total promedio fue de 2 años 10
meses (rango: 2 semanas a 5 años y 7 meses). Se
registraron en total 4 óbitos en la serie (2 precoces). Si
se excluyen los óbitos precoces el seguimiento prome-
dio fue en cambio de: 3 años y 6 meses (rango: 23 meses
a 5 años y 7 meses).

La localización mostró una franca predominancia
por la columna torácica y toracolumbar (7 pacientes), y
los síntomas al diagnóstico fueron déficit neurológico (9
veces), dolor (4 veces, solo o asociado), y  deformidad (1
vez, asociada a dolor).

La estadificación preoperatoria WBB mostró que 11
de los 12 pacientes presentaron compromiso de las
capas D (Extraósea-extradural) y/o E (Extraósea-in-
tradural), asociada o no a extensión a las otras capas.
La extensión promedio abarcó 5 zonas radiadas (ran-
go: 3 a 8 zonas radiadas) y 3 capas (rango: 1 a 5 capas)
(Fig. 1).

El Frankel pretratamiento fue A en 3 pacientes, B
en 2, C en 3, y E en 4. Cuando estaba presente, el
dolor pretratamiento mostró en promedio una inten-
sidad según VAS de 5,4/10 (rango 3/10 a 9/10). El
estado funcional pretratamiento fue: normal en 3,
deambulador comunitario en 1 y no deambulador en
8. La escala de Karnofsky pretratamiento promedio
fue de 39% (rango 10% a 80%), y el valor promedio de
la escala funcional de la OMS pretratamiento: 2,9
(rango 1 a 4).

Se realizaron 14 procedimientos quirúrgicos de abla-
ción asociados o no a reconstrucción (con implantes e
injertos o sustitutos) en 11 pacientes; 1 paciente solo
requirió observación (caso 6, Tabla1). Los mismos re-
quirieron 6 abordajes posteriores,  2 posterolaterales, 2
anterolaterales,  1 anterior transesternoclavicular y 3
mixtos personalizados (Figs. 1-3). Hubo necesidad de
durotomía en 6 procedimientos (5 pacientes).

Diferentes tratamientos postoperatorios fueron aso-
ciados según el caso: radioterapia (1 caso); quimiotera-
pia (1 caso); equipamiento ortésico (3 pacientes); reha-
bilitación en internación (7 pacientes); y cuidados palia-
tivos (en 1 caso).

Se registraron 11 complicaciones en total pero solo
en 6 pacientes (50% de la serie), de los cuales 2 eran
portadores de tumores malignos; es decir que 2 de los
3 portadores de tumores malignos presentaron compli-
caciones (67%), correspondiendo a 2 de los 4 óbitos de
la serie. La sobrevida de estos fue por ende también
pobre, en promedio: 9 meses (rango 15 días a 23 meses).
Sin embargo, en los sobrevivientes todas las variables
funcionales mejoraron en promedio. Así, el grado de
Frankel mejoró o se conservó cuando fue normal; se
registraron: Frankel C: 1, D: 3 y  E: 4 (Tabla 2). Lo mismo
ocurrió con el estado funcional; hubo al seguimiento:
normal: 2; deambulador comunitario: 4; deambulador
domiciliario: 1; deambulador por ejercicios: 1 (Tabla 2).
El dolor pretratamiento, cuando presente mejoró a un
promedio de intensidad según VAS de 0.7/10 (rango 0
a 3/10) (Tabla 2). La escala de Karnofsky mejoró en
promedio considerando todos los pacientes operados a
63% (rango 10% a 100%); y la escala funcional de la
OMS a 1.9 (rango 0 a 4) (Tabla 2).

Cuadro 3. Clasificación de estado ambulatorio
funcional según Hoffer

• No ambulador: postrado
• No ambulador sedente
• Ambulador terapéutico o funcional (por ejercicios)
• Ambulador domiciliario
• Ambulador comunitario

Cuadro 2. Esquema de estadificación del sistema
Weinstein-Boriani-Bacci

Derecha
Apófisis

espinosa

Izquierda
Apófisis
articular superior

Apófisis
transversa

Partes
blandas

Pedículo

Cuerpo
vertebral

Gentileza del Dr. Claudio Fernández, Hospital de Niños Sor Ludov-
ica, La Plata, Buenos Aires

RESULTADOS

Se revisaron 9 varones y 3 mujeres (relación 3:1)
atendidos en nuestros servicios, portadores de NF1 en
los que se diagnosticaron tumores intrarraquídeos (Ta-
blas 1 y 2).

La edad media al diagnóstico de los tumores espina-
les fue de 25 años 3 meses (10-59 años), siendo en solo
3 casos el diagnóstico de NF previo al del tumor. En solo
3 casos hubo deformidades vertebrales asociadas, y los
tipos tumorales intraespinales presentes fueron 9 benig-
nos y 3 malignos, con solo uno de estos últimos presen-
tando metástasis a distancia. Los diagnósticos anatomo-
patológicos fueron:  8 neurofibromas, 1 Schwanoma
maligno indiferenciado, 1 sarcoma fusocelular de bajo
grado, 1 sarcoma indiferenciado de alto grado, 1 caso sin
diagnóstico (caso 6, Tabla 1).
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Tabla 1. Casuística (1a.parte)

Nº Sx Edad Exten. Anat. Vértebras WBB Síntomas Abordaje Complicaciones F-U
Extraraq. Pat. preop.

1 F 12 - Nfm T9 T10-T11 D y E 3 - 5 Def. y dolor P Recidiva. 5 años
Infección herida

2 F 16 - Nfm T6-T7 D 9-11; C9 Dolor PL NO 3 años

3 M 17 ++ Nfm T5-T6 E y D1-6; Déficit AL Gastroparesia IU 4 años
C2-5; A3-5

4 M 16 - Nfm C1-T1 D y E  2-5 Déficit A + P Infección 4 años
y 8-11 herida. Escara

5 M 59 +++ Nfm T4-T5 D y E 1-5; Def. y dolor PL NO 5 años
C 3-4; A4 y 7 m.

6 F 28 - ¿? T9-T10 y A 4-5 , A9 Dolor - - 2 años
T11-T12

7 M 50 - Nfm T6 D2-4; C4 Déficit P NO 3 años
y 7 m

8 M 16 - Nfm C7-T1 D y E 1-4  y Déficit P(2) + A Recidiva 3 años
9-12; C 3-4 Estrechez uretral.

y 11-12;B3-4  Escara. Óbito
y B11-12

9 M 14 ++++ Sarc. T12-L3 A.B-C-D-E1- 5 Déficit M Acidosis por QMTP 3 meses
Ind AG  Óbito

10 M 40 - Nfm L4 D3-4; C4-5; Def. y dolor P NO 2 años
 B4; A4 y 1 m.

11 M 27 ++++ Schwan. L1-L2 A7-12; Déficit M Infecc. 0,5 mes
MTS pulm. malig. ind. B9 C9 D9 respir.

12 M 15 ++++ Sarcoma L4-L5-S1 A-B-C- Déficit M NO 1 año
Fusocel D-E 1-4 y 11 m.

BG y 9-12

Sx: sexo; F: femenino; M: masculino; Exten, Extrarraq.: extensión extrarraquídea; MTS pulm.: metástasis pulmonares; Anat pat.: anatomía
patológica; Nfm: neurofibroma; Sarc Ind AG: sarcoma indiferenciado de alto grado de malignidad; Schwan. malig. ind: Schwanoma maligno
indiferenciado; Sarcoma fusocel. BG: sarcoma fusocelular de bajo grado de malignidad; WBB: estadificación de Wenstein, Boriani, Bacci;
Síntomas preop: síntomas pretratamiento; Def. y dolor: deformidad y dolor; Déficit: déficit neurológico; A: anterior; P: posterior; PL:
posterolateral por costotransversectomía; M: mixto sui géneris personalizado; IU: infección urinaria; F-U: tiempo de seguimiento.

Tabla 2. Casuística (2a. parte)

Nº Anatomía Frankel VAS Hoffer Karnofsky OMS Karnofsky Frankel Hoffer OMS VAS
patológica preop. preop preop. preop. preop. F-U F-U F-U F-U F-U

1 Nfm E 3/10 DC 60% 2 50% E DC 3 3/10

2 Nfm E 7/10 N 80% 1 100% E N 0 0/10

3 Nfm C 3/10 ND 50% 3 90% D DC 1 0/10

4 Nfm C NO ND 20% 4 80% E DC 1 NO

5 Nfm A 7/10 ND 30% 4 60% C DF 3 0/10

6 E 3/10 N 60% 2 30% Óbito Óbito 3 0/10

7 Nfm B 3/10 ND 20% 3 70% D DD 2 0/10

8 Nfm B NO ND 20% 3 40% Óbito Óbito 2 NO

9 Sarc. ind. AG A 3/10 ND 20% 4 40% Óbito Óbito 3 0/10

10 Nfm E 7/10 N 80% 1 100% E N 0 0/10

11 Schwanoma A 9/10 ND 10% 4 10% Óbito Óbito 4 3/10
maligno ind

12 Sarcoma C 9/10 ND 20% 4 80% D DC 1 1/10
fusocel. BG

Sx: sexo; F: femenino; M: masculino; Nfm: neurofibroma; Sarc. ind. AG: sarcoma indiferenciado de alto grado de malignidad; Schwanoma maligno
ind: Schwanoma maligno indiferenciado; Sarcoma fusocel BG: sarcoma fusocelular de bajo grado de malignidad; Frankel preop: Frankel de
ingreso; VAS preop: Valoración del dolor por la Escala Analógica Visual Pretratamiento; Hoffer preop: estado funcional pretratamiento según
escala de Hoffer; ND: No deambulador; DF: Deambulador terapéutico o funcional (por ejercicios); DD: Deambulador domiciliario; DC:
Deambulador comunitario; OMS preop: Valoración pretratamiento según la Escala Funcional de la OMS; Karnofsky preop: Valoración
pretratamiento según la Escala de Karnofsky; Frankel F-U: Frankel al seguimiento; Hoffer F-U: estado funcional al seguimiento según escala de
Hoffer; OMS F-U: Valoración al seguimiento según la Escala Funcional de la OMS; Karnofsky F-U: Valoración al seguimiento según la Escala
de Karnofsky; VAS F-U: Valoración del dolor por la Escala Analógica Visual al seguimiento.
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Fig. 1. Caso Nº 5 con neurofibroma dorsal y trastorno funcional
severo (Frankel A; VAS 7/10; Karnofsky 30%) extendido en
varias capas y zonas radiadas.

Fig. 2. Imágenes preoperatorias: IRM coronal (A) y TAC (B), así como del abordaje mixto (C) y de Rx a 3 meses postoperatorio (D) del
caso Nº 9 (sarcoma indiferenciado).

A

B

C

D
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A

B

Fig. 3. IRM coronal (A), mostrando múltiples neurofibromas intrarraquídeos bilaterales cervicales, con severa compresión medular
(Caso Nº 4). Rx de Perfil a más de 3 años de seguimiento (B) y foto del resultado funcional (C).

C

DISCUSIÓN

Se reconocen actualmente 4 tipos de neurofibroma-
tosis (NF 1, NF 2, segmentaria y forma mixta), siendo
clásicamente los pacientes con NF 2 los portadores del
mayor número de tumores intraespinales derivados de
las vainas nerviosas y se asocian con número elevado de
cirugías6-8. Sin embargo, en esta serie presentamos 12
casos de NF1 con dichos tumores, y de hecho estos 12
pacientes corresponden al 27,3% (12/44) de los pacien-
tes admitidos por NF1 en nuestros servicios hospitala-
rios en los 10 años que abarca el estudio retrospectivo.
Por su parte la NF1, también llamada Neurofibromato-
sis periférica o Enfermedad de von Recklinghausen, es
la forma más común (1:3000 personas) y característica
de la enfermendad7, y aquella con manifestaciones
ortopédicas y sistémicas más floridas7,15,16; su gen ha
sido localizado en el brazo largo del cromosoma 177,9,16.
La NF2, menos frecuente (1:50.000 personas), ha sido
localizada genéticamente en el cromosoma 22; y se

conocía como neurofibromatosis central, o Neurofibro-
matosis bilateral del acústico5,9,16.

En la adultez los pacientes con NF pueden presentar
múltiples tumores nerviosos de las raíces raquídeas
ocasionan eventualmente mielopatía compresiva15,17.
En la NF1 los tumores raquídeos causan síntomas
neurológicos en alrededor del 2% de los pacientes18.
Aunque la tasa de tumores intrarraquídeos sintomáti-
cos suele ser descripta como baja en la NF, especial-
mente en NF1. Creange et al encontraron solo 3 en 158
pacientes, y Thakkar et al describieron una “incidencia”
de 1,6 % en 1400 pacientes estudiados con NF118,19. En
la presente serie, sin embargo, esto no fue igual pues
todos lo pacientes presentaron síntomas debidos a los
tumores intrarraquídeos.

En este último aspecto, un síntoma común de todos
los tumores intradurales es el dolor1. Entre nuestros
pacientes el dolor estuvo presente solo 5 veces (solo o
asociado con otro síntoma), y el déficit neurológico fue
el motivo más frecuente de consulta: 9 veces, similar a
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lo reportado en la literatura20. Sin embargo, conside-
rando la posibilidad de tumores de contenido en la NF,
creemos que la existencia de dolor de origen raquídeo
debe orientar entonces hacia la existencia de tumores
que potencialmente requiera de abordaje quirúrgico
precoz. Por último, en esta serie la deformidad fue el
motivo de consulta en solo un caso7,21,22 (Caso Nº 1).

En general, los resultados del tratamiento quirúrgi-
co de los tumores extramedulares intradurales son
gratificantes, independientemente del tipo celular y de
la localización1. Sin embargo, en los pacientes con NF se
deben realizar consideraciones especiales para el ma-
nejo de ciertos problemas debido a la extensión e
historia natural del compromiso del SN.

Se ha descripto que para los pacientes que no
satisfacen los criterios diagnósticos del NIH es útil la
observación de la morfología de los tumores intrarra-
quídeos: en la NF1 típicamente son intraforaminales
extendiéndose de manera secundaria al canal raquí-
deo, a diferencia de los casos de NF2 donde son prima-
riamente intradurales18. Sin embargo, en esta serie en
5 de los 12 pacientes que cumplieron los criterios para
NF1 los tumores fueron primariamente intradurales y
requirieron de durotomía para su tratamiento.

En caso de  neurofibromas raquídeos múltiples, que
pueden ocurrir tanto en la NF1 como en la NF2, donde la
escisión completa no es posible la conducta es variable
según la sintomatología o no que presente el paciente.
Cuando se encuentran en estudios de catastro múltiples
neurofibromas pedunculados “en reloj de arena” pero el
paciente es asintomático, no se requieren intervencio-
nes10,18,19,23-25. En cambio, si se desarrolla mielopatía o
radiculopatía, el “debulking” quirúrgico de la lesión es
imprescindible especialmente en los niños1,3,6,10,17,18,26-

29. Si bien el tratamiento de los tumores intrarraquídeos
en el niño suele requerir de una laminoplastia osteoplás-
tica30 a fin de evitar deformidades secundarias posterio-
res, esta técnica no es recomendable en los pacientes con
NF. Sabido es que si hace falta realizar una laminectomía
para remover un tumor en un área distrófica de la
columna, es imprescindible realizar una artrodesis para
evitar una segura progresión de la deformidad y posterior
compresión medular debido a ella22,23,26,31,33; usual-
mente esta artrodesis y estabilización deben ser anterior
y posterior o suplementadas con cemento en caso de
groseras inestabilidadades y mal pronóstico a corto plazo
(Casos 1, 4, 8, 9, 11, y 12, Tabla 1).

Más aún, en los neurofibromas intrarraquídeos
cervicales o cervicooccipitales, debido a la cantidad de
hueso que debe removerse para la escisión tumoral
completa, y a la inestabilidad resultante secundaria a
dicha remoción ósea, una artrodesis debe realizarse
siempre, con el uso de un halo chaleco y a menudo
requiere de una fusión occipitocervical26,31;  esto es aún
más importante en los casos en que los neurofibromas
se asocian a NF117,20,29,34 (Caso 4, Figura 3). En la
región cervical y cervicotorácica ha sido altamente
recomendado el uso de placas con tornillos en los
macizos articulares  luego de laminectomías y reseccio-
nes tumorales1 (Caso 8).

El éxito de la cirugía en los tumores benignos está
directamente relacionado con el estado neurológico preope-
ratorio del paciente: aquellos con disfunción neurológica
mínima o moderada generalmente se recuperan, pero la
parálisis total o casi total casi nunca mejoran. En los
tumores benignos, las complicaciones son infrecuentes y
la mejoría progresiva de los síntomas y déficits preopera-
torios pueden proseguir por meses, llegando sólo a un
plateau luego de un año después de la operación1,3. Sin
embargo, en esta serie es llamativa la alta incidencia de
complicaciones: 11 en total (92%), pero solo en 6 pacientes
(50%), de los cuales 2 eran portadores de tumores malig-
nos. Es decir que 4 de los 10 (40%) portadores de tumores
benignos presentaron complicaciones. Las complicacio-
nes más frecuentemente encontradas en el tratamiento
quirúrgico de los tumores benignos de contenido son:
fracaso en encontrar el tumor,  fístula de LCR, inestabili-
dad postlaminectomía, dolor postoperatorio crónico, he-
matoma postoperatorio, isquemia e Infarto medular se-
cundario, y  “trauma por laminectomía”1,3,10. Curiosa-
mente en esta serie de tumores de contenido en NF1,
ninguna de ellas se encontró en el subgrupo de tumores
benignos; las complicaciones más frecuentes en cambio
fueron: infección (de la herida o alejada del sitio quirúrgi-
co) (3 casos), recidiva del tumor (2 casos), escaras sacras
(2 casos), gastroparesia postoperatoria (1 caso), estrechez
uretral [1 caso], óbito postoperatorio (1 caso). Si se
consideran los casos de tumores malignos, la tasa de
complicaciones aumenta obviamente.

Típicamente la recidiva de los tumores intrarraquí-
deos benignos resecados en las grandes series suele
rondar el 10,2% de los casos con un promedio de
aparición a los 4,3 años de postoperatorio35. Sin embar-
go, en esta serie, que considera sólo pacientes con NF1,
el 25% (2 de 8 pacientes con tumores benignos opera-
dos) presentó recidiva a los 3 años 4 meses de operados.

Como ya ha sido descripto, la resección de un tumor
de vaina y/o de nervio periférico que involucre la ablación
de la raíz no necesariamente produce signos y/o síntomas
neurológicos, y ello cuenta para la mejoría funcional
observada en todos nuestros casos operados (Figura 3)36.

Si bien los tumores malignos de las vainas y/o
nervios periféricos representan el 5 al 10% de los
sarcomas de partes blandas37,38, son formas raras
entre los tumores de los nervios raquídeos, aunque se
observan con más frecuencia en la NF: Conti et al
encontraron 3 casos de tumores malignos en una serie
de 179 neurinomas operados entre 1967 y 1997, de los
cuales 2 pertenecían a pacientes con NF239. Por su
parte Creange et al19 encontraron 6 casos de estos
tumores en una serie de 158 pacientes.

Nuestros casos de tumores malignos, tuvieron la
particularidad de tratarse de sarcomas primarios del
contenido raquídeo y no metástasis de neurofibrosarco-
mas originados en otras partes40.

La tasa de recidiva local en estos tumores malignos
es altísima, el curso es fatal y el intervalo libre de
enfermedad luego de terapia multimodal (incluyendo la
cirugía y la radioterapia) no alcanza el año37.
Sin embargo, en los sobrevivientes de nuestra serie
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(considerando en conjunto los tumores benignos y ma-
lignos, o considerados ambos grupos de manera separa-
da) todas las variables funcionales mejoraron en prome-
dio. Así, el grado de Frankel mejoró en todos (menos uno)
en promedio 1,7 grados, o se conservó cuando normal, al
igual que el estado funcional. El dolor pretratamiento,
cuando presente mejoró a un promedio de intensidad
según VAS de 0,7/10. La escala de Karnofsky mejoró en
promedio considerando todos los pacientes operados a
63%; y la escala funcional de la OMS a 1,9. Estos dos
últimos ítems demuestra la mejoría de la calidad de vida
incluso en los casos de óbitos.

CONCLUSIONES

1) La presencia de tumores intraespinales sintomá-
ticos es un hecho a tener presente en pacientes porta-
dores de NF 1.

2) La agresividad de los tumores benignos sintomá-
ticos en pacientes con NF 1 parece mayor a los de la
población general, dada su mayor  y  más precoz tasa de
recidiva, y la tasa superior y las características diferen-
tes de los tipos de complicaciones.

3) A pesar de lo demandante técnicamente del
tratamiento quirúrgico de estos casos, de la alta tasa de
complicaciones y de la escasa sobrevida en los portado-
res de tumores malignos, la mejoría funcional y de la
calidad de vida justifican dicho abordaje en los portado-
res de tumores benignos y malignos intrarraquídeos
con NF 1.
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ABSTRACT

Objetive: To assess prevalence, prognosis and therapeutic
possibilities of patients with type 1 neurofibromatosis (NF-1)
and spinal tumors.
Method: All patients with NF-1admitted to our Hospital settlings
since January 1993 to December 2002 were analized, the clinical
records and image studies of those with spinal tumors as a cause
of admission were retrospectively reviewed. Karnofsky scale,
Functional World Health Organization (WHO) scale, Frankel
grade and Visual Analogical Scale (VAS) for pain were used at
hospital admission, postoperatively and at follow-up. Surgical
staging was reviewed with the Weinstein Boriani Bacci system.
Results: In this 10 years period we admitted 44 patients who
fully satisfied NIH criteria for NF-1. Twelve of them (27.3%)
presented symptomatic spinal tumors: 9 males and 3 females,
in average 25.2 years old. Spinal tumors were 9 benign (all
neurofibromas) and 3 malign. Mean follow up was 2.8 years.

Fourteen surgical procedures were performed in 11 patients.
Eleven complications occurred in 6 operated cases (50% of
patients), but 2 of 3 (67%) malignant spinal tumors cases had
complications. Two of 8 benign tumors operated (25%) recurred
an average of 3.3 years after surgery. All cases showed impro-
ved postoperative functional score at follow-up (Frankel, VAS,
WHO and Karnofsky), including those cases who finally died.
Conclusion: 1) Symptomatic spinal tumors should be taken into
account in the general population patients with NF-1. 2) Benign
tumors in this series were more aggressive than those arising in
patients without NF. 3) Postoperative improvement of the func-
tional status and the quality of life, supports the surgical
approach among patients with NF-1 and symptomatic spinal
tumors, despite the technical difficulties.
Key words: neurinomas, neurofibroma, neurofibromatosis, spi-
nal tumors

COMENTARIO

Los autores presentan un análisis retrospectivo de
una serie de pacientes portadores de NF1 con tumores
del contenido raquídeo derivados de las vainas neura-
les. Nueve tumores fueron considerados benignos a
pesar que uno no tuvo confirmación histopatológica.
Ocho de estos tumores benignos correspondieron a
neurofibromas. Los 3 tumores restantes, fueron histo-
lógicamente malignos.

En la discusión se han tratado la mayoría de los
tópicos conflictivos referidos a la táctica y técnica
quirúrgica que el cirujano debe plantearse antes del
abordaje de este tipo de patología.

Remarco el concepto, que los tumores benignos del
contenido raquídeo producen sus síntomas por compre-
sión (dolor y déficit neurológico) y no producen inestabi-
lidad sobre las estructuras vertebrales. El abordaje
quirúrgico es por vía posterior, mediante laminectomías
respetando las articulares. Pero los neurofibromas tie-
nen su origen a nivel del agujero de conjugación y por ello
su crecimiento en reloj de arena, con componentes de
tamaño variable intra y extraraquideos. Es esta caracte-
rística particular de los neurofibromas que condicionan
para su exéresis completa, abordajes combinados, con
resección ósea a necesidad, por lo que debe ser conside-

rada la utilización de elementos de osteosíntesis para
mantener la estabilidad del sector operado.

A nivel cervical en pacientes pediátricos y adultos
jóvenes, los abordajes posteriores de cualquier tumor
del contenido, puede producir la deformidad del sector,
con cifosis evolutivas o en “cuello de cisne”, a pesar de
que se respeten los macizos articulares, por lo que la
utilización de laminoplastias debe ser considerada como
alternativa a la artrodesis con tornillos en los macizos.
Cuando existe inestabilidad C1-C2 debe preverse la
fijación occipito cervical.

Las conclusiones a que arriban los autores son las
adecuadas luego de la información analizada de su
experiencia en esta serie de casos: evolución y pronós-
tico. Este trabajo tiene un Nivel de Evidencia V, con un
Grado de Recomendación clase 31 y destaco por último
el esfuerzo realizado por el Dr. Patricio Manzone et al
para actualizar y contribuir a engrosar la casuística
publicada sobre este apasionante tema.
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