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RESUMEN

La neurofibromatosis de Von
Recklinghausen es una forma de
facomatosis con herencia autosémica
dominante, que cursa con afectacion
variada del sistema nervioso central y
periférico fundamentalmente con
procesos de tipo neopldsico.

La aparicion de hidrocefalia en el
curso de esta enfermedad, se
relaciona habitualmente con tumores
infratentoriales, habiéndose descrito
pocos casos asociados con estenosis
benigna del acueducto de Silvio.

Presentamos los casos de dos
pacientes afectos de
neurofibromatosis que desarrollaron
hidrocefalia obstructiva por estenosis
del acueducto de Silvio, sin que las
exploraciones practicadas (TAC y
RM) pudiesen demostrar la existencia
de un proceso expansivo intracraneal.

Se revisan los mecanismos
patogénicos propuestos asi como una
serie de casos publicados y recogidos
de la literatura.

Introduccion

La estenosis benigna del acueducto
de Silvio representa la causa mas fre-
cuente de hidrocefalia durante la in-
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fancia y juventud '. Generalmente se
trata de estenosis simples, formacién
de septos o gliosis *. La asociacion de
estenosis del acueducto con la neuro-
fibromatosis es poco habitual, encon-
trandose escasas referencias en la li-
teratura .

Presentamos dos pacientes-afectos
de esta forma de facomatosis, que
presentaron en el curso de su enfer-
medad una estenosis benigna del
acueducto, siendo tratados mediante
la implantacién de una vélvula ventri-
culo-peritoneal. En ambos casos se
descarté la existencia de tumoracioén
intracraneal mediante estudio con To-
mografia Computada (TC) y Reso-
nancia Magnética (RM).

Casos clinicos

Caso 1: Nifia de 11 afios diagnosti-
cada al nacimiento de neurofibroma-
tosis, que desde dos meses antes de
su ingreso presenta cefalea frontal y
esporadicamente vémitos matutinos;
por aquejar vision borrosa acude al
oftalmélogo que nos la remite. La ex-
ploracién fisica mostraba multiples
manchas “café con leche”, de tamafios
muy variables, distribuidas por tronco
y extremidades superiores. Neurol6gi-
camente sdlo se aprecié edema de pa-
pila bilateral.

El TC craneal mostr6 una impor-
tante dilatacién ventricular supraten-
torial, con un IV ventriculo de tama-
flo y situacién normal.

El mismo dfa de su ingreso es in-
tervenida quirdrgicamente implantan-
dose una vélvula ventriculo-perito-
neal. El postoperatorio transcurre sin
incidencias y a los 4 dias de la cirugia
se practica una Resonancia Magnéti-
ca que muestra una ligera dilatacién
ventricular supratentorial, el TV ven-
triculo normal y la existencia de una
estenosis del acueducto de Silvio sin
la presencia de masas u otras lesiones
sobre el tronco cerebral (Fig. 1). Dos
afios después de la intervencién la
nifia permanece asintomatica.

Caso 2: Varén de 28 afios, diagnos-
ticado de neurofibromatosis e interve-
nido en varias ocasiones de tumora-
ciones cutdneas, que desde unos 4-5
meses aqueja cefalea vespertina de lo-
calizacion bifrontal, con incremento
notable en las Gltimas semanas.

En la exploracion se observan mdl-
tiples manchas “café con leche” asi
como pequenos nédulos subcutdneos
de consistencia firme sobre todo en
miembros superiores.

La exploracién neuroldgica mues-
tra dnicamente un edema papilar bi-
lateral.

En el TC se observo dilatacién ven-
tricular supratentorial.

La RM evidencié dilatacion de ven-
triculos laterales y 111 ventriculo, con
una fosa posterior normal. No se ob-
servaron masas ni alteraciones peria-
cueductales (Fig. 2).

Tras la implantacién de una vélvu-
la ventriculo-peritoneal, el paciente se
recupera completamente, siendo la
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exploracién neuroldgica actual nor-
mal.

Discusion

La neurofibromatosis (enfermedad
de Von Recklinghausen) es una faco-
matosis de herencia autosémica domi-
nante cuya frecuencia oscila entre
1/2.500 a 1/3.000 nacidos. Se caracte-

Fig. .—RNM (TR 350, TE 30) corte sagital, sé

Fig. 2.—RNM (TR 1505, TE 50) corte sagital. Hidrocefalia supratentorial con IV ventriculo normal.

riza por la aparicién de manchas “café
con leche” de diverso tamano, distri-
buidas por todo el cuerpo, asociadas
a tumores cutdneos y de nervios peri-
féricos ***. Acompafando a estas alte-
raciones frecuentemente encontramos
tumores del Sistema Nervioso Central
como meningiomas 0 neurinomas ‘.
La aparicién de hidrocefalia en estos
pacientes, se relaciona frecuentemen-
te con tumores de la fosa craneal pos-
terior, siendo poco habitual la asocia-
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cién con estenosis del acueducto de
Silvio *, habiéndose publicado en la
literatura no mas de 30 casos con esta
aSOciacién 7,8,9,10,11,12, 13.

Se trata de un transtorno mas fre-
cuente en varones que en mujeres, al
igual que la propia enfermedad ’, con
una mayor incidencia antes de la pu-
bertad " *.

La sintomatologia esta caracteriza-
da por un cuadro de hipertension en-
docraneal con cefaleas, transtornos
oculares, alteraciones del equilibrio
en nifios y convulsiones con una ma-
yor incidencia en adultos”'* siendo
el tiempo de evolucion de los mismos
muy variable, desde unas pocas ho-
ras '’ a varios afios > '°,

En cuanto al diagndstico, Stein-
bok 7 indica la necesidad de practicar
un estudio con Resonancia Magnéti-
ca antes de hablar de estenosis benig-
na del acueducto, ya que como de-
muestra en tres de los casos presenta-
dos, los estudios con Resonancia en 2
casos y la autopsia en el tercero evi-
denciaron la existencia de un tumor
como causa de la “estenosis” del acue-
ducto.

Recientemente Barcovich y New-
ton '* estudiaron con RM 24 pacien-
tes con estenosis del acueducto, de
los cuales 6 presentaban distintos ti-
pos de tumores; analizando las dife-
rentes deformidades que tanto los tu-
mores como las estenosis benignas
ocasionan sobre el tectum mesencefé-
lico, concluyen haciendo hincapié en
la dificultad de diagnosticar incluso
con RM las lesiones a este nivel.

Russell > propone como causa de
la estenosis no tumoral distintos me-
canismos: estenosis simple, formacion
de septos, horquillamiento del acue-
ducto o el desarrollo de gliosis peria-
cueductal. Tunrbull "’ en su serie de
4 pacientes con oclusion del acueduc-
to por formacién de septos, tres de
ellos tenian manchas “café con leche”
aunque no fueron diagnosticados de
neurofibromatosis, y Jecquier '* sobre
3 casos describe uno con posible hor-
quillamiento del acueducto, existien-
do en la literatura casos aislados de
gliosis periacueductal '> ', aunque
para algunos autores este mecanismo
es cuestionable ”.
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NEUROFIBROMATOSIS AND NONTUMORAL AQUEDUCTAL ESTENOSIS. DIAGNOSIS BY MRI

Von Recklinghausen’s neurofibromatosis is an autosomal dominant disease involving peripheral nerves and central nervous system.
Obstructive hydrocephalus in this desease represents a common finding when it is due to the development of infratentorial

neoplasm. Novertheless, the occurrence of isolated nonneoplastic aqueductal stenosis in patients affected by neurofibromatosis has been
described rarely.

The authors report two cases of primary nontumoral aqueductal stenosis associated with Von Recklinghausen’s disease who were

diagnosed by CT scan and MRI. The pathogenesis of aqueductal narrowing in neurofibromatosis is discussed.
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