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RESUMEN

Introduccion: La neurofibromatosis tipo 1 es uno de los trastornos genéticos
neurocutaneos mas frecuentes. Se caracteriza por la afectacion cutanea en forma
de manchas café con leche, efélides y los neurofibromas cutaneos.

Objetivo: Describir la extirpacion quirdrgica mediante la técnica de W plastia de
neurofibromas cutaneos.

Caso clinico: Paciente de sexo masculino y 23 anos de edad, con antecedentes de
malformaciones congénitas osteomioarticulares, multiples lesiones y tumores
diseminados por la piel. Tuvo seguimiento evolutivo por un equipo
multidisciplinario integrado por especialistas de genética, dermatologia y

neurologia, que establecieron el diagndéstico definitivo basado en evidencias
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clinicas, y los estudios imagenoldgicos e histopatoldgicos. Al examen fisico se
observé presencia en piel, de forma diseminada, de lesiones maculares
hiperpigmentada de color café con leche y de aproximadamente 0,5 a 2 cm de
didametro. Ademas, presenté nédulos subcutaneos diseminadas en brazo y tronco
y tumoraciones subcutaneas en brazo derecho extendido desde el hombro hasta
la flexura del codo, y se observo piel exuberante, arrugada, blanda a la palpacién,
con algunos nddulos dolorosos. Se le realizé extirpacidn quirdrgica de las
tumoraciones y de la piel exuberante, y cierre del defecto de piel con una técnica
de W plastia (colgajo local de transposicién que consta de colgajos triangulares
que se interdigitan sin tensién con lo que se logra una ganancia de longitud a lo
largo del brazo comun de la W). El paciente no presenté complicacién
posoperatoria.

Conclusiones: La W plastia resulta una técnica de reconstrucciéon que puede ser
una opcién reconstructiva complementaria considerada en casos de
neurofibromatosis tipo | en los que se requiera una extirpacién amplia de las
tumoraciones y una cobertura cutanea 6ptima.

Palabras clave: neurofibromatosis; W plastia; nevus; macula; nédulos.

ABSTRACT

Introduction: Neurofibromatosis type 1 is one of the most common genetic
neurocutaneous disorders. It is characterized by cutaneous involvement in the
form of café-au-lait spots, ephelides and cutaneous neurofibromas.

Objective: To describe the surgical excision, using the W-plasty technique, in a
patient with neurofibromatosis.

Clinical case: Male patient, 23 vyears old, with a history of congenital
osteomyoarticular malformations, multiple lesions and tumors disseminated

through the skin. He was followed up by a multidisciplinary team composed of
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specialists in genetics, dermatology and neurology, who established the definitive
diagnosis based on clinical evidence, imaging and histopathological studies.
Physical examination revealed the presence of disseminated hyperpigmented
macular lesions in the skin, brown with milk color and approximately 0.5 to 2 cmin
diameter. In addition, she presented with disseminated subcutaneous nodules on
the arm and trunk and subcutaneous tumors on the right arm extending from the
shoulder to the elbow flexure, and exuberant, wrinkled skin, soft to palpation, with
some painful nodules. He underwent surgical excision of the tumors and the
exuberant skin, and closure of the skin defect with a W plasty technique (local
transposition flap consisting of triangular flaps that are interdigitated without
tension, thus achieving a length gain along the common arm of the W). The patient
had no postoperative complication.

Conclusions: The W plasty results in a reconstructive technique that can be a
complementary reconstructive option considered in cases of neurofibromatosis
type | where wide excision of the tumors and optimal skin coverage is required.

Keywords: neurofibromatosis; W plasty; nevus; macula; nodules.

Recibido: 14/06/2023
Aceptado: 21/07/2023

Introduccion

Las enfermedades neurocutaneas son fenotipicas, y genéticamente diferentes,
pero tienen un origen en comun en el tejido ectodérmico, con implicaciones

patolégicas en la piel, el sistema nervioso, los ojos, los huesos, el sistema
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endocrino y con un amplio espectro de hamartoma, tumores malignos y
alteraciones congénitas.("

Aunque la mayoria de los tumores del sistema nervioso son esporadicos, varios
sindromes genéticos, clinicamente relevantes, se encuentran asociados con una
predisposicion a los tumores del sistema nervioso central y periférico, incluidas las
neurofibromatosis de tipo 1 (NF1) y de tipo 2 (NF2), y la schwannomatosis (SWN).
Estos representan sindromes supresores de tumores prototipicos en los que la
pérdida de una proteina del gen supresor de tumores deteriora la capacidad de la
célula para reqgular la proliferacién celular.

Si bien las manifestaciones clinicas varian ampliamente para cada uno de estos
sindromes, los tumores que surgen en la vaina del nervio periférico son una
caracteristica unificadora. Las “pistas clinicas” deben sugerir al médico reconocer
el sindrome genético subyacente y buscar tumores asociados, incluidos entre
otros los neurofibromas plexiformes y los gliomas en NF1 y schwannomas
vestibulares, meningiomas y ependimomas espinales en NF2.0-2

La neurofibromatosis de tipo 1 es uno de los trastornos genéticos neurocutaneos
mas frecuentes. Se caracteriza por la afectaciéon cutanea en forma de manchas
color café con leche, efélides y sus particulares neurofiboromas cutaneos. Otras
manifestaciones frecuentes incluyen las alteraciones dseas, la vasculopatia por
neurofibromatosis de tipo 1, y los problemas neurocognitivos. Ademas, los
pacientes tienen mas riesgo de padecer gran variedad de neoplasias malignas,
incluida la transformacién maligna de neurofibromas plexiformes.@3)

La mayoria de los neurofibromas se pueden extirpar; sin embargo, muchos de ellos
tienen un componente mas profundo, y pueden ejercer un efecto hormonal en los
tejidos circundantes.

La extirpacion de los neurofibromas depende del tipo, la ubicacién y el tamafo del

tumor y la preferencia y la experiencia del cirujano. Usualmente el neurofibroma se
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extirpa con un bisturi u otros medios, o son destruidos por electrocirugia Los
tumores también pueden ser exterminados por desecacion (deshidratacion o
secado), o vaporizados mediante la electrocirugia. El tipo de técnica a usar
depende en gran medida del tamano, la ubicacién y el nimero de tumores en
tratamiento.®

La extirpacion de varios neurofibromas pequenos se realiza mediante una escision
simple con bisturi o mediante electrocirugia. Los neurofiboromas mas grandes o
mas extensos (neurofibromas plexiformes) requieren la escisién con un bisturiy el
cierre en lugar de electrocirugia.®

La electrodesecacion (procedimiento que utiliza un dispositivo para aplicar una
corriente eléctrica a los neurofibromas), tiene la ventaja que, al deshidratar el tejido
con el que entra en contacto, puede penetrar mas profundamente que otros
métodos de cauterizacion.

Ademas, se pueden usar las técnicas de la fulguracion y la electrocoagulacion para
neurofibromas mas superficiales.

Es importante tener en cuenta que no se puede detener el posible crecimiento lento
y continuo de nuevos tumores de piel, incluso tumores adyacentes a los tratados.
La escision completa de estos tumores no se puede garantizar con ninguna técnica
disponible, incluida la escisién quirurgica, y la ablacién con laser de CO, debido a la
naturaleza infiltrativa de la neurofibromatosis.G4

La plastia en forma de “W” forma parte del arsenal de herramientas quirurgicas
para el camuflaje de cicatrices. Tiene la ventaja de romper una cicatriz lineal y
transformarla en una en forma de acordedn que posee mayor elasticidad, y que
permite que la piel sea mas movil en la contraccion.

La plastia en W consiste en colgajos de avances triangulares interpuestos de forma

uniforme, y orientados de forma paralela a las lineas de tensién cutaneas para
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prevenir la contractura de la cicatriz. Requiere de una planificacién y una ejecucion
meticulosa, por lo que es técnicamente mas complicada.
Este articulo tuvo como objetivo describir la extirpacion quirdrgica mediante la

técnica de W plastia de neurofibromas cutaneos.®

Aspectos éticos de la investigacion

Se cumplieron con los aspectos éticos aprobados en la Declaracién de Helsinki. La
investigacion fue aprobada por el Consejo Cientifico y el Comité de Etica médica
del Hospital.

Se le explicé al paciente y a sus familiares en qué consistiria la investigacion, su
caracter confidencial, y su empleo solo con fines investigativos, y expresé su

consentimiento informado por escrito.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino y 23 anos de edad con antecedentes de
malformaciones congénita osteomioarticulares, multiples lesiones y tumores
diseminados por la piel. Desde su infancia se le realizé un estudio por un equipo
multidisciplinario integrado por especialistas de genética, dermatologia y

neurologia.

Hallazgos clinicos
Al examen fisico presento:
En la piel lesiones maculo hiperpigmentadas de color café con leche, y de

aproximadamente 0,5 a 2 cm de didmetro de forma diseminada.
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En el brazo derecho: extendido desde el hombro hasta la flexura del codo se aprecié
una tumoracioén subcutanea con piel exuberante arrugada, blanda a la palpacién, y
con algunos nédulos dolorosos. Presentd, ademas luxacién de hombro y del codo
(de ese lado), y deformidad toracica. Esternén abultado, elevacion y rotacion lateral
de la escapula con atrofia e hipoplasia de los musculos peri escapulares (fig. 1).

La impresion diagnéstica fue neurofibromatosis plexiforme tipo |

pectuscarinatum; enfermedad de Sprenge y retraso desarrollo pondo estatural.

Fig. 1 — Neurofibromatosis, deformidad esquelética y toracica.

Intervencion quirurgica
Fue referido, por solicitud del paciente (quien enfrenta desafios sociales asociados
con el trastorno), al Servicio de Cirugia Plastica del Hospital General Dr. Juan Bruno
Zayas Alfonso de Santiago de Cuba. Se le planificé intervenir quirdrgicamente para
eliminar la tumoracion y la mayor cantidad de piel exuberante, asi como algunos

nodulos dolorosos a nivel de brazo derecho.
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La cirugia fue realizada con anestesia local. Se realizé profilaxis tromboembdlica 'y
antimicrobiana. Se conté con un equipo médico quirdrgico de cirujanos plasticos.
Previa planificacion de la cirugia se procedio a realizar la asepsia y antisepsia. Se
colocaron los campos quirurgicos, y el cirujano plastico procedié a la apertura
incisional a nivel superior y tercio medio inferior de brazo, y tercio proximal del
antebrazo derecho, transversalmente por la planificacion prevista de la W plastia
marcada.

Se realizé la extirpacion quirdrgica de los neurofibromas y de la piel excedente, asi
como del decolado del colgajo de piel sobre la zona del defecto y, su periferia de
forma delicada, y con las medidas de grosor adecuadas para impedir la necrosis.
Se evitd que quedara una tension excesiva al afrontar los tridngulos de la W.

Se realizé una hemostasia exhaustiva y cuidadosa y, en el cierre se afronté los
tridngulos de la W dando un plano profundo en el tejido celular subcutaneo con
sutura monofilamento absorbible Monofil 2.0.

Se coloco drenaje de aspiracion. Se le cerrd la piel con puntos colchoneros y sutura
no absorbible Prolene 2.0 y, se coloc6é vendaje compresivo y colector para el
drenaje (fig. 2).

El paciente no sufrié ninguna complicacién posoperatoria.
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Fig. 2 — Cierre de piel con puntos colchoneros y drenajes de aspiracion.

Discusion

La neurofibromatosis de tipo 1 (NF1) es un trastorno multisistémico que afecta
principalmente la piel y al sistema nervioso periférico. Su prevalencia en la
poblacion es de aproximadamente 1 en 3000 habitantes. La afeccion generalmente
se reconoce en la primera infancia, cuando surgen las manifestaciones
pigmentarias.(®

Algunas caracteristicas de la NF1 pueden estar presentes al nacer, pero la mayoria
de las manifestaciones surgen con la edad, lo que requiere un control periédico
para abordar las necesidades continuas de la salud y el desarrollo, y minimizar el
riesgo de complicaciones médicas graves.()

La neurofibromatosis de tipo 1 se hereda de forma autosémica dominante, aunque

aproximadamente la mitad de las personas afectadas tienen casos esporadicos,
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causados por una mutacion del gen NF1 nueva (o de novo), en lo sucesivo
denominada variante de secuencia patégena (PSV).

Existe una penetrancia completa (es decir, todas las personas con un cambio
patogénico en el gen NF1 mostraran algunas caracteristicas de NF1), aunque la
expresion es extremadamente variable, incluso dentro de miembros de la misma
familia.() Las células de los tumores asociados con NF1 (como las células de
Schwann en los neurofibromas)-tienen una PSV de ambos alelos de NF1:la PSV de
la linea germinal y, una PSV adquirida somaticamente del otro alelo. Por lo tanto la
NF1 funciona como un gen supresor de tumores. &9

En un estudio realizado en Cuba por Clark y otros,(19 se informé que la incidencia
de la NF1 es de 1 por cada 3000 recién nacidos, y la prevalencia se sitia en torno
a 1/50000 habitantes.

Los neurofiboromas cutdneos y subcutaneos pueden causar considerable
desfiguracion estética. En particular, el presentado por el paciente que tenia un
gran tamano situado en el brazo derecho extendido desde el hombro hasta la
flexura del codo, por ello la especialidad de cirugia plastica determiné su exéresis
y la reparacion estética.

La técnica de reparacion y reconstruccion que se empleé en este caso fue la
técnica de W plastia. Investigaciones nacionales y extranjeras(''12 reportan su uso
en un 90 % de los pacientes para mejorar el resultado funcional y estético de las
cicatrices.

La W plastia es un colgajo local de transposicion que consta de colgajos
triangulares que se interdigitan sin tension, con lo que se logra una ganancia de
longitud a lo largo del brazo comun de la W.

Los tejidos sobre los que asienta pueden ser de textura sana, cicatricial o mixta. La
incision en tejido sano debe ser mas corta que en el cicatrizal para compensar la

elasticidad. Lo ideal es que los angulos de la W deben ser iguales o lo mas parejos
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posibles, y el eje debe coincidir sobre la cicatriz o brida que se pretende
eliminar.11.12)

Por estas caracteristicas se opté por la técnica de W plastia para la cirugia. Se
procedio a la apertura incisional a nivel superior, y tercio medio inferior de brazo, y
tercio proximal del antebrazo derecho transversalmente, por la planificacion
prevista de la W plastia marcada.

Se realiz6 exéresis de la enorme masa tumoral, y de la piel excedente, y se evitd
que quedara una tension excesiva al afrontar los tridngulos de la W. El decolado
del colgajo de piel sobre la zona del defecto y su periferia se realizé de forma
delicada y con las medidas de grosor adecuadas para evitar la necrosis de los
colgajos.

Se us6 drenaje de aspiracion (que se retiré a las 48 h.), fajas braquiales
compresivas, y se realizé evacuacion precoz para evitar la formaciéon del seroma.

No se presentaron complicaciones en este paciente.

Conclusiones

La W plastia es una técnica de reconstruccion que puede ser una opcion
reconstructiva complementaria, para casos de neurofibromatosis de tipo 1, con
cobertura cutanea, del defecto secundario a la exéresis. Su uso mejora el resultado
funcional y estético de las cicatrices, y evita la necesidad de una intervencion

posterior para corregir la cicatriz.
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