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ENFERMEDAD DE RECKLINHAUSEN A GRAN 
TUMOR ABDOMINAL 

ERROR DE DIAGNOSTICO. OBSERVACIONES 

P o r los D r e s . A. TRABUCCO y E V A R I S T O B. BOTTINI (h) 

La enfermedad de Reckl inhausen en su localización rept roper i toneal puede 
por medio de su crecimiento, llegar a t a m a ñ o s sin contraer adherencias, hasta 
adqui r i r el de una cabeza de feto. 

Su diagnóst ico es siempre difícil , po r c u a n t o se lo suele c o n f u n d i r con 
tumores de o t ra clase, ya sea dermoideos, sarcomas h ipe rne f romas , etc., s iendo 
el rad ioexamen del t u b o digest ivo y ur inar io , el que suele mos t r a r dislocaciones 
pero siempre con independencia ana tómica . Si agregamos, en el caso que v a m o s 
a poner en consideración, una serie de s ín tomas clínicos sobreagregados, creemos 
f u n d a d o el error de d iagnóst ico comet ido. 

R e u i m i e n d o la M i s i o n a C l í n i c a : se t ra ta tic un joven de 2 3 años, pe r fec tamen te cons 
u t u i d o . cuyos antecedentes hered i ta r ios y personales no t ienen da tos de ínteres, c o m o así tam 
poco los re lacionados con su n iñez y edad adu l t a . E n el mes de febrero del corr iente año. 
mien t ras descendía tina escalera, resbaló s u f r i e n d o un fue r t e golpe que inc ind ió en la c o l u m n a 
I i tmbosacra. 

C o m o no sint iera moles t ias inmedia tas , p ros igue sus lateas. Hora s más tarde, no t a una 
h i n c h a z ó n en la región l u m b a r derecha con apar ic ión de dolores y un es tado l i p o t í m i c o . p o r lo 
cual de urgencia es i n t e r n a d o en el Hosp i t a l R a w s o n , donde se lo t u v o en observación mien t r a s 
se le p rac t i ca ron varias t r ans fus iones sanguíneas , ex t rac to hepá t i co y reposo, y d a d o que el 
es tado m e j o r a r a v is ib lemente y el h e m a t o m a re redu je ra de t a m a ñ o , es d a d o de alta al cabo 
de un mes. 

R e a n u d a sus tareas n c acusando novedades d u r a n t e dos meses, luego de los cuales, es 
s o r p r e n d i d o p o r un cuad ro febr i l , de 3 9 todas las tardes, sin moles t ias do lororas , pe ro sí 
in tenso p r u r i t o y sensación de a r d o r local izada en el m u s l o derecho. E n estas condic iones se 
presenta al Servicio de! Hosp i t a l Alvear , css d o n d e se c o m p r u e b a el s iguiente es tado ac tua l : 
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Facics p á l i d a , f e b r i l , con m u c o s a s p á l i d a s y h ú m e d a s , a s p e c t o de i n t o x i c a d o , q u e n o acusa 

m o l e s t i a s d o l o r o s a s de n i n g u n a especie, excepc ión de las dc sc r ip t a s a n t e r i o r m e n t e . P u l s o t a q u i -

cá rd í co , h i p o t e n s o , e s t a d o de d e s n u t r i c i ó n h a b i e n d o d i s m i n u i d o 5 k g . de p e s o en u n mes . 

L a p r e s i ó n a r t e r i a l con u n a M x . de 14 Vi y u n a M n . de 8 \ ' i . D e su e x a m e n f í s i co lo real-

m e n t e n o t o r i o era la p a l p a c i ó n de u n a t u m o r a c i ó n q u e o c u p a b a casi t o t a l m e n t e el f l a n c o dere-

c h o . l i sa , r egu la r , d u r a , l i g e r a m e n t e d o l o r o s a , con i n f i l t r a c i ó n de los p l a n o s s u p e r f i c i a l e s y de 

c o n t a c t o l u m b a r e x p o n t á n e o , 

Figura 1 
Radiografía simple. 

L a micc ión d u r a n t e t o d o t i p r o c e s o y a c t u a l m e n t e se ha e f e c t u a d o en c o n d i c i o n e s n o r m a -

les. S e g ú n u n o de sus f a m i l i a r e s n o t a r o n la p resenc ia de s a n g r e en la o r i n a de 2 ó 3 micc iones . 

L l a m a b a as í t a m b i é n la a t e n c i ó n la ex i s t enc ia en la r e g i ó n sacra e i n t e r e s a n d o a m b a s 

r eg iones g l ú t e a s la p resenc ia de u n a g r a n p laca p i g m e n t a d a cíe b o r d e s p e r f e c t a m e n t e n í t i d o s , de 

c o l o r ca fé con leche y d i : t r i b u í d a s en t o d o el r e s to del c u e r p o p e q u e ñ a s m a n c h a s t i p o efél ides, 

c o m o t a m b i é n u n a a d e n o p a t í a i n g u i n a l y a x i l a r m a r c a d a , y la ex i s tenc ia en p l e n o t e j i d o ce lu lar 

s u b c u t á n e o de t u m o r e s r e d o n d e a d o s , a l g u n o s de los cuales p o r su t a m a ñ o hacen rel ieve sob re 

la p ie l . 

E l h í g a d o se p a l p a a g r a n d a d o y d o l o r o s o en la z o n a ves icu la r , b a z o n a d a de p a r t i c u l a r . 

E ! e x a m e n o t o l ó g i c o de s a n g r e d a b a las s i gu i en t e s c i f r a s : 4 . 0 0 0 . 0 0 0 de g l ó b u l o s r o j o s . 2 2 . 0 0 0 
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g l ó b u l o s b lancos , a d v i r t i e n d o en la f ó r m u l a c i to lógica u n 7 9 % de n e u t r o f i l o s . L a a z o h e m i a 
y gl icemia d e n t r o de c i f r a s n o r m a l e s , la e r i t r o s e d i m e n t a c i ó n , 1* h o r a , 5 0 : 2* h o r a , 8 5 . 

E l e x a m e n r a d i o l ó g i c o d e m u e s t r a a la r a d i o g r a f í a s i m p l e el b o r r a m i e n t o del psoas , l a d o 

derecho y a g r a n d a m i e n t o de la s o m b r a h e p á t i c a . L a p i e l o g r a f í a descendente con N i t a s o n da 

b u e n a e l i m i n a c i ó n de a m b a s g l á n d u l a s d i b u j á n d o s e cálices y pe lv i s de aspec to n o r m a l e s , p e r o 

F i g u r a 2 
P i e l o g r a f í a d e e x c r e c i ó n a los 7 ' . 

ei r i ñ o n de recho ha s u f r i d o u n d e s p l a z a m i e n t o hacía a f u e r a y a r r iba y el u r e t e r d e s p l a z a d o 

i g u a l m e n t e hacia a d e n t r o . 

E n estas cond ic iones , con los an teceden tes del t r a u m a t i s m o y h e m a t o m a de la reg ión l u m 

bar derecha, la a p a r i c i ó n del s í n d r o m e febr i l , la discreta a n e m i a , 1a leucoci tos is y p o l i n e u t r o f i l i a 

in tensas , la exis tencia de esa t u m o r a c i ó n p a l p a b l e a b d o m i n a l d o l o r o s a y el r e c h a z a m i e n t o de 

la g l á n d u l a p o r el e s t u d i o r ad io lóg i co , n o s l l evan al d i a g n ó s t i c o de un h e m a t o m a s u p u r a d o , 

p o r lo cua l d e c i d i m o s la i n t e r v e n c i ó n p a r a e f ec tua r su a p e r t u r a y d r e n a j e . 

B a j o anestesia general se prac t ica inc i s ión l u m b o a b d o m i n a l y ab ie r ta piel , t e j i d o celular 

s u b c u t á n e o y m ú s c u l o s ( l o s q u e se h a l l a b a n r i c a m e n t e v a s c u l a r i z a d o s , q u e o b l i g a r o n a u n a p r o -
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longada h e m o s t a s i a ) se descubre en p lena región celular r e t roper i tonea l una t u m o r a c i ó n de 
consistencia elástica, de superf ic ie i r regula r , que p u d o ser cr ibada p o r la cara an t e r io r y poste-
r ior encon t r ándose adhe r ido en p o l a y an t e r io r y pos t e r io r e n c o n t r á n d o s e adhe r ido en p o l o 
an t e r io r y supe r io r p o r d o n d e e n t r a b a n vasos sanguíneos , los cuales se los liga cu idadosamen te . 
E l lecho d e j a d o p o r la t u m o r a c i ó n es inspecc ionado cu idadosamen te l i gando t o d o s los vasos 
s angu íneos . Se e x t i r p a n dos t u m o r e s subcu táneos del t a m a ñ o de u n p o r o t o cada u n o s i tuado 
p o r encima de la t u m o r a c i ó n . Se su tu ra p o r p l a n o s d e j a n d o d rena j e de g o m a . 

F i g u r a 3 

P i e l o g r a f í a d e exc rec ión a los 15 ' . 

E l p o s t o p e r a t o r i o f u é excelente. Al día s iguiente las molest ias do lo rosas y sensación de 

. a rdo r en p ie rna derecha desaparecieron, la t e m p e r a t u r a decl inó p a u l a t i n a m e n t e pa ra desaparecer 

al 7 9 día (se le a d m i n i s t r ó desde días antes de la in te rvenc ión penic i l ina . 5 0 . 0 0 0 U . cada 

3 h o r a s ) . 

E l es tado general cambia f u n d a m e n t a l m e n t e , a u m e n t a el ape t i to , el e n f e r m o se r e c o m p o n e 

fác i lmente . Se le a d m i n i s t r a V i t a m i n a B y C , e x t r a c t o hepá t i co y c i t r a to de h ie r ro p o r boca. 

L a her ida cicatr iza p o r p r i m e r a . L o s t u m o r e s subcu t áneos s iguen p a l p á n d o s e con iguales ca 

racteres, c o m o así t amb ién las m a n c h a s p i g m e n t a d a s . 

El examen macroscópico de la p ieza ofrece los s iguiente caracteres: T u m o r a c i ó n del t a m a -
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S e de un gran corazón, de cons i s t en ,* dura en ciertas partes, elasúca en o t r a , ^ ^ n c o 

u j T J ^ < « le fo rma un arco alrededor a ,a y a descripta, = 
del te j ido P f u n a d g c Q l o r r Q j o y i n o s o c n b a d a p o r v a s o s 

, ' o n , « m „ l El ó . color b l u . u z » , L r i ¡ « o . elástico, b c l l . o t . U 1 « . 

.« iMSSsess 
1 Ú L O 

Figura 4 
E s q u e m a de la p ie lograf ía . 

M u e s t r a el d e s p l a z a m i e n t o del r iñón p o r el t u m o r . 

AAron \r Virillantp a la luz, podemos comproba r la existencia ac un « j 

= — r ^ ^ 
dando la impresión de te j ido gl iomatoso pu ro . 
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F i g u r a 5 

Esquema demostrando la posicion del tumor y sus relaciones con 
los organismos vecinos: a) corte de intestino; b) corte del tumor 

y c) riñón. 

Figura 6 
Corte de la pieza. 
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F i g u r a 7 
Microscopía de la porción periférica. Tejido con fibras sinuosas 

núcleos alargados tomando el aspecto de manchones de pelo. 

Figura 8 
La misma a mayor aumento. 
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Figura 9 
Tejido de la zona central. 

Figura 10 
Zona angiomatoidea de la tumoración. 
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Hn la z o n a ang iomaLo idc sobre la base de t e j i d o de n c u r o g l i a se observa u n a in tensa 
h e m o r r a g i a en relación con la c a n t i d a d de vasos de d iversos aspectos , q u e se e n c u e n t r a n al l í . 
J-.stos e l emen tos t ienen m u c h a s veces sus paredes in tac tas , o t r o s están f o r m a d o s p o r capi lares 
t ípicos, p e r o e n t r e m e z c l a d o s i r r e g u l a r m e n t e . 

Desde el p u n t o de vista h i s t o lóg i co n o p o d e m o s c las i f icar los corno a n g i o m a s . p o r eso 
dec imos z o n a a n g i o m a t o í d e . 

CONSIDERACIONES 

El h a l l a z g o de esa t u m o r a c i ó n c u y o anál is is a n a t o m o p a t o l ó g i c o diera la 
pauta de su cons t i tuc ión n e u r o f i b r o m a t o s a co inc id iendo con las mani fes tac iones 
nerviosas gang l ionares y cutáneas que presen taba el e n f e r m o , f u é e n c u a d r a d o 
d e n t r o de la e n f e r m e d a d de R e c k l í n h a u s e n con u n g a n g l i o n e u r o m a g igan te 
re t roper i tonea l , var iedad es tud iada y re la tada en el J o u r n a l de C h i r u r g i e en el 
a ñ o 1 9 3 4 p o r W i l m o t h , el cual admi t e su frecuencia en el sexo f e m e n i n o y en 
la p r imera j u v e n t u d , desa r ro l l ándose a expensas de los gang l ios l umbare s 
i zqu ie rdos y a lguna vez en la subs tanc ia l u m b a r sup ra r r ena l . Su crec imiento es 
m u y len to sin ocas ionar t r a s t o r n o s f u n c i o n a l e s has ta que su t a m a ñ o es g r ande 
( c o m o u n a cabeza o m a y o r ) que genera lmen te n o cont rae adherencias pero que 

si su f re degeneraciones mixo ideas que hacen su c o n t e n i d o ge la t inoso y que m u y 
excepcionalmente se t r a n s f o r m a n en sarcomas , que al mic roscop io se los ve 
cons t i t u idos p o r pro l i fe rac iones de la va ina de S c h w a r z n e u r o t i z a d a s p o r ci l in-
dro-e jes s e m b r a d o s con células gang l ionares con el carácter de adu l tos , pero 
desprovis tos de cápsulas. 

Su d i agnós t i co se c o n f u n d e genera lmente con t u m o r e s de o t ras clases. L a 
pa lpac ión acusa t u m o r algo m o v i b l e sin precisar e m p l a z a m i e n t o n i na tu r a l eza . 

De los exámenes adyacentes el r a d i o e x a m e n sólo mues t r a dislocaciones e 
independencia ana tómica . So lamen te con tales da tos y si se t iene la h i s to r i a de 
una evolución lenta y bien to le rada se puede pensar en un g a n g l i o n e u r o m a y 
p lan tea r su ex t i rpac ión c o m o ún ico t r a t a m i e n t o eficaz y r e l a t ivamente fácil , 
operación que se hace por vía pa raper i tonea l de preferencia, s iendo de disección 
no dif íci l pero que de ja huecos m u y i r r igados , pero en los que pueden p r o d u -
cirse hemor rag i a s o focos sépticos. 

E n nues t ro caso ha co inc id ido un t r a u m a t i s m o que p r o d u j o u n h e m a t o m a 
en la región l u m b a r derecha en la cual se ha l l aba a lo j ada u n a t u m o r a c i ó n de la 
que no se ten ían antecedentes y que p o r su t a m a ñ o , aún grande, n o hab í a 
l legado a c o m p r o m e t e r el f u n c i o n a m i e n t o de los ó rganos . 

Es así que un c u a d r o febr i l sobreagregado secundar io a u n h e m a t o m a t r a u -
mát ico l u m b a r , y u n examen de sangre, hic ieron creer en u n a s u p u r a c i ó n que 
ob l igó a la ape r tu r a del m i s m o con la cons iguiente sorpresa del h a l l a z g o q u i r ú r -
gico, y la fel iz idea de su ex t i rpac ión que t r a j o así la aclaración del d i agnós t i co 
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y la solución clínica del e n f e r m o q u e d a n d o con la in te rpre tac ión del cuadro 
febri l c o m o debida a la intensa hemorrag ia que presentaba la z o n a ang ioma to ide 
de la t u m o r a c i ó n re t roper i tonea l . L a causa de las hemorrag ias es dif íci l de 
explicar pero si pensamos de que este e n f e r m o ha sido e x a m i n a d o en diversos 
servicios hosp i ta la r ios donde siempre se ha pract icado la punc ión exp lo rado ra 
para de te rmina r el con ten ido de la t umorac ión , puede haberse p r o d u c i d o ese 
in tenso der rame en la z o n a ang ioma to ide por la g ran r iqueza de sus vasos 
d e t e r m i n a n d o la reacción de absorción con polinucleosis y fiebre, f recuente esta 
en el pe r íodo de absorción de residuos t raumát icos . 


