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Paciente de 14 años de edad, sexo femenino, portadora de 
Neurofibromatosis (NF) tipo 1 sin controles médicos desde su 
diagnóstico en etapa de lactante.  Consulta por aumento de vo-
lumen cervical derecho de 1 mes de evolución, ante lo cual se 
plantea proceso inflamatorio-infeccioso recibiendo tratamiento 
antibiótico sin respuesta. Se realizan resonancia nuclear mag-
nética (RNM) de cabeza y cuello evidenciándose masa cervical 
derecha sólida con compromiso de base de cráneo y glándula 
parotídea homolateral. Se realiza biopsia del tumor que mues-
tra tejido colágeno con células de Schwann, que compromete 
ganglio linfático y glándula salival, tejido adiposo y provoca ec-
tasia de vasos sanguíneos de la zona. Con esta información 
se plantea el diagnóstico de Neurofibroma plexiforme difuso. 
Se completa estudio de tórax, abdomen y pelvis con resultado 
normal. Se maneja con quimioterapia con Vimblastina y Meto-
trexato. Evolución clínica y radiológica revela disminución de la 
masa cervical persistiendo compromiso de la base del cráneo 
a los 6 meses de tratamiento.  Actualmente se encuentra com-
pletando protocolo, en espera de resolución quirúrgica.

El Neurofibroma Plexiforme (NP) es la complicación más fre-
cuente de la Neurofibromatosis tipo 1 (NF1) alcanzando el 60% 
en algunas series. Consiste en una proliferación de células de 
la vaina nerviosa que afecta múltiples fascículos y puede pro-
ducir una serie de morbilidades como desfiguración, riesgo de 
malignización y posible compresión de estructuras vitales. Los 
NP de cabeza y base de cráneo puede originarse de los ner-
vios craneales o cervicales superiores. Su crecimiento tiende 
a ocurrir los primeros años de vida o en relación a cambios 
hormonales. Su diagnóstico es clínico histológico, siendo de 
gran utilidad el estudio de imágenes con RNM.  Su manejo es 
complejo ya que la resección quirúrgica completa no siempre 
es posible y existe poca experiencia en terapia citoreductora 
como la quimioterapia y radioterapia, sumado al riesgo poten-
cial de estos pacientes de desarrollar tumores adicionales be-
nignos y malignos. 
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