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NOTA CLÍNICA

Introducción

La involución espontánea de tumores en pacientes 
con neurofibromatosis tipo 1 (NF1) se conoce desde 
hace varios años. Su descripción se ha limitado casi 
siempre a tumores de las vías ópticas [1-3], cuya 
constatación se ha realizado a través del control por 
imagen. La involución de tumores con otras locali-
zaciones distintas de las vías ópticas se ha descrito 
de forma excepcional [4]. En esta breve aportación 
presentamos la involución de un tumor de localiza-
ción frontal en cada unos de los hemisferios.

Caso clínico

Niña de 6 años en la actualidad, de raza oriental, 
que fue adoptada a los 17 meses sin que se conocie-
ra ningún antecedente familiar. Tenía muchas man-
chas cutáneas café con leche distribuidas por todo 
el cuerpo, motivo por el que se le practicó un estu-
dio de resonancia magnética (RM) de todo el cuer-
po a los 29 meses de edad; se observaron dos imá-
genes de aspecto tumoral, redondeadas y de consi-
derable tamaño –el del lado derecho con un diámetro 
de 3 cm y el del lado izquierdo, de 1,5 cm– que esta-
ban rodeadas de una zona amplia que captaba con-
traste, que parecía corresponder a un edema vasogé-

nico. Una imagen estaba localizada en la zona de la 
sustancia blanca medial-inferior del lóbulo frontal 
derecho y la otra, en la zona de la sustancia blanca 
medial superior del lóbulo frontal izquierdo (Fig. 1). 
Ambas imágenes mostraban un aspecto de desmie-
linización con un núcleo central circundado por 
una zona de edema aparentemente vasogénico, que 
llegaba casi a la corteza y no ejercía efecto de masa. 
No existía imagen de tumor en las vías ópticas ni 
otro criterio de NF1 para sumar al hallazgo de las 
manchas café con leche, por lo que no se cumplían 
los dos criterios necesarios para hacer el diagnósti-
co de NF1. Se practicó RM espectroscópica (RME) 
de las imágenes tumorales de ambos hemisferios, 
empleándose secuencia de doble eco de espín con 
tiempo de eco (TE) de 35 ms (también con TE de 
144 ms para la lesión frontal derecha). Los cocien-
tes de las concentraciones de las diferentes sustan-
cias en el tumor del lóbulo frontal izquierdo eran: 
N-acetil aspartato (NAA)/creatinina (Cr) de 1,17 
en la zona tumoral y 1,58 en el parénquima control; 
colina (Cho)/Cr de 0,61 en la zona tumoral y de 
0,28 en el parénquima control; inositol (Ino)/Cr de 
120 en la zona tumoral y de 0,66 en el parénquima 
control; la cifra de Cr estaba en 2,52 en la zona tu-
moral y de 4,93 en el parénquima control. Las cifras 
encontradas en el tumor del hemisferio derecho 
eran similares. El patrón de afectación es indicativo 
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de daño/disfunción neuroaxonal (NAA/Cr dismi-
nuido), proliferación glial (Ino/Cr aumentado), al-
teración del metabolismo energético (Cr disminui-
da) y metabolismo membranal incrementado en el 
probable contexto de actividad proliferativa. Todo 
ello sugiere como primera opción diagnóstica la 
de tumoraciones gliales de bajo grado (escasa des-
diferenciación glial y ausencia de signos de meta-
bolismo agresivo). No obstante, el estudio muestra 
contribuciones detectables de lactato (duplete a 
1,33 ppm), hecho que se encuentra en tumores acti-
vos. Ello plantea un grado tumoral tentativo II. El 
estudio por tomografía por emisión de positrones 
(PET) proporcionaba datos de baja probabilidad de 
proceso maligno de ambas imágenes patológicas en 
los lóbulos frontales. En el centro hospitalario don-
de la visitaron se consideró la conveniencia de rea-
lizar un estudio histológico del tejido de cualquiera 
de estas imágenes obtenidas por biopsia por pun-
ción, pero la niña estaba asintomática por lo que se 
nos pidió opinión sobre el problema. Estimamos 
que se debía esperar, observar y repetir la RM pe-
riódicamente. Los estudios realizados tres y nueve 
meses más tarde revelaron imágenes similares a las 
anteriores. Otro estudio realizado 18 meses más 
tarde (cuando la niña tenía 5 años) mostró una mo-
derada disminución del tamaño de las lesiones en 
ambos lóbulos frontales, pero se observaba un en-

grosamiento muy leve, difícil de evaluar, del nervio 
óptico izquierdo. La niña ha seguido asintomática 
hasta la actualidad en que, con 6 años, se le ha repe-
tido la RM cerebral. Esta RM actual muestra la ima-
gen de tumor de ambos nervios ópticos, sin reper-
cusión clínica aparente sobre la visión, pero ha de
saparecido la imagen tumoral en lóbulo frontal de-
recho y muestra muy reducida la del lado izquierdo, 
que capta contraste (Fig. 2).

Discusión

La NF1 se asocia con frecuencia con tumores in-
tracraneales, especialmente con los gliomas de vías 
ópticas (GVO), que se presentan en el 14-15% de las 
grandes series de NF1 [5,6] y los tumores de tronco 
cerebral, que se presentan en el 3,7% [7], casi siem-
pre astrocitomas pilocíticos benignos, y son muy 
raros los tumores en los hemisferios cerebrales (1%) 
[8] y en el cerebelo (0,83%) [9].

Tras la separación de la neurofibromatosis en dos 
entidades clínicas y genéticas diferentes, la NF1 y 
la neurofibromatosis tipo 2 (NF2) [10], cambió no 
sólo la dinámica del estudio de ambas entidades, 
sino la contemplación de su tratamiento, que pasó 
a ser más conservador. Ello ocurrió, principalmente, 
después de que los oftalmólogos comprobaran que 
la evolución de los GVO era muy lenta y que los tra-
tamientos aplicados hasta el último cuarto del siglo 
xx, tales como la cirugía, la radioterapia y la quimio-
terapia, solían producir más efectos negativos que 
positivos que la actitud conservadora de ‘esperar y 
ver’ [11]. Excepto en casos infrecuentes, esta actitud 
expectante es la que se sigue, excepto si se observa 
un crecimiento exagerado del tumor. En algunos ca-
sos, se ha podido constatar todo lo contrario, la es-
tabilización o incluso la involución. El primer caso 
de involución espontánea de un tumor asociado a 
la NF1 fue publicado por Brzowski et al en un niño 
de 2 años con GVO [12]. Poco después, Lin y Les-
sell publican los casos de tres pacientes jóvenes que 
aparentemente presentaban glioma de quiasma óp-
tico –dos de ellos padecían NF1– que mejoraron su 
visión, aunque en dos de los sujetos no hubo cambio 
alguno en la imagen [1]. Parazzini et al presentaron 
cuatro pacientes pediátricos con NF1 y GVO (ner-
vios, quiasma, cintillas y proyecciones ópticas) con 
pérdida de visión, ensanchamiento y captación de 
contraste por parte de las estructuras afectadas, que 
al cabo de pocos años mostraron una mejoría de la 
visión y una disminución o desaparición de la ima-
gen de tipo tumoral (no existió estudio histológico), 
y de la captación de contraste [2]. Otros casos de 

Figura  1. Resonancia magnética cerebral con contraste a los 29 meses. El 
corte coronal muestra una imagen redondeada que capta contraste, rodea-
da de zona irregular que también capta contraste en la zona profunda de la 
parte superior del lóbulo frontal izquierdo. 



215www.neurologia.com  Rev Neurol 2010; 51 (4): 213-216

Involución espontánea de tumores frontales en un paciente con neurofibromatosis tipo 1

involución del tumor de las vías ópticas en la NF1 
diagnosticados por controles radiológicos se comu-
nicaron posteriormente [13,14]. Parsa et al [3] des-
cribían 13 pacientes pediátricos con GVO –aunque 
ocho de ellos no se asociaban a NF1–, en los que se 
observó una regresión espontánea del tumor por 
controles de neuroimagen, lo que refrendó la natu-
raleza histológica tumoral por biopsia [3].

La resolución espontánea de tumores intracra-
neales situados en otras zonas, que no correspon-
dían a GVO, en casos de NF1 observada por con-
troles de RM y confirmada por estudio histológico, 
también se ha referido en otros casos [4,15,16].

El paciente de Cakirer y Karaarslan [4] presenta-
ba una imagen tumoral, redondeada y muy similar 
a la de nuestra paciente, con diagnóstico de astro-
citoma pilocítico tras un estudio histológico en el 
material obtenido por biopsia estereotáxica, y otra 
lesión en el tronco cerebral que mostraron involu-
ción con desaparición de la sintomatología clínica 
al cabo de seis años.

En nuestra paciente, al igual que en el de Cakirer 
y Karaarslan, la lesión cerebral es doble, se produce 
en lugares distintos e involucionan en pocos años. 
Si bien en nuestro caso no existe comprobación his-
tológica, los datos proporcionados por la RM y por 

la RME corresponden a un tumor. Estudios previos 
de RME en tumores asociados a la NF1 han mos-
trado características de mayor grado de gravedad 
que los que se observan histológicamente [9]. En 
ambos casos no hubo detección de GVO durante 
los primeros controles y se constató su presencia a 
los 6 años, si bien en nuestra paciente se apreciaba 
un engrosamiento muy leve de un nervio óptico a 
los 5 años.

La práctica de biopsia estereotáxica es una ac-
titud diagnóstica controvertida; existen partidarios 
de ella y los que opinan que es mejor ‘esperar y ob-
servar’, realizando controles clínicos y de imagen 
periódicos para actuar terapéuticamente de acuer-
do con la evolución.
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Spontaneous involution of frontal tumors in a patient with neurofibromatosis type 1

Aim. To present a patient with neurofibromatosis type 1 (NF1) who had cerebral tumors (in a non-optic pathway location) 
that regressed spontaneously. 

Case report. A girl with NF1 and cerebral tumors, probably astrocytomas, with similar neuroimaging characteristics, was 
studied by magnetic resonance (MR) and MR spectroscopy between 29 months and 6- years of age. The frontal tumors 
(one on each hemisphere) did not change size in the MR studies done during the first three and a half years of life, but, at 
six years, the right frontal lobe tumor had apparently disappeared and the left frontal lobe tumor had decreased in a 90% 
of its original size. During the first three and half years of life, MR images did not demonstrate any optic tumor. However, 
such a tumor appeared well developed when the MR study was performed at six years of age. 

Conclusion. Involution of cerebral tumors associated with NF1, unrelated to optic pathway, is rare, but has been observed 
in some patients. Optic pathway tumors can develop in patients with NF1 between three and six years of age.

Key words. Hemispheric cerebral tumors in NF1. NF1. Pathway optic tumors in NF1. Spontaneous involution of cerebral 
tumors in NF1.


