NEUROFIBROMATOSIS
(Enfermedad de Von Recklinghausen)
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I,

INTRODUCCION:

La Neurofibromatosis o enfermedad de Von
Fedclimghausen es una entidad patoldgica
hereditaria de cardcter aulosdmico domi-
nante que segin hemos visto aumenta pau-
latinamente en nuestro medio, puesto que
aln cuando el cuadro puede presentarse
por mutacién espontfnes en un paciente,
este puede transmitirla posteriormente

a sus descendientes en un 50% de proba-
bilidades.,

Por esta razén hemos crefdo que es ne-
cesario estudi ar este problema para

que de una u otra forma se haga comien-
cla en nuestras futuras generaciones de
médicos a fin de que estudien a los pa=-
clente que presentan la enfermedad ¥y
lleven a cabo una historia familiar om-
bPleta, para que asf se alerte a los fa-
miliares y a los descendientes directos
se les tenga bajo constante vigilancia
médica y se les instruya acerca del apa-
recimiento de los sfntomas iniciales co-
mo son manchas café con leche y tumores
cutdneos disemiado g ya que estos dltims
pueden ocasionar lesiones por compresidén
cuando estdn localizados en estructuras
nerviosas vitales, Las complicaciones
enddcrinas también son de gran importan:
cla, dentro del cugdro patolégico, asf

como las lesiones &seas deformantes y la
deficiencla mental.

El nimero de casos estudiados en esta

serie no es concluyente ni suficiente
bara poder obtener resultados estadfs-
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ticamente significativos.

Creemos que los pardmetros mfs importantes
radican en la elaboracidn de una historia
clfnica familiar adecuada y el examen mé&-
dico completo del paciente y de su familia
asf como su clasificacién patoldgica. Por
lo tanto en este trabajo hacemos énfasis
en estos parémetros, para que los resulta-
dos del diagnéstico y tratamiento sean po-
sitivos,

Es importante que en el futuro se lleve a

cabo un estudio prospectivo de la enferme-

dad a nivel nacional.

I1.
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MATERTAL Y METQODOS:

En el presente trabajo se revisaron los
libros de estadfstica del Hospital Gene-
ral "San Juan de Dios", de 1970 a 1976,
se encontraron 23 casos de los cuales se
seleccionaron 15 que llenaron los requi-
sitos del criterio de nuestra seleccidn

para lo cual se analizd:

Edad del paciente, sexo, raza, lugar de
procedencis signos y sfntomas de la en-
fermedad como son: manchas café con le-
che, localizacién de los neurofibromas,
lesiones cerebrales o medulares, retar-
do mental, compromisc 8seo, complicacio-
nes endfcrinas, oft{lmicas; hallazgos
radiolégicos, informes de anatomfa pa-
toldgica, tratamiento instituido, esta-~
do del paciente al egresar.,

Se confirmé el diagnédstico de neurofi-
bromatosis por diagndstico anatomopato-
18gico en todos los casos.



>
III. OBJETIVOS: IV, HIPOTESIS:

1. Conocer las caracterfsticas clfnicas, -Sabemos que en la literatura se encuentra
patolégicas, complicaciones, evolucién reportada esta enfermedad con una incikén-
de la enfermedad y resultados del tra- cia de 1 caso por 3000 nacidos vivos, por
tamiento de los pacientes con neurofi- lc tanto en nuestra serie revisada ompro-
bromatosis en el Hospital General "San baremosg si esto es vdlido para nuestra po-
Juan de Dios", blacién,

2, Hacer ver que existen otros tipos de -La neurofibromatosis es una enfermedad de
sintomas y signos de la enfermedad, cardcter hereditario en un 50% de donde,
asf{ como complicaciones, ademis de las en este trabajo esperamos encontrar que
manchas café con leche y los tumores on nuestro medio se cumpla esta hipte=
cutdneos, que pueden hacer mfs drami- i
tico el cuadro de la enfermedad. i

- i en la cual se pre-

3. Hacer notar que es una enfermedad que ggnizagg ggféimgégg con més frecuencia
necesita ser investigada desde el mn- es durante la primera década; ademds
to de vista familiar, lo cual es muy no tiene preferencia por ninguno  de
importante, por ser sus caracteres bs | los sexos, segin se afirma en 1la i
de una enfermedad hereditaria. . teratura extranjera. En la presente

: . | serie estudiada se evaluardn dichos pa=-

4, Hacer énfasis en la necesidad de ayu- rémetros, para confirmar la validez de
dar a los pacientes que la presentan, _ dicha afirmacién. :
sobre todo cuando se trata de casos :
con lesiones neurolégicas por compre- . -Siendo esta enfermedad causa de lesio-
sién y lesiones deformantes.

nes neurolégicas, trastornos endocrines
y oculares, esperamos encontrar en es-
ta serie los signos y sintomas asocila-
dos.




v.

CONSIDERACIONES GENERALES:

Definicidn:

La neurofibromatosis o enfermedad de Ven

Reclinghausen, también es conocida con

los nombfes de Shwanomatosis y Lemomato-

sis., Es un desorden genético que puede

afectar varios tejidos. Segén la  lite-

ratura se presenta con una frecuencia de *
1 en 3000 nacidos vivos.

La enfermedad puede aparecer al nacimien-
to o a temprana edad, pero se manifiesta
mds cominmente en la pubertad o la meno-
pausia y embarazo.

Consideraciones Clfnjcas:

La enfermedad se caracteriza par pigmenta-
cién de la piel en formas de manchas café
con leche que varfan de 2 mm, hasta 5
cms, de difmetro, de bordes irregulares,
que se distribuyen principalmente en el
tronco.

Estas manchas pueden ser signo de alerta
para el diagndstico del sfndrome. Se en-
cuentran también presentes una variedad
de tumores subcutdneos, los que son neu=-
rofibromas plexiformes que se encuentran
probablemente alrededor de las células &
Schwan de los nervios periféricos. Los
neuromas también pueden ser pequefios, pe-
dunculados, pueden aparecer como nédulos
subcutdneos en todo el cuerpo , o vecino

presién en las mismase.

£ndose a los hallazgos clinicos, el sis-
ggﬁa esquelético también puede mostrgg m%i
chos cambios, como hipertrofia o erosil nd
esqueleto axlal y apéndices. Estas lesio=-
nes pueden verse radiolégicamente como las
lesiones de la osteitis fibrosa qufstica.
Esto ocurre cominmente alrededor de la Or-
bita produciendo exoftalmos pulsitil, ade-
mfs puede ocurrir en las prqtuberanclazguef
neales, produciendo deformidad del craneo,
en los cuerpos de las vértebras pudiendo
producir escoliosis, la que aparece como
una xifoescoliosis de corta curvatura en
la parte baja de la regién tordcica y en

los huesos largos.

Con menos frecuencia se pueden encontrar
agormalidades neuropsiquidtricas como de-
ficiencia mental. En relacién con las
endocrinopatfas, se ha demostrado que hay
ur insremento en la formacién de feocromo-=
citoma asociado con neuroflbromat031s,a%5f
mfs se encuentran anomalfas congénitasmil-

tiples.

enfermedad frecuentemente es compli-
E:gz por tumores intracraneales, los cua-=
les. se manifiestan con gumento en]a:pgg;i
sidn intracraneal, déficit en la agtlyd
motora y sensoriai. Hay una a}ta inciden-
cia de neuroma auficular que 31mulanﬁt%@o§
del 4ngulo pontino (neurimoma del aclistim).



En laBeumfibromatosis pueden también pre=-
sentarse los tumores localizados al ojo o
tejido periorbitario: 1los pidrpados sonlos
mas frecuentemente afectados por neurofi-
bromas difuscs, Las lesiones pueden ser
tan severas que a veces causan ptosis com=-
pleta de los pdrpados.

Los neurofibromas pueden encontrarse en la
‘conjuntiva o la cornea, en el iris aparecen
con cierta frecuencia, También se ha re=
portado tumores retinianos y coroidales.
El glaucoma congénitc se puede asociar a
esta enfermedad, pudiendo estar presente al
nacimiento o aparecer en época posterior.
Es comin la variedad de 4ngulc abierto, el
cual siempre es unilateral. Algunos auto-
res estiman que el hallazgo de glaucoma al
nacimiento puede alertar al médico para el
diagndstico de una posible neurofibromato-
sis,

Consideraciones Eugenésicass

La enfermedad es hereditaria con cardcter
autosdmico dominante en un 50% de los ca=-
sos, en otro 50% puede aparecer como una

mutacidn espontdnea.

Consideraciones Patoldgicas:

Los neurofibromas cutdneos y subcuténeos
son tumores no encapsulados gue crecen
cerca o en las terminaciones de los peque-
fios nervios cutédneos.

9

i bien le=-
Son suaves, con ondulaclones, O
siones pedﬁnculares, con un incremento e
la pigmentacién de melanina de la super=-
ficie de la epidermis.

jeroscdpicamente son similares al neuro=
%ibroma golitario, y estd formado porlla
proliferacién de las células de Schwan, -
fibras nervlosas y flbrob}astos. El neu
rofibroma plexiforme cons;ste en una pro-
1iferacidn de células laminares de .égs
nervios y fibrillas nerviosas, iniclan-
dose en el epineurc de nervios largos,
resnltando enalargamientos fusiformes, .
tortuosidades y alargamientos modulares
irregulares, los cuales se extienden pe-
riféricamen{:e a los largo de los nemvios.

Estas lesiones frecuentemente envuelven
a los troncos nerviosos mayores .
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V. ANALISIS DE LOS RESULTADOS:
Tratamientos *

El tratamiento de la enfermedad depende de la TABLA No, 1

gravedad del cuadro.

PORCENTAJE EN RELACION A EDAD

En los neurofibromas el tratamiento es eminen- '

temente quirdrgico, sea cual sea la localiza - Edad No, de Casos &
cién de los mismos. El tratamiento de las com=

plicaciones se efectda de acuerdo a lo que el 0-10 afios 5 33.25
caso amerite, por ejemplos en el feocromocito=- 6.66
ma, en compresién medular o intracraneana, en 11-20 afios L 26.
el retraso mental, lesién &sea o pseudoartrosis

se efectia el tra%amiento de acuerdo a la gra=- 21-30 afios 0 0
vedad del daﬁo: i 33
- : 3140 afios 2 3.
En los casos en que se extirpan los tumores, y 00
queda como secuela una lesién quirtdrgica defor- 41-50 afios 3 .
mante, se puede ofrecer la ayuda de la cirugfa | 0
estética. Los neurofibromas que muestran dege- 51-60 afios 0
neracién maligna, se extirpan quirdrgicamente, 6.66
¥ se administra radiumterapia. 61-70 afios L —_—
Prondsticos

i TOTAL 15 100,00
Generalmente es bueno, aunque algunocs autores
afirman que la extirpacidén de los tumores pue- La tabla anterior muestra que la edad
de potencializar la malignizacidén., Las esta-

mfs frecuente de aparicidén de la enfer-

dfsticas informan que el 12% de los casos su- nedad se encontrd entre los 0 y 10 afbs

fren degeneracidn maligna en adultos mayores
de 30 afios.
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IABLA No, 2

PORCENTAJE EN RELACION A SEXO

Sexo No., de casos ﬁ
Masculino 8 53.33
Femenino ¥ 46 62

La rglacidn entre los dos sexos fue ecasi
la misma.

13

TALLL Jo, 3
PORCENTA¢ i EN RELACION A

HALLAZGOS CLINICU-PATOLOGICOS

Hallazgcs No. de %

clfnicos Casos

Manchas café con l=- N
‘: che 1l 730 ."53

Neurcfibromas gene-

ralizados 10 66.66

Neurofibromas perior-
bitarios 3 20,00

Neurofibromas compre=

sivos Paramedulares 2 13.33
Deficiencia mental 2 13.33
Pseudoartrosis 1 6.66
Glaucoma congénito X 6.66

Escoliosig, tumores intracraneales, este-
nosis del acueducto de silvio con hidroce-
falia, tumores mediastinales, historia fa-
miliar positiva son manifestaciones clfni-
cas de la enfermedad que no se encontraron
positivas em ninguno de los casos de la se-
rie estudiada.
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TABLA No, 4

HALLAZGOS RADIQGRAFICOS

Hallazgos No, de
radiograficos Casos.
Normal 6

Erosién_periorbitaria
y de huesos de la cara 2

Lesién expansiva medu-
lar con blogqueo a nivel

dé columna vertebral 3
Adelgazamiento y fu-

sién de costillas 2
Pseudoartrosis. 1

Pequefiad densidades
en tejidos blandos que
representan neurof ibromas-1

Los informes radiogrdficos demostraron que
es de mucha importancia el estudio radio-

y
40,00

13.33

. 20400

13.33
6.66

6.66

gréfico para detectar lesiones causadas

por la enfermedad.,
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TABLA No
LOCALIZACION DE LOS NEUROFIBROMAS
Localizacidn No. de %

Casos

Térax,abdomen y
miembros 7 46,66
Paraespinales 2 13.33
Orbita y pdrpados 2 13:.33
Cuello 1 6.66
Cuero cabelludo
regién occipital 1 6,66
Axilas il 6.66

La distribucién de los neurofibromas, se
encontrd en la serie estudiada con mds
frecuencia generalizadaj las manchas ca-
& con leche se encontraron igualmente
en forma diseminada en todo el cuerpo.



TABLA No, 6

TRATAMIENTOC
Tratamiento No. de
Casos
Quirdrgico 15

Radicterapia (cumbi-
nado con cirugfa)

P2

Consejo genético 0

El tratamiento de eleccidn fue el qui-
rirgico en todos los casos de la serie,
se administré radioterapia sélamente s
los casos que lo ameritaron. Conse jo
genético no se dic a ninguno de los pa-
clentes que presentaron la enfermedacs
lo cual ¢s muy importante.

Vii,
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DISCUSION:

En todos los casos revisados entre losg
afios de 1970 a 1976, se encontraron 16
casos de pacientes, siendo diagnostica~-
dos como neurofibromatosos 15 de ellos.
El dnico restante fue diagnosticado cow
mo neurofibrosarcoma, sin presentar esg-
te ninguna caracterfstica de la enferme-
dad por lo que se concluyd que se trata-
ba de otro tipo de tumor de tejidos blan-
dos, sin asociacidn con neurofibromato-
sis.

La distribucidn por sexos fue casi equi-
parable en una relacién de 8 a 7. En re-
lacidn a edad la mayor incidencia se e~
senté entre la edad de 0 a 10 afios, co=
rrespondiéndole el 33,23% de los casos
estudiados, La edad méds temprana en que
se encontrd la enfermedad fue a los 7
afios.

Manchas café com Leche:

Fue el hallazgo mds frecuente entre bs
casos investigados y signo mfs importan-
te por el que se sospechd la enfermedad.

Neurofibroma:

Fue el segundo en frecuencia de los ha-
1llazgos. Ofrecid la ayuda de confirmar
el diagnéstico por anatomfa patoldzica.

En esta serie revisada se eacontrd que

los neurofibromas estaban localizados
princi almente en el tejido subcutfneo:
a Irecuencla com que sé& encomtraron eh

regidn periorbitaria fue de 3 de los 15
casos estudiados.
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Resumen de log casos estudiados por eda-
- des:
Neurofibromas comprensivos paramedulares - e
se encontraron en dos de los casos, sien- Aparecimiento de los sintomas:
do uno de ellos de transformacidn maligna,
tratados quirdrgicamente por medioc de lami- En las edades comprendidas entre los O
nectomfa descomprensiwva y radiacidn el gue a los 10 afios, se encontraron 5 casos,

sufrié cambio maligno, uno de ellos de 7 afios fue una ni¥a,la

cual presenté pseudoartrosis corngénita
de tibia derecha. E1 diagnéstico fue
revelado por radiograffa de la regidn.
El otro, un nific, presenté un tumor me-
dular neurofibromatoso a nivel de Civ,
Cv y Cvij otro en el tray cto del Ner-
vio motor ocular comin izquierdo y en
la regién sacra. Manchas café con le-
che diseminmadas en térax y abdomen,

Deficiencia mental:

Se encontré en 2 casos, uno de los cuales
se acompafi6 de malformacidn del créneo v
miltiples anomalfas congénitas, con glau-

coma congénito y fondo de ojo caracterfs-
tico de la enfermedad,

Eseudoartrosis: El nifio presenté retraso mental. Una

nifia de g afios, con neurofibroma a ni-
29 em;ontré en 1 caso a nivel de rodilla vel del 20, espacio intercostal dere-
erecha.,

cho de 4 ems, de didmetro y machas g-

.. . . neralizadas.
Escoliosis, lentigenes, tumor intracra-

neal y mediastinal, hidrocefalia por es-
tenosis del acueducto de silvio; no se
encontraron en la serie revisada, o bien,
no fueron investigados en los pacientes,
¥y ningdn tipo de endoecrinopatfa.

Tratamiento: extirpacién del neurofi-
broma. Rayos X normal.,

Un paciente masculino de 9 afios con
un neurofibroma deformante en cara que
abarcaba el maxilar ggperlor, e;ug%%aw
dar blando fondos de saco conjunti -
vales con mgnchas cafés au lait, dise-
' minadas en térax y abdomen., El trata-
por lo que se miento fue quirdrgico, mfs radioterafa.
%ivos futuros. Rayos X revelaron sospecha de masa pa-
raespinal lo cual confirmé lo observa-
do en la e¢lfnica y deformidad en huess
de la cara a expensa%ﬁdel maxilar supe-
i i oy ral .de seno
Tagiifzaglerdos pared daterdtads °R6
neumatizacién de los senos.

Historia Familiar:

No pudo llevarse a cabo por no contar con
los medios para efectuarila
deja para estudios prospec
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Una paciente femenina de 10 afios
deformidad del créneo del lado i;qgg?—
do, proptosis con glaucoma congénito
ceguera y nédulos en pdrpados del mig-
mo lado. El fondo de ojo caracterfs -
tico de la enfermedad; esta paciente
también presenté retraso mental marca-
do. Radiolégicamente se encontrd rfu-
sidén bilateral de la la. y 2a.. cost-
llas compatible con neurofibromatosis.

Iratamiento: extirpacidn gquirdrei
radioterapia. 4 : Rl

Entre las edades de 11 a 20 afios se en-
contré 1 paciente masculino de 1% afios
con un neurofibroma en regidn oceipitml
de cuero cabelludo, el cual fue ex*ir-
pado quirdrgicamente ¥y machasg café con
leche en térax anterior yposterior.
Rayos X reportado como normal.

Paciente de 18 afios, maséulino con man-
chas en térax y abdomen y un neurofgig-
ma periorbitario izquierdo. Este pa=-
ciente presenté una artritis séptica
coxofemoral como enfermedad asociada,

Tratamiento quirdrgico. .Rayos X re-
portados normales, ¥ re

Dos pacientes femeninas de 20 afios ca~-
da una; la primera con neurofibroma
subcutdneo ¥y manchas café au lait en
téyag_y_abdomem.r El tratamiento fue
quirurgico, extirpdndose los nddulos

mds grandes., Los rayo
; ’ s X no revela-
ron §e51ones. revela

La segunda presentd manchas café con le-
che em t&rax y neurofibroma en ambas re-
giones axilares . Se extirparon quirdr-
gicamente, Rayos X normales.

Entre los 21 y 30 afios no se encontré
ningdn caso.

Entre los 31 y 40 afios se encontré ua
paciente masculino de 31 afios con man-
chas en térex y un nddulo (neurofibro-
ma) a nivel del cuello lado izquierdo
de 5 cms. de difmetro. Se extirpé
quirdrgicamente, rayos X normal.

Otro paciente de 35 aflos masculino con
tumores localizados en diferentes partes
del cuerpo, principalmente em térax an-
terior y marhas diseminadas. Se extir-
paron 2 meurofibromas grandes de térax.
Rayos X: pequefias densidades de tejidos
blandos que representaban neurofibromas.

Edades comprendidas entre 41 a 50 afios:
se encontrd 1 paciente masculino de 42
afios con neurofibromas y manchas gene-
ralizadas en térax yiabdomen . Irata-
miento quirdrgico. ayos X normal,

Un paciente femenino de 45 afios, con
manchas en térax y abdomen, con unm
tumor paramedular diagnostlcado por
patologfa como neurofibrosarcoma; otro
tumor en vagina com el mismo diagnds-
tico. E1 tratamiento em este caso fue
de cirugfa y radioterapia combinados.
Rayos X reveld: lesién medular eXpan-
giva intradural a nivel de D11 y Dl2.
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Un paciente de 50 afios masculino con
tumores y machas diseminadas en tdrax,
abdomen y extremidades. E1 trata -
miento fue la extirpacién quirdrgica
de los tumores mds grandes. Rayos X
adelgazamiento de costillas, probable-
mente congénito. '

Entre las edades de 51 a 60 afios no se
encontrd ningdn caso. '

Entre las edades de 61 a 70 afios un ca-
go de un hombre de 68 afios coa manchas

café con lecke en térex, abdomen y ex-
tremidades. N&dulos en térax y abdonen.

Tratamientos extirpacidén quirdrgica de
los tumores mayores. R=ayos X: tejidos
paravertebrales normales.

Huesos largos: osteoporosis.

En todos los casos estudiados sz2 confir-
mé el diagnéstico por anatomfa patoldgi-
ca.

Todos los pacientes a su egreso se encon=-
traban en buenas condiciones, excepto dos
de ellos quienes fueron trasiadxdos al
Instituto Nacional de Cancerologfa, para
recibir tratamiento de radioterapia, uno
de dlos por un neurofibroma benigno pero
deformante de la cara; el otro por pre-
sentar transformacién ' maligna de la en-
fermedad.

VIiIiIi.

1.

2.
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CONCLUSIONES S

La edad en que con mayor frecuencila
se hace el diagndstico de la enfer-
medad oscila entre los 0 a los 10
afios.

La etapa de la vida em que con ma-

-yor frecuencia se detectan las le-

siomes oculares y periorbitales es
durante la infancia,.

En nuestro medic la enfermedad pue-
de aparecer en ambos sexos, sin ha-
ber predominancia por nlRguno de
los dos.

El diagnéstico, tratamiento y el
mane jo de la eéfermedad no ha te-
nido variate desde hace 30 aliosen
Guatemala.

En los pacientes revisados en“es?e
traba jo no se eacontraron endocri-
nopatfas, o bien no fuerom investi-
gados desde el pumnto de vista clf-
nicoe.

La neurofibromatosis, con uyha ln-
cidencia de 1 em 3000 nacidos vi-
vos, deberfa de presentar més ca-
sos registrados en los 6 afios re-
visados en el presente trabajo,

lo cual creemos gue se deba a que
los pacientes no acuden a consul-
ta, o biem no son registrados co-

rrectamente.




7o

9o

10,

2k

No hay exdmenes de laboratorio y
gabinete para el diagndstico exac-
to excepto la biopsia de tejidos
blar dos.

No se encontré ningin caso con
historia familiar, no comcordan-
do este estudio con las investi-
gaclones extranjeras en donde re-
portan un 50% de historia fami -
liar, pero creemos, es debido a
los malos hédbitos para tomar his-
torias familiares, o bien éstas,
no se efectfan del todo. Ahora
bien, si las historias se efec-
tuaran completamente, podemos con-
cluir que los 15 casos reportados
corresponden a nuevas mutaciones,

La localizacién de los addulos
subcutdneos fue mds frecw ntemen-
te encontrada en 4reas como térax,
abdomen, cara y extremidades, lo
que hizo mfs fdcil su acceso para
las biopsias.

Los pacientes con neurofibromato-
sis fueron clasificados de acuerdo
al hallazgo de manchas café con le-
che en nimero de 5 & mds y mayores
de 1.5 cms. de didmetro, ademds

de los neurofibromas,

1l

12,

13.

14,

25

sélamente encontramos un casongig_
transformacién maligna, pero 1d

hicieron los seguimientos resp e

tivog del resto de pac1entqggg§io

evaluar su estado actual, L ;ﬁﬁew

contrario, probablemente eié' pe-

ro de casos de transformacion

ligna se elevarfa.

neurofibromatosis es una causa
éi retardo mental por 1o qui di?ﬁ_
tenerse en cuenta para la ¢ ag_l
cacidn y diagnéstico diferencla
con otras causas de deficiencla

mental.

ctud ningdn seguimiento
gg igseggcientes estudiados, por .
lo que no podemos conclulr acii:
ca de la sobrevida ¥ las comp
caciones del cuadro.

hi ingdn ti bcla-
No se hizo ningdn tipo de su
sificacién, desde el punto de
vista anatomopatoldégico
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VIII. RECOMENDACIONES:

1.

2o

5e

Efectuar estudic familiar a con-
cienda de los pacientes que in-
gresen con diagndstico socspecho-
g0 de neurofibromatosis.

Investigacidn radiclégica de to-
do paciente con diagndéstico de
neurofibromatosis, para detectar
de esta forma, lesién 8sea o com-
presiva.

" Instruir a los pacientes afecta-

dos sobre la posibillidad (50%)
de que alguno de sus descendien-
tes resulten afectados de neuro-
fibromatosis, creando una unidad
de consejo genético.

Practicar examen oftalmoscdpico
en todo nifio que presente manduas
café con leche ya que muchos de
ellos presentan cambios oftédlmi-
cos sin tenmer los médulos subcu-
tdneos.

Insistir para que todo paciente
nuevo con diagndstico probable de
neurofibromatosis sea consultado
en la Unidad de Genética, a mane-
ra de tener una mejor evaiuacién
del cuadro individual y de la fa-
milia,.

7

27

Ex{menes periédicos de los paclen=
tes, imcluyendo controles de pre-
sidn arterial contfnuos, a manera
de localizar a tiempo una endocril-
nopatfa, principalmente feocromoci-
toma, que es la que se §acuentra
mé s %recuentememte asociada con

‘pneurofibromatosis.

Se recomienda seguir de cerca la
evolucidn de 1 enfermedad en los
casos que se presenten en el futu-
ro, a manera de extirpar los tumo-
res que aparezcan a.flm‘denev1tar
gque puedan llegar a producir com=
presién a tejidos o estructurags
vitales y/o sufrir transformaclion
maligna. :
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