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l. lNTRODUCClON:

La Neurofibromatosis o enfermedad de Von
BedUinghausen es una entidad pato16gica
hereditaria de carácter autós6mico domi-
nante que segdn hemos visto aumenta pau-
latinamente en nuestro medio, puesto que
adn cuando el cuadro puede presentarse
por mutaci6n espontánea en un paciente,
este puede transmitirla posteriormente
a sus descendientes en un 50% de proba-
bilidades.

Por esta raz6n hemos creido que es ne-
cesario estumar este problema para
que de una u otra forma se h3ga conien-
cia en nuestras futuras generaciones de
médicos a fin de que estudien a los pa-
ciente que p~esentan la enfermedad y
lleven a cabo una historia familiar ~m-
pleta, para q~e asi 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-
re cimiento de los sintomas iniciales co-
mo son manchas café con leche y tumores
cutáneos disemIDados ya que estos últ~
pueden ocasionar lesiones por compresi6n
cuando están localizados en estructuras
nerviosas vitales. Las complicaciones
end6crinas también son de gran importan-
cia, dentro del cuadro pato16gico, asi
como las lesiones 6seas deformantes y la
deficiencia mental.

El número de casos estudiados en esta
serie no es concluyente ni suficiente
para poder obtener resultados estadis-
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ticamente significativos.

Creemos que los parámetros ms importantes
radican en la elaboraci6n de una historia
cl!nica familiar adecuada y el examen m~-
dico completo del paciente y de su familia
así como su clasificaci6n pato16gica. Por
lo tanto en este trabajo hacemos ~nfasis
en estos parámetros, para que los resulta-
dos del diagn6stico 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.

II.
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MATERIAL Y METODOS:

En el presente trabajo se revisaron los
libros de estadística 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 selecci6n
para lo cual se analiz6:

Edad del paciente, sexo, raza, lugar de
procedenci<t signos y sfutomas de la en-
fermedad como son: manchas caf~ con le-
che, 10calizaci6n de los neurofibromas,
lesiones cerebrales o medulares, retar-
do mental, compromiso 6seo, complicacio-
nes end6crinas, oftálmicas; hallazgos
radio16gicos, informes de anatomía pa-
t016gica, tratamiento instituido, esta-
do del paciente al egresar.

Se confirm6 el diagn6stico de neurofi-
bromatosis por diagn6stico anatomop~
l6gico en todos los casos.



1-

III.

4-

OBJETIVOS:

l. Conocer las características clínicas,
pato16gicas, complicaciones, evolución
de la enfermedad y resultados de) tra-
tamiento de los pacientes con neurofi-
bromatosis en el Hospital General "San
Juan de Dios".

Hacer ver que existen otros tipos de
síntomas y signos de la enfermedad,
así como complicaciones, además de las
manchas caf~ con leche y los tumores
cutáneos, que pueden hacer más dramá-
tico el cuadro de la enfermedad.

2.

3. Hacer notar que es una enfermedad que
necesita ser investigada desde el pm-
to de vista familiar, lo cual es muy
importante, por ser sus caracteres bs
de una enfermedad hereditaria.

Hacer ~nfasis en la necesidad de ayu-
dar a los pacientes que la presentan,
sobre todo cuando se trata de casos
con lesiones neuro16gicas por compre-
si6n y lesiones deformantes.

4.
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HIPOTESIS:

-Sabemos que en la literatura se en?ue~tra
reportada esta enfermedad con una ~nc~n-
cia de 1 caso por 3000 nacidos vivos, por
lo tanto en nuestra serie revisadawmpro-
baremos si esto es válido para nuestra po-
blaci6no

-La neurofibromatosis es una enfermedad de
carácter hereditario en un 50% de donde,
en este trabajo esper'amos encontra:r: que
en nuestro medio se cumpla esta h~p6te-
siso

-La etapa de la vida en la cual se p~e-
senta la enfermedad con más frecuenc~a
es durante la primera d~cada; además
no tiene preferencia por ninguno d:
los sexos, según se ~firma en la l~-
teratura extranjera. En la pr:sente
serie estudiada se evaluarán d~chos pa-
r~etros para confirmar la validez de
dicha aflrmaci6n.

-Siendo esta enfermedad causa de lesio-
nes neuro16gicas, trastornos endocriru:s .
y oculares, esperamos encontrar en :s-
ta serie los signos y síntomas asoc~a-
dos.

--
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v. CONSIDERACIONES GENERALES:

D~finici6n:

La neurofibromatosis o enfermedad de Von
Reclinghausen, tambi~n es conocida con
los nombfes de Shwanomatosis y Lemomato-
siso Es un desorden gen~tico que puede
afectar varios tejidos. Según 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
m~s comúnmente en la pubertad o la meno-
pausia y embarazo. -

Consideraciones Clín'~:

L~ enfermedad se caracteriza par pigmenta-
c16n de la piel en formas de manchas café
con leche que varían de 2 mm. hasta 5
cms. de di~metro, de bordes irregulares
que se distribuyen principalmente en el'
tronco.

Estas manchas pueden ser signo de alerta
para el diagn6stico del síndrome. Se en-
cuentran tambi~n presentes una variedad
de tumores subcut~neos, los que son neu-
rofibromas plexiformes que se encuentran
probablemente alrededor de las células re

Schwan de los ,nervios periféricos. Los
neuromas tamb1én pueden ser pequefios pe-
dunculados, pueden aparecer como n6d~10s
subcut~eos en todo el cuerpo, o vecino
a estructuras vitales, produciendo com-
presi6n en las mismas~

I
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sum~dose a los hallazgos clínicos, el sis-
tema esquel~tico tambi~n puede mostrar mu-
chos cambios como hipertrofia o erosi6n del
esqueleto axlal y apéndices. Estas lesio-
nes pueden verse radio16gicamente como las
lesiones de la osteitis fibrosa qu!stic~.
Esto ocurre comúnmente alrededor de la ur-
bita produciendo exoftalmos puls~til! ade-
m~s puede ocurrir en las protuberanc1as cra-
neal"s, produciendo deformidad del cr~eo,
en los cuerpos de las vértebras pudiendo
producir escoliosis, la que aparece como
una xifoescoliosis de corta curvatura en
la parte baja de la regi6n tor~cica Y en
los huesos largos.

Con menos frecuencia se pueden encontrar
anormalidades neuropsiqui~tricas como de-
ficiencia mea tal. En ralaci6n con las
endocrinopat!as, se ha demostrado que hay,
un 1,""~remento en la formaci6n de feo cromo-
citoma asociado con neurofibromatosis,ade-
más se encuentran anomalías congénitasmúl-
tiple s.

Esta enfermedad frecuentemente es compli-
cada por tumores intracraneales, los cua-
les. se manifiestan con aumento en la. p:r:e-
si6ñ intracraneal

l
dé~icit en la act1~1dad

motora y sensoria. tlay una alta inc1den-
cia de neuroma auricular que simulan t~or
del ángulo pontino (neurimoma del acúst1ro).
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En laneUI::>fibromatosis pueden tambi~n pre-
se~~arse l?s t~mores localizados alojo o
teJ~do perlorbltari°i. los p~rpados sonlDs
m~s frec~ntemente arectados por neurofi-
bromas dlfusos. Las lesiones pueden ser
tan severas que a veces causan ptosis com-
pleta de los p~rpados.

Los neu~ofibromas pueden encontrarse en la
'conjUI;ltlva o la cornea, en el iris apar~en
con c~erta frecuencia. Tambi~n se ha re-
portado tumores retinianos y coroidales
El glaucoma cong~nito se puede asociar 'a
est':l enfermedad, pudiendo estar presente al
naclmiento o aparecer en ~poca posterior
Es común la variedad de ángulo abierto ~l
cual siempre es unilateral. Algunos a~to-
res.e~timan que el hallazgo de glaucoma al
n~clmlen~o puede alertar al m~dico para el
d¿agn6stlco de una posible neurofibromato-
SlS.

Consideraciones Eugen~sicas:

La enfermedad es hereditaria con carácter
autos6mico dominante en un 50% de los ca-
sos, en otro 50% puede aparecer como una
mutaci6n espont~ea.

Consideraciones Pato16gicas:

Los neurofibromas cutáneos y subcutáneos
son tumores no encapsulados que crecen
cerca o en las terminaciones de los peque-
~os nervios cutáneos.

I
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Son suaves, con ondulaciones l
o bien le-

siones pedunculares, con un acremento En
la pigmentaci6n de melanina de la super-
ficie de la "epidermis.

Microsc6picamente son similares al neuro-
fibroma solitario, Y está formado por la
proliferaci6n de las c~lulas de Schwan,
fibras nerviosas y fibroblastos. El neu-
rofibroma plexiforme consiste en una pro-
liferaci6n de c~lulas laminares de los
nervios y fibrillas nerviosas, inicián-
dose en el epineuro de nervios largos,
re~1Jltando en alargamientos fusiformes,
tortuosidades Y alargamientos nodularre e
irregulares, los cuales se extienden ¡J3-
rif~ricament;e a los largo de los nexvios.

Estas lesiones frecuentemente envuelven
a los troncos nerviosos mayores.



V. ANALISIS DE LOS RESULTADOS:

TABLA No. 1

PORCENTAJEEN LACION A EDAD

Edad No. de Casos 1

0-10 alíos 5 33.25

11-20 alios 4 26.66

21-30 años O O

31-40 alíos 2 13.33

41-50 alíos 3 20.00

51-60 afíos O O

61-70 afi.os 1 6.66

10

Tratamiento:

El tratamiento de la enfermedad depende de la
gravedad del cuadro.

En los neurofibromas el tratamiento es eminen-
temente qUirúrgico, sea cual sea la localiza -
ci6n de los mismos. El tratamiento de las com-
plicaciones se efect6a de acuerdo a lo que el
caso amerite, por ejemplo: en el feocromocito-
ma, en compresi6n medular o intracraneana, en
el retraso mental, lesi6n 6sea o pseudoartrosis
se efect6a el tratamiento de acuerdo a la gra-
vedad del dalio.

¡ ,~ fe ;

En los casos en que se extirpan los tumores, y
queda como secuela una lesi6n quir6rgica defor-
mantet se puede ofrecer la ayuda de la cirugía
estét~ca. Los neurofibromas que muestran dege-
neraci6n maligna, se extirpan quir6rgicamente,
y se administra radiumterapia.

Pron6stico:
,

Generalmente es bueno, aunque algunos a.utores
afirman que la extirpaci6n de los tumores pue-
de potencializar la malignizaci6n. Las esta-
dísticas informan que el 12% de los casos su-
fren degeneraci6n maligna en adultos mayores
de 30 alíos.

L

I
I
I

---1

I

I
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TOTAL 15 100.00

La tabla anterior mue~t~a que ll
a
a :~~-m~s frecuente de apar~c~6n de

medad se encontr6 entre los O y 10 atbs.

-----
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TABLA No. 2
TLL!. .{o. ":\

~
Masculino

No.

PORCENTAJ~ EN RELACION A

HALLAZGOS CLINIC(.-PATOLOGICOS
PORCENTAJE EN RELACION A SEXO

de casos

Femenino

8

Z

!
53.33

46.67

Hallazgos
clfnicos

Manchas caf~ con 12-
(che

No. de
CasoS

%

11 73.33
TOTAL 15 100.00 Neurofibromas gene-

ralizados 10 66.66

La relaci6n entre los dos sexos fue casi
la misma.

Neurofibromas perior-
bitarios 3 20.00

Neurofibromas compre-
sivos Paramedulares

Deficiencia mental

2

2

13.33

13.33

6.66

6.66

Pseudoartrosis

Glaucoma cong~nito

1

1

Escoliosis, tumores intracraneales, esté-
nosis del acueducto de silvio con hidroce-
falia, tumores mediastinales, historia fa-
miliar positiva son manifestaciones clíni-
cas de la enfermedad que no se encontraron
positiyas en ninguno de los casos de la se-
rie estudiada.



Localizaci6n No. de
Casos

T6rax,abdomen y
7miembros

Paraespinales 2

Orbita y pá.rpados 2

Cuello 1

Cuero cabelludo
1regi6n occipltal

Axilas 1

La distribuci6n de los neurofibromas, se
encontr6 en la serie estudiada con m~s
frecuencia generalizada¡ las manchas ca-
fé con leche se encontraron igualmente
en forma diseminada en todo el cuerpo.

14 15

TABLA No. 4 ~ No. ')

LOCALIZACION DE LOS NEUROFIBROMASHALLAZGOS RADIOGRAFICOS

Hallazgos
radiogfaficos

Normal

No. de
Casos, %

40.006

Erosi6L.periorbitaria
y de huesos de la cara

Lesi6n expansiva medu-
lar con bloqueo a nivel
dé columna vertebral.

2 13.33

3 ,.,-20.00

Adelgazamiento y fu-
si6n de costillas 2

1

13.33

6.66Pseudoartrosis,

Peque fiad densidades
en tejidos blandos que
representan neuroflbromas-l 6.66

Los informes radiogr'ficos demostraron que
es de mucha importancia el estudio radio-
gr~fico para detectar lesiones causadas
por la enfermedad.

%

46.66

13.33

13.33

6.66

6.66

6.66

I
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TABLA No. 6

TRATAMIENTO

Tratamiento No. de
Caso3

QUirdrg1co

Radioterapia (cvmbl~
nado con cirugia)

15

2

OConsejo gen~tlco

El t?atamiento de elecci6n fue el qui-
rdrgico en todos los casos de la serie,
se administr6 radioterapia s61amente a
los casos que lo ameritaron. Consejo
gen6tico no se dio a ninguno de los pa-
cientes que presentaron la enfermeda[j
lo cual es muy importante.

I

I

I
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DISCUSION:

En todos los casos revisados entre los
afios de 1970 a 1976, se encontraron 16
casos de pacientes, siendo diagnostica-
dos como neurofibromatosos 15 de ellos.
El dnico restante fue diagnosticado co-
mo neurofibrosarcoma, sin presentar es-
te ninguna característica de la enferme-
dad por lo que se concluy6 que se trata-
ba de otro tipo de tumor de tejidos~an-
dos, sin asociaci6n con neurofibromato-
siso .

La distribuci6n por sexos fue casi equi-
parable en una relaci6n de 8 a 7. En re-
laci6n a edad la mayor incidencia se >re-
sent6 entre la edad de O a 10 afios, co-
rrespondi~ndole el 33.33% de los casos
estudiados. La edad más temprana en que
se encontr6 la enfermedad fue a los 7
afio s .

Manchas caf~ con Lecha:

Fue el hallazgo más frecuente entre bs
casos investigados y signo más importan-
te por el que se sospech6 la enfermedad..

Neurofibroma:

Fue el segundo en frecuencia de los ha-
llázgos. Ofreci6 la ayuda de confirmar
el diagn6stico por anatomía pato16gica.

En esta serie revisada se encontr6 que
los neurofibromas estaban loc~izados
Drincipalmente en el tejido subcutáneo.
la rrecuencia con que se encontraron eh
regi6n periorbitaria fue de 3 de los 15

casos estudiados.

I
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Neurofibromas comprensivos paramedulares
se encontraron en dos de los casos, sien-
do uno de ellos de transformaci6n maligna,
tratados qUirárgicamente por medio de lami-
nectomía descomprensiva y radiaci6n el que
sufri6 cambio maligno.

Deficiencia mental:

Se encontr6 en 2 casos, uno de los cuales
se a~ompa~6 de malformaci6n del cr~eo y
mdlt~ples anomalías cong~nitas, con glau-
coma cong~nito y fondo de ojo caracterís-
tico de la enfermedad.

Pseudoartrosis:

Se encontr6 en 1 caso a nivel de rodilla
derecha.

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 paciente&, .

y ningdn tipo de endocrinopatía.

Historia Familiar:

No pUdo llevarse a cabo por no contar con
los medios para efectuarla por lo ~ue se
deja para estudios prospectivos futuros.

,

~-

I

I

\
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Resumen de los casos estudiados por eda-
~:

Aparecimiento de los síntomas:

En las edades comprendidas entre los O
a los 10 a~os, se encontraron 5 casos,
uno de ellos de 7 afios fue una nj~,!la
cual present6 pseudoartrosis c?Lgén~ta
de tibia derecha. El diagn6st~co fue
revelado por radiografía de la regi6n.
El otro, un ni~o, present6.un tumor.me-
dular neurofibromatoso a n~vel de C~v,
Cv y Cvi. otro en el traje cto del Ner-
vio moto~ ocular comdn izquierdo y en
la regi6n sacra. Manchas caf~ con le-
che diseminadas en t6rax y abdomen.
El niño present6 retraso mental. Una
nifia de 8 a~os, con neurofibroma a ni-
vel del 20. espacio intercostal dere-
cho de 4- cms. de di~metro y mm::hasg3-
neralizadas.

Tratamiento: extirpaci6n del neurofi-
broma. Rayos X normal.

Un paciente masculino de 9 afios con
un neurofibroma deformante en cara que
abarcaba el maxilar superior, el pala-
dar blando y fondos de saco conjunti
vales con manchas cafés au lait, dise-
minadas en t6rax y abdomen. El trata-
miento fue quirúrgico, m~s radioter~a.
Rayos X revelaron sosp~cha de masa pa-
raespinal lo cual conf~rm6 lo observa-
do en la clínica y deformidad en hueas
de la cara a expensas del maxilar s~-

fui~Il~q~~~~gte~~K~~~A~~~ffitd~~ s¡go

neumatizaci6n de los senos.

- -. - ---- -
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Una paciente femenina de 10 afios, con
deformidad del cr~neo del lado izquer-
do, proptosis con glaucoma cong~nito,
ceguera y n6dulos en p~rpados del mis-
mo lado. El fondo de ojo caracterís

-tico de la enfermedad; esta paciente
tambi~n present6 retraso mental marca-
do. Radio16gicamente se encontr6 fu-
si6n bilateral de la la. y 2a.. coSi-
llas compatible con neurofibromatosis.

Tratamiento: extirpaci6n quirúrgica y
radioterapia.

Entre las edades de 11 a 20 afios se en-
contr6 1 paciente masculino de l~ afios
con un neurofibroma en regi6n occip~l
de cuero cabelludo, el cual fue eX7.ir-
pado quirúrgicamente y machas caf~ con
leche en t6rax anterior"yposterior.
Rayos X reportado oomo normal.

Paciente de 18 afios, masculino con man-
chas en t6rax y abdomen y un neurofiro-
ma periorbitario izquierdo. Este pa-
ciente present6 una artritis s{ptica
ccxofemoral como enfermedad asociada.

Tratamiento quirúrgico.
portadas normales.

Dos pacientes femeninas de 20 afios ca-
da una' la primera con neurofibroma
sUbcutlneoy manchas caf~ aulait en
t6rax y abdomen. El tratamiento fue
quirúrgicO, extirpándose los n6dulos
m~s gra~des. Los rayos X no revela-
ron les~ones.

Rayos X re-

l

I
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La segunda present6 manchas caf~ con le-
che en t6rax y neurofibroma en amba~ ~e-
giones axilares. Se extirparon qu~r r-
gicamente. Rayos X normales.

Entre los 21 y 30 afiosno se encontr6
ningún caso.

Entre los 31 Y 40 afios se encontr6 un
paciente masculino de 31 afios cOll

f
,m
b
an-

chas en t6rrx y un n6dulo (n~uro,~ ro-
ma) a nivel del cuello lado ~zq~~er

6
do

de 5 cms. de di~metro. Se ext~rp
quirúrgicamente, rayos X normal.

Otro paciente de 35 afiosmasculino con
tumores loc~zados en diferentes parres
del cuerpo principalmente en t6rax ~-
terior y m~has diseminadas. Se ext~r-
paron 2 neurofibromas grandes de t6~~x.
Rayos X: pequefias densidades de teJ~s
blandos que representaban neurofibromas.

Edades comprendidas entre 41 a 50 afi~s:
se encontr6 1 paciente masculino de ~2
afios con neurofibromas y manchas gene-
ralizadas en t6rax y,abdomen. Trata-
miento quirúrgico. Rayos X normal.

Un paciente femenino de ~5 afios, con
manchas en t6rax y abdomen1 con un
tumor paramedular diagnost~cado por
patología como neurofibr~sarco~a;0

6
tIO

tumor en vagina con e~m~smo d~agn s-
tico. El tratamiento e~ este caso fue
de cirugía y radioterap~a combinados.
Rayos X reve16: lesi6n medular 9xpan-
siva intradural a nivel de Dll y D12.

~
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Un p~ciente de 50 años masculino con
tumores y m~has diseminadas en t6rax,
abdomen y extremidades. El trata -
miento fue la extirpaci6n qUirárgica
de los tUIDoresmás grandes. Rayos X:
adelgaza~iento de costillas, probable-
mente congénito.

Entre las edades de 51 a 60 años no se
encontr6 ningdn caso. '

Entre las edades de 61 a 70 'afiosun ca-
so de un hombre de 68 años con manchas
café con lecre en t6r"x, abdomen y ex-
tremidades. N6dulos en t6rax y abdo,nen.

Tratamiento: extirpaci6n quirárgic9. de
los tumores mayores. R?yos X: tejidos
paravertebrales normalc~.
Huesos largos: osteoporosis.

-En todos los casos estudiados ;¡econfir-
m6 el diagn6stico por anatomia pato16gi-
ca.

Todos los pacientes a su egreso se encon-
traban en buenas condiciones

!
excepto dos

de ellos quienes fueron tras adÁdos al
Instituto Nacional de Cancerologia, para
recibir tratamiento de radioterapia, uno
de alas por un neurofibroma benigno pero
deformante de la cara. el otro por pre-
sentar transformaci6n'maligna de la en-
fermedad.,

'

l

VIII.
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CONCLUSIONES:

l. La edad en que con mayor frecuencia
se hace el diagn6stico de la enfer-
medad oscila entre los O a los 10
años.

2. La etapa de la vida en que con ma-
yor frecuencia se detectan las le-
siones oculares y periorbitales es
durante la infancia.

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

3.

4. El diagn6stico, tratamiento Y el
manejo de la enfermedad no ha te-
nido variate desde hace 30 años en
Guatemala.

En los pacientes revisados en este
trabajo no se encontraron endocri-
nopatias, o bien no fueron inve~-
gados desde el punto de vista cli-
nico.

5.

6. La neurofibromatosis, con una in-
cidancia de 1 en 3000 nacidos vi-
TOS deberia de presentar m~s ca-
sos'registrados en los 6 añ~s re-
visados en el presente trabajo,
lo cual creemos que se deba a que
los pacientes no acuden a consul-
ta, o bien no son registra40s co-
rrectamente.

I-
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7. No hay exámenes de laboratorio y
gabinete para el diagnóstico e~c-
to excepto la biopsia de tejidos
blóll do s.

No se encontró ningúri caso con
historia familiar, no comcordan-
do este estudio con las investi-
gaciones extranjeras en donde re-
portan un 50% de histori a fami -

liar, pero creemos, es debido a
los m"los h¡Íbitos para tomar his-
tori as famil"iares

i
o bien éstas,

no se efectdan de todo. Ahora
bien, si las historias se efec-
tuaran completamente, podemos con-
cluir que los 15 casos reportados
corresponden a nuevas mutaciones.

8.

9. La localización de los nÓdulo s
subcutáneos fue m<Ís frecuantemen-
te encontrada en ~reas como tórax,
abdomen, cara y extremidades, lo
que hizo más f~cil su acceso para
las biopsias.

10. Los pacientes con neurofibromato-
sis fueron clasific~dos de acuerdo
al hallazgo de manchas café con le-
che en número de 5 ó m~s y mayores
de 1.5 cms. de diámetro, además
de los neurofibromas.

1

L
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11. Sólamente encontramos un casO co;
-

transformación maligna, pero no
hicieron los seguimien~os respee;
tivos del resto de pac~ent~aeP~lo
evaluar su estad

.

o actual,
1 ,'-

t io probablementee nume
;~nd~a~asbs de transformación ma-
ligna se elevaría.

12 La neurofibromatosis es una e~u~:.

de retardo mental por lo qU~ ~fi-tenerse en cuenta para la c a~
-L Y diagnóstico diferene~alcac~on

"
-

con otras causas de def~c~enc~a
mental.

13. No se efectuó ningdn s7guimiento
de los pacientes estud~adoS, pox.
lo que no podemos concluir ace~-
ea de la sobrevida Y las compl~-

caciones del cuadro.

ll¡..No se hizo ningdh tipo de subcla-
sifieaci6n, desde el.punto de

., vista anatomopato16g~co

.

.. .,.1
.'" ,.i

- - - -- - - --
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VIII. RECOMENDACIONES:

l. Efectuar estudio familiar a con-
cienda de los pacientes que in-
gresen con diagn6stico sospecho-
so de neurofibromatosis.

2. Investigaci6n radio16gica de to-
do paciente con diagnóstico de
neurofibromatosis, para detect.r
de esta forma, lesi6n 6sea o com~
presiva.

3. ' Instruir a los pacientes afecta-
dos sobre la posibilidad (50%)
de que alguno de sus descendien-
tes resulten afectados de neuro-
fibromatosis, creando una unidad
de consejo genético.

.

Practicar examen oftalmosc6pico
en todo nifio que presente mandas
café con leche ya que muchos de
ellos presentan cambios oftálmi-
cos sin tener los n6dulos subcu-
tA:neos.

4.

5. Insistir para que todo paciente
nuevo con diagn6stico probable de
neurofibromatosis sea consultado
en la Unidad de Genética

i
a mane-

ra de tener una mejor eva uaci6n
del cuadro individual y de la fa-
milia.

L

l

27

6. Exámenes peri6dicos de los pacien-
tes incluyendo controles de pre-
si6~ arterial contfnuos, a maner~
de localizar a tiempo una endocr~,-
nopatfa, principalmente feocromo~-
toma que es la que se encuentra
más trecuentemente asociada con
'neurofibromatosis. ..

Se recomienda seguir de cerca la
evoluci6n de Ir enfermedad en los
casos que se presenten en el futu-
ro, a manera de extirp~r los ~umo-
res que aparezcan afin'de,ev~tar
que puedan llegar aproduc~r com-
presi6n a tejidos o estructura~
vitales y/o sufrirtransformac~6n
maligna.

7.

~
-
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