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I. ImROIJUCCION. 

Desde 1882 en que Von Recklinghausen hizo la magnífica descriE, 

ción de la enfermedad que lleva su nombre, se han realizado estu--­

dios y trabajos de las diferentes manifestaciones clinicas de esta 

enfermedad, pero no se tiene una idea integral que permita conoce!_ 

la mejor. 

La consideramos una enfennedad interesante tanto para el médi 
co general como para el dermatólogo, el cirujano dentista, el neu­

rólogo, el psiquiatra etc., ya que algunos casos vistos por el mé­

dico general y aún por especialistas, cuando no presentan las le-­

sienes típicas, no son diagnosticados o estudiados debidamente, n.!:_ 

gando en esta fonna indicaciones oportunas que pudieran evitar CO!!!_ 

plicaciones o por lo menos que sinrieran de orientaci6n a estos P! 

cientes, COllKl infonnación acerca de su padecimiento, ya que nruchos 

de ellos se consideran a sf mismos o son considerados por los de-­

más, CO!IK) enfennos contagiosos, at.Dllentando así su desequilibrio -

emocional, que generalmente todos presentan, ya sea originado por 

la misma enfermedad, o por rechazos contÚlllos debido a su desagra­

dable presencia. 

Si se sabe que estos enfenrx>s llegan a tener afecciones psí-­

quicas, al igual que f!sicas, debe pensarse en la conducta a se--­

guir con ellos desde el ptlllto de vista psícologico, teniendo en·-­

cuenta que es una enfennedad hereditaria y pueden afectarse otros· 

miembros de la familia, afinnmidose así errdneamente el concepto -

de contagio. 



II. HIS'JORIA DE lA ENFERMEDAD DE VON RECKLINGWJSEN. 

La primera descripción de la enfennedad, de la cual se tiene -

noticia, fue hecha por Tiselius en 1793. Posterionnente Srnith, en 

1849 hizo un estudio completo de dos casos con autopsias. Virchow 

en 1863 y Bruns en 1870 hicieron estudios anat6micos e histo16gi-­

cos. En 1882, Von Recklinghausen describe la enfermedad en una -­

fonna completa, con sus manifestaciones cutáneas, viscerales y n~ 

rológicas y señala su origen nervioso. Roger, ha hecho estudios -

sobre las fonnas neIViosas; Ha.soi sobre las degeneraciones malig-­

nas. Lhennitte, Verocay y Masson sobre histogénesis. Pierre Ma·· 

rie y Landowsky en 1880 estudiaron las fonnas frustradas. Bard, ~ 

rante, Pick, Van Der fbeve y Bielschowsky estudiaron más a fondo -

la anatomía patológica. Han contribuido con sus estudios para el 

mayor conocimiento de esta enfermedad: Adrian en 1901, Zimmer en· 

1936, Carriere y Huriez en 1938 y Schmitt en 1959, autores citados 

por Degos y Fournier. 
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III. DEFINICION. 

La neurofibromatosis o enfennedad de Von Recklinghausen es tma 

enfennedad poco frecuente, constituida por la fonnación de man--­

chas pigmentadas café con leche, asociadas a tumoraciones cutá--­

neas y subcutáneas de origen nervioso, en ocaciones con manifest.!!_ 

ciones neurol6gicas, viscerales, endocrinas, oculares, óseas, ps!_ 

quicas u orales. Generalmente aparece en la pubertad, pero se -­

han observado desde el nacimiento y en mujeres en las cuales se -

manifiesta la enfermedad durante el embarazo o la menopausia. Se 

encuetran formas que son inoperantes denominadas formas "frustra­

das''. Está caracterizada como hereditaria dominante, pero se han 

encontrado con carácter rescesivo. Su etiología es desconocida. 

Es más frecuente en el sexo masculino. Puede encontrarse asocia­

da con otras anomalias congénitas. Es una enfermedad -benigna en 

general, pero sus complicaciones de tipo compresivo u obstructivo 

pueden alterar su curso, así corno la !l'alignización de alguna de -

sus tumoraciones, dando un pronóstico incierto y en ocaciones gr~ 

ve. 

La enfermedad de Von Recklinghausen por lo tanto es tma enfe! 

medad hereditaria de carácter mendeliano dominante, que se puede -

presentar a causa de un transtorno en el desarrollo embrionario, -

en la cual las manchas de hiperpigmentación cutánea aparecen al -­

mis100 tiempo que los neurofibromas múltiples. Las manchas son de 

forma iTTegular con bordes relativamente lisos y sus dimensiones -

vadan desde tmos cuantos milímetros a varios centimetros; su co-­

lOT es café (cal& con leche) y son más numerosas en el tronco. _. . 
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IV. SOONlMIA. 

Enfennedad de Von Recklinghausen; Neurofibromatosis ~ltiple; 

Neuromatosis; Neuroma Múltiple; Neuroectodennatosis; Neurogliomato· 

sis; Polifibromatosis Neurocutánea Pigmentaria. 
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V. HIS'IOGENISIS. 

Van Der Hoeve en 1933 creó el término de Facornatosis, en el -­

cual queda comprendida la enfennedad de Von Recklinghausen. El tér 

mino facas viene de la palabra griega ''phacos", que tiene el mismo 

significado que la palabra latina "naevus". Designa una mancha -­

más o menos elevada de origen congénito hereditario. Cuando una 

mancha grande se vuelve tumefacta, se le llama facoma. As'.I'. fue 

que él designó como "facomatosis" a los síndromes compuestos por -

facos y facomas. 

Algunos autores consideran a la enfennedad de Recklinghausen 

com:> tma malfonnación primitiva del ectodénno; otros como una en-­

fennedad nerviosa con problemas cutáneos secundarios; otros ~reen 

en un origen schwaniano. 

Recklinghausen considera que las ttunoraciones tienen un ori-­

gen ectocMrndco y que los fibromas proceden del peri y endoneurio 

de aht el nomfu:'e de neurofibroma, 

s 



VI. ANATCMIA PATOL<XiICA. 

Fournier hace la siguiente clasificación de las lesiones de -

la enfermedad de Von Recklinghausen: Alteraciones inespecHicas y 

alteraciones específicas. 

Las alteraciones inespecíficas pueden ser: a) Proliferaciones 

diversas a nivel de la piel (angiomas); b) Lesiones ttunorales del -

sistema nervioso (me1úngiomas, astroci tomas, gliornas); c) Lesiones 

viscerales. 

Las alteraciones esped'.ficas, que son las que predominan, se -

encuentran a nivel del tejido neuroectodérmico y son de dos tipos:­

El Schwanoma o Neurinoma y El Neurifonne o Neurofibrorna. 

El tipo neurinoma o schwanoma constituído escencialmente por -

células schwanianas en proliferaci6n de 'n6dulos de Verocay'', for·­

mas de células dispuestas en palizada y alrededor de un torbellino 

de fibras colágenas. Son t:tunoraciones encapsuladas que guardan a!. 

gunas características embrionarias. Antoni describe la arquitec't!!, 

ra histol6gica de los neurinomas de dos tipos, A y B. En el tipo 

A se encuentran células con núcleos de hileras paralelas dando el 

aspecto típico de empalizada. El tipo B presenta zonas quísticas­

resul tantes de la degeneraci6n del tipo A. Hay un tipo mixto con 

características de los dos tipos. 
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El neurofibroma se considera como un tumor cuyos elementos 

nerviosos inducen al crecimiento del mesode11110 en proporción varia­

ble, llegando a encontrarse casos extremos en que puede producirse 

metaplasia (cartilaginosa u ósea), en caso de menor estímulo meso­

dérmico se puede constituir una cápsula de tejido conjuntivo com-­

puesto de fibras colágenas con gTan número de pequeños núcleos. 

Degos describe en las tumoraciones, fibras finas y pálidas parale­

las y ondulantes con tendencia a formar torbellinos. Los núcleos 

se encuentran entre los haces, son pequeños, unifonnes, ovalados 

o alargados. Lever señala que con hematoxilina y eosina las fi--­

bras usualmente se colorean de azúl pálido como colágena joven y -

no se tiñen como colágena madura. Con la coloración de Foot se 

observan numerosas fibras reticulares. 

Le Coulant, Texier y Mlle. Chéroux encontraron en una serie -

de enfennos de Recklinghausen, la presencia de un número consider~ 

ble de mastocitos infiltrando las tumoraciones. Los describen co­

mo clásicos en el ~blusco Péndulo. Estos rnastocitos aparecen en -

el curso de la enfennedad sin presentar n~ngún fenómeno de urtica­

ria como en las mastocitosis cutáneas. 

Las manchas son hiperpigmentaciones de la capa basal y un au­

mento de los melanoblastos, según Masson de origen neuroectodénni­

co. Apalategui y Alvarez Coca dicen que el estudio histilógico de 

las manchas realizado por Stalman pone de manifiesto un engrosa--­

miento de los nervios del dermis, aumento del tejido conjuntivo a!_ 

rededor de los citados nervios e hipertrofia de los fol!culos pi­

losos y de las glándulas sebaceas. 
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VII. ETIOl.OGIA. 

Es desconocida. Se han descartado factores t6xicos, psíqui-­

cos, metab61icos o de otra Úldole que pudieran producir alteracio­

nes durante la vida embrionaria. 
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VIII. EVOWCION DE LA ENFERMEDAD. 

La enfennedad de Von Recklinghausen generalmente tiene un -

curso benigno. Las fol1llaS graves son nruy raras, sin embargo se -

han reportado casos de evoluci6n rápida con llTI.lltiplicaci6n de las 

lesiones acelerando la 11UJerte en algunos meses. En otros casos, 

las alteraciones nerviosas centrales y los problemas 6seos raquf 

deos progresan rápidamente produciendo serias complicaciones. 

Hay la posibilidad de una transformaci6n maligna después de 

un trat.Dllatismo, una biopsia o una intervenci6n quirúrgica. Atm­

que es difícil afit1llar su acci6n nociva. Algunas veces la ma.Hg_ 

nizaci6n es espontánea y aparece entre los 30 y 40 años de edad, 

manifestándose esencialmente por el aumento de volúmen de un tu· 

mor cutáneo o subcutáneo que se indura o presenta un aspecto in­

flamatorio. Para algunos autores se presenta del 1 al 15 por --­

ciento de todos los casos, tiene igual distribución en el sexo -

y no guarda relación con el número de lesiones. en algunos pa--­

cientes la degeneración ha sido simultánea en varias ttunoracio-­

nes (aunque no necesariamente tiene su origen en l.ll1 neurofibroma). 

Es difícil precisar clínicamente la transformaci6n maligna. 

En ocasiones los tumores pueden encontrarse circunscritos o en-­

ca{'Slllados a veces en el perineurio, pudiendo llegar a desarro-­

llarse en todo lo largo del nervio e invadir los tejidos vecinos. 

Las metástasis se hacen por vía sanguínea y se presentan en 

un 25 a SO por ciento, en l.ll1 periodo tardío generalmente a pul-

11m1es. 
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La naturaleza del tumor se presta a discusiones. El aspecto 

histológico de un fibrosarcoma o de un schwa.noma maligno puede t~ 

ner el aspecto de un ttnnor polimorfo, de un tumor de origen llD..ISC):! 

lar o francamente epitelioide. 

S6lo están indicadas las intenrenciones quirúrgicas cuando se 

encuentra degeneración maligna, en tm fibroma que esté produciendo 

grandes síntomas compresivos o por razones estéticas. La radiote­

rapia es ineficaz. Teniendo en cuenta la posibilidad de una malig_ 

nizaci6n producida por una escisión y ante la presencia de alguna 

turnoraci6n dolorosa, algunos autores creen que sea m1is conveniente 

hacer infiltraciones de alcohol antipirinado. 
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IX. GENERALIDADES DE LA ENFERMEDAD. 

Los tumores se originan de los neurilemas (células de Schwann) 

y fibroplastos de los nervios periféricos. Generalmente son múlti­

ples y de tamaño variable, desde lesiones minúsculas hasta grandes 

tumores de varios centímetros de di1imetro. La mayor parte son li­

sos y redondos o lobulados, blandos o duros, y en ocasiones sepa.!_ 

pan a lo largo del trayecto de un nervio periférico. A menudo se 

hunden en el tejido subcutáneo a la menor presi6n. Al igual que -

las manchas estos tumores son más ntnnerosos en el tronco que en -­

las extremidades. Las zonas cutáneas pigmentadas pueden ser visi­

bles en la infancia, pero generalmente se hacen más manifiestas -­

conforme aumenta la edad. Los tumores de las vainas nerviosas no 

se pueden descubrir en los primeros a.fios de la vida. En la neuro­

fibromatosis la mayoría de los tumores son asintomáticos. Sin em­

bargo, en algunos casos, por sus grandes dimensiones o por su loe! 

lizaci6n, causan síntomas de compresión sobre las estructuras vec!_ 

nas. 

La neurofibromatosis puede acompafiarse de displasia fibrosa, 

anomalías congénitas de las vértebras, gigantismo local de una e!_ 

tremidad, quistes 6seos subperiósticos y seudoartrosis de la ti-­

o!a, Cualquiera de estos trastornos puede producir escoliosis, -

deformidad del esqueleto.muy frecuente en niños que padecen enfe!. 

;oodad de Von P..eclüinghausen, 

~ell r colaüoradores presentaron una profunda revisión del 

conocimiento actual del neurofibroma y otros tumores del sistema 
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periférico. Con mayor frecuencia ataca la piel o la mucosa bucal 

y no difiere de la fonna diseminada o múltiple de la enfeTI11edad, 

conocida como neurofibromatosis o enfermedad cutánea de Von Reck-

1 inghausen, excepto que por lo común no estan presentes factores 

sistemáticos o hereditarios. 

La neurofibromatosis, si bien no es una enfermedad sumamen-­

te común, de ninguna manera constituye una rareza clínica. 

Las lesiones individuales son de dos tipos generales. En -­

tma forma, hay abundantes nódulos sésiles o pediculados, elevados 

y de superficie lisa, de tamaños variables en toda la superficie 

cutánea, principalmente en el tronco, cara y extremidades; en la 

otra forma hay lesiones más profundas y difusas que son tan abun­

dantes que a veces los nódulos superficiales son denominados "el~ 

fantiasis neuromatosa. Además, la mayoría de los pacientes tie-­

nen zonas asimétricas de pigmentación melánica descrita como man­

chas "café con leche". 

La gran importancia de la neurofibromatosis radica en que -­

algunos pacientes sufren una transfonnación maligna, en fonna su­

cesiva, en una o más de las lesiones. 

En la enfermedad cutánea de Von Recklinghausen se producen -

lesiones bucales, pero no se sabe definitiv::unente cual es la pro• 

porción de pacientes que presentan esas manifestaciones, En tma 

serie de Prestan y colaboradores, había neurofibromas intrabuca-­

les en el 7 por ciento de los pacientes, Por otra parte, Oie-~· 

rrick y Bversole cOllll.Dlicaron que el 20 por ciento de una serie de 
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19 casos de neurofibroma intrabucal se producía en coincidencia con 

la enfennedad de Von Recklinghausen. 

Se observan n6dulos circW1Scritos no ulcerados, que tienden a 

hacer el mismo color que la mucosa nonnal, que por lo común se lo­

calizan en la mucosa bucal, paladar y lengua. Otros casos dejan -­

ver masas de tejido difusas en el paladar, en los tejidos bucales -

y los rebordes alveolares compuestas del mismo equipo de tejido que 

las lesiones aisladas. Aunque es bien conocida la macroglosia de-­

bida a la lesión difusa de la lengua. A veces se ven casos de neu­

rofibroma localizados centralmente en un ma.~ilar y el malestar, el 

dolor o la parestesia son manifestaciones clínicas comunes de neuro 

fibromas localizado en este lugar. 

Son considerables las variaciones de la estnictura histol6gica 

del neurofibroma, pero se suele componer de tma proliferación de c~ 

lulas de Schwan entre~ezcladas con neuritas dispuestas en fonna - -

irregular, así como con fibrillas conectivas delicadas entretejidas. 

Predominan el cuadro celular y el mixoide; no hay rasgos organoides. 

A veces, es posible hayar melanocitos en el tumor. Las lesiones -

pueden o no ser bien circunscritas. 

No hay tratamiento satisfactorio para la neurofibromatosis. -

Las lesiones pueden ser eliminadas por medios quirúrgicos, pero su 

gran cantidad impide todo intento quirúrguico que no tenga razones 

estéticas en las superficies expuestas, La irradiación con rayos X 

no tiene valor. 
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Las lesiones que han sufrido degeneración sarcomatosa tienen 

mal pronóstico, atmque algunos pacientes sobrevivieron despues de 

la eliminación quirúrgica del tumor. Laroantablemente, estas le-­

sienes malignas dan metástasis, y esos casos son casi siempre de­

sesperados. 
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X. MANIFESTACIONES CUTANEAS Y OSEAS DE VON RECKLINGHAUSEN, 

MANIFESTACIONES ClITANEAS. 

Es tm sfodrome bastante frecuente dentro de la enfennedad de -­

Von Recklinghausen. Generalmente se manifiesta en la pubertad. --­

Excepcionalmente se han observado fornas neonatales reportadas por -

Lerman y Bonnet. Boissiere y Col reportan tm caso de tm prematuro -

de 7 meses. La enfermedad se manifestó en todos ellos por tumores -

cutruteos. En otras ocasiones se manifiesta durante el embarazo o la 

menopausia. 

Es típica de esta enfennedad la llamada triada sintomática de -

Landowsky formada por: Pigmentaciones, 'l.\mDres cutáneos y tumores -

nerviosos. Siendo las dos primeras las más sobresalientes. 

Las pigmentaciones son el signo más constante, son de tamaño V! 

riable, preceden a las ttm\Oraciones y pueden predominar, se observan 

en el 90 por ciento de los enfennos. Para Crowe y Shull la enfenne­

dad comienza a partir de 6 manchas. Se consideran de tres tipos: -

a) manchas hepáticas "café con leche". b) manchas lenticulares (efé­

lides); y c) melanodermias. Las lesiones típicas son manchas lenti­

culares o ptmtiformes dan el aspecto de léntigo banal, pero su pred.!.. 

lección por las regiones cubiertas las diferencfan. Más raramente -

se observa una zona pigmentada o una melanodermia difusa. Los neuro 

fibromas pueden estar pigmentados. 
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Los tumores cutáneos están representados por los fibromas mo -

llusctnn" raramente únicos y por los "nevi rrollusctun" que son más n!:!_ 

merosos y diseminados, sin ninguna sistematización sobre la super-­

ficie cutánea con cierta preferencia en el tronco, Forman salien-­

tes redondeadas u ovaladas, de tamaño de un grano de mijo al tamaño 

de una mandarina, sésiles o pediculadas (molusco péndulo). La piel 

que los recubre es de color normal, algunas veces rosada, Las for­

maciones son flácidas como vacías de su contenido y de consistencia 

blanda, otras son de consistencia elástica. 
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MANIFFSTACIONE OSEAS, 

Hut y Pugh, citados por Laws dicen que el 50 por ciento de los 

enfennos de Rcklinghausen presentan anonnalidades 6seas. Los ca-­

sos de neurofibromatosis completas no presentan manifestaciones ra­

diol6gicas frecuentes, por lo contrario son m..~s comúnes en las for­

mas frustradas. 

Apalategui señala que se encuentran síntomas esqueléticos de -

modo predominante en cabeza, tórax, y coltm111a vertebral (deformida­

des craneales, asimetrías faciales, tórax en embudo, xifoescoliosis, 

etc.) Cita a Schinz que divide a las alteraciones óseas de la neu­

rofibromatosis en los siguientes tipos: 

a) Atrófia parcial y detención del desarrollo (hipoplasia}. b) Hiper. 

trofia parcial y desarrollo anormal (hiperplasia}, c). Erosiones --­

óseas como consecuencia de la presión ejercida por los tumores exis­

tentes. d) Osteoporosis y osteomalacia de los huesos largos y de -­

las vértebras. e) Incurbación de los huesos, los qufstes o sesos, -

etc, (~ienbock). Apalategui dice que es difícil comprender como la 

Neurofibromatosis produce tantas alteraciones óseas a no ser que se 

admita tma alteración del sistema neuroendócrino, Para Marañ6n lo •· 

primordial de los síntomas craneopáticos y óseos es la alteración -

del annazón proteínico del esqueleto y el defecto congénito que difi., 

culta la conversi6n del mesénquima en hueso, Laws opina que el des~ 

rrollo anormal del hueso puede ser producido a través de cualquier -

anonnalidad de origen neuroectodérmico. En sus observaciones, enea!! 
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tr6 sitios donde no hay evidencia de ningún neurofibroma o algún -­

cambio de tejidos blandos en el sitio donde se observan alteraciones 

son debidas a una displasia ósea y que en ocasiones se asocian a le­

siones de tejidos blandos, 

Las -lesiones craneanas son bien conocidas. Algunas son disgen~ 

sias, otras son provocadas por el desarrollo de neurinomas de pares 

craneanos y otras alteraciones de la trama ósea. Los agujeros de -

la base, algunas veces se encuentran considerablemente hipertrofia­

dos. Las alteraciones óseas asociadas a neurinomas oculoorbitarios, 

los neurinomas del VIII par dan signos óseos a nivel del peñasco -­

(lisis de todo el conducto interno, erosi6n de la cara posterior y 

del borde superior). La silla turca puede estar agrandada o defo!. 

mada por alteraciones hipofisiarias o quiasmáticas. Sobre la bóve 

da craneana se pueden encontrar endostosis en forma de gotas de c~ 

ra en frontal y parietales principalmente, así como lagunas y con­

densaciones de la trama ósea. Las costillas tambien pueden mos--­

trar erosiones y condensaciones. 

Las disgenesias no son excepcionales, pueden observarse espí­

na bífida, luxaciones de cadera, sindactilias, etc. 
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XI. MANIFESTACIONES ORALES. 

Como se ha dicho anterionnente, la neurofibromatosis lllÚltiple 

o enfennedad de V.on Recklinghausen, es una patología dada esencia.!._ 

mente por un desorden hereditario la cual llega a lesionar o afec­

tar al sistema nervioso, músculo, hueso y piel. Y se piensa, sea 

de origen autos6rnico dominante. Estadísticamente se considera un 

caso de cada 2,000 a 4,000 nacimientos. 

Dicha patología se manifiesta por presencia de lireas mancha-­

das por dep6sitos de melanina, comunrnente llamadas ''manchas caf!S -

con leche" y por tumoraciones múltiples denominadas neurofibronas. 

La manera de detectar esta lesi6n, ya que hasta cierto ptmto es -­

asintomática, está dada por lo general en base a exmnenes de ruti­

na, tratamientos por razones estéticos o de belleza, y en casos -­

más severos asociados a enfermedad neuroHigica. Las lesiones neu­

rales se originan de fibroblastos perineurales y presentan n6dulos 

de superficie lisa. Estas lesiones se sienten suaves, elru;ticas y 

fluctuantes. 

El neurofibroma puede ser único, pero con frecuencia se pre-­

senta múltiple y tiene una expresi6n de neurofibromatosis. 

La mayoría de los neurofibromas se presentan COllll masas asin .. 

tomáticas. Pueden causar síntomas por compresi6n de otros tejidos 

que incluyan a la médula espinal, y la compresi6n de los nervios -

6ptico y acústico puede tener como consecuencia ceguera, sordera, 

y leve retraso mental. 
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Las manifestaciones faciales pueden ser socialmente desagradables; 

el agrandamiento de los tejidos puede realizar presi6n en las es­

tructuras adyacentes, incluyendo el alveolo y a los dientes. La 

hiperplasia del tejido suave y la hipoplasia del esqueleto facial 

se han notado en personas con neurofibromatosis. Los cambios en 

el hues.:i se pueden presentar COllX> sobre crecimiento y pseudoartr2_ 

sis. 

Algunas caracteristicas importantes de la enfennedad. son; el 

agrandamiento del conducto dentario inferior; dientes retenidos y 

papilas Linguales agrandadas. 

El tejido fibroso denso puede alterar la erupci6n del diente. 

1.- PATOGENESIS. 

Bernier (1949) escribi6 que debido a la complejidad de sus -­

orígenes, la nomenglatura para los fibromas neurogénicos es dema­

ciado confusa. La fibra nerviosa está rodeada por un perineuritun 

un endoneurium, y por la vaina de schwann. Muchos pat61ogos creen 

que la relaci6n de estas cubiertas nerviosas es íntima ya que los 

tUIJK)res no se pueden producir en una capa individual sino que inv2_ 

lucra a todas. Esto probablemente es cierto, atn'lque los tUIJK)res -

de la capa de Schwann son considerados como entidades separadas. -

Los tumores neurogénicos de la cavidad oral y en las mand!bulas -­

generalmente se fonnan de las ramificaciones del quinto nervio. 

Los neuromas, sin embargo, también se pueden formar a partir del -
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séptimo nervio, según Loeliger (1948). 

2.- DIAGNOSTICD. 

Los neurofibromas orales se presentan como nódulos discretos 

de color normal que involucran a la lengua, nn.xcosa bucal, paladar 

y (raramente) el borde alveolar. Las lesiones orales usualmente­

son asintomáticas. Aunque raramente ocurren dentro de la mandí-­

bula, pueden involucrar el nervio mandibular y pueden causar sín· 

tomas neurológicos en esta zona. El neurofibroma que afecta a -­

la lengua es el hallazgo oral más común; la lesión puede ser dif!! 

sa, que resulta en macroglósia o tumefacción localizada. El diaz. 

nóstico de neurofibromatosis múltiple se basa en el exámen clS'.ni· 

co, historia familiar, y, si es necesario, el exámen histológico. 

Las pigmentaciones café con leche aparecen COllX> máculas café 

brillante con bordes bien demarcados que son típicamente más --­

grandes de un centímetro de diámetro. La pigmentaci6n se debe a 

áreas manchadas por el depósito de melanina en las capas basales 

epiteliales. La presencia de las manchas café con leche oo es -­

de importancia clínica, pero es de ayuda en el diagn6stico. Se • 

ha calculado que del 2 al 10% de los pacientes presentan manifes 

taciones orales. 

Las manchas café con leche están presentes en más del 90\ -

de todos los casos, y la presencia de más de cinco lesiones mayo• 

res de 1. 5 en. de diámetro en conjwito con los neurofibromas nil­

tiples es de diagn6stico. 
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El diagnóstico diferencial de pigmentaci6n deberá de incluir sín­

drome de Peutz-Jeghers, enfennedad de Addison y pigmentaciones -­

faciales. 

Pueden ocurrir otras condiciones histopatológicas más frecu­

entemente en conjl.Ulto con la neurofibromatosis más que en la po-­

blaci6n en general; las enfennedades que han estado asociadas son 

displasia fibrosa, quistes óseos subperiostales, neuroma acústico 

feocro11YJcitoma, meningioma, y otras lesiones. Se ha estimado que­

puede ocurrir un cambio sarcomatoso en el 5 al 15\ de estos pa-­

cientes. 

3.- POONOSTI(J) 

El pronGstico de la enfennedad de Von Recklinghausen es fa~ 

rable en su gran mayoria, aunque como se explicó anterionnente -­

puede seguir tma corriente de malignizaci6n cuando existe compre­

sión de tejidos adyacentes o en el caso de intervención quirúrgi­

ca por neurofibromatosis múltiple. 

4.- TRATAMIENI'O. 

El manejo consiste de lo siguiente, en vista del cambio sar­

comatoso. La intervenci6n quirúrgica puede estar indicada cuando 

está comprometida la función debido a la presencia del tullk>r o -­

cuando es por propósitos de belleza. Los tum:>res pueden recurrir 

despGes de la reJIX>sión. Se hn establecido que el tratamiento ·--
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quirúrgico puede aumentar el crecimiento de la lesión y tambien • 

aumentar la probabilidad del cambio maligno. 

Este tumor ocurre en forma benigna y maligna. El tipo beni¡ 

no en ocurrencia múltiple se ha observado en neurofibromatosis o 

enfennedad de Von Recklinghausen. 

Es posible eliminar las lesiones solitarias con procedimien­

tos conservadores y raras veces recidivan. Se recomienda trata-­

miento psicológico. 

5.· HALLAZr.üS CLINICOS. 

Los neurofibromas se encuentran particulannente sobre la lE!!!_ 

gua y sobre el paladar, aunque se han descrito en otras partes de 

la cavidad oral. Coro regla, se localizan en el tejido subcu~-­

neo más proñmdo a diferencia de los fibromas simples. 

Crowley (1951) reportó un caso de un neurofibroma peduncula­

do unido a la mucosa oral en el ramo ascendente, en un hatbre de 

54 años de edad. Los neurofibromas solitarios mri.dos a la mucosa 

del paladar duro fueron reportados por Hitchin (1952) y Hayton·­

Williams (1953). Ocurrió en una niña de 8 afios de edad. Un neu­

rofibroma del paladar duro, en un hombre de 42 afios de edad, el 

cual estaba encapsulado y pudo reJ!llVerse coq>letamente, fu~ re­

portado por Hayton·Williams (1953). 
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XII. CAros REPORTAOOS. 

l.h1 caso de neurofibromatosis fue reportado por Martín y Gra-­

ves (1941). Pué· un neurofibroma plexifonne que ocurri6 en un niño 

de 5 años de edad, que present6 inflamación de la parte inferior -

de la cara que lleg6 a ser más prominente en los siguientes dos -­

años. Hubo inflamación nodular dentro de la boca, unido a la gin­

giva lingual. El paciente tuvo numerosas manchas pigmentadas en -

otras partes del cuerpo. El tumor consistió en tejido blanco gri­

sáceo que nruestra las características de neurofibroma. 

Rappaport (1953) citó 7 casos de neurofibromatosis generali-­

zada que involucran a la cavidad oral. Pueden estar afectados am­

bos lados de la lengua o solamente uno. En un caso solamente los 

labios estuvieron involucrados. Jacobs (1946) report6 un caso en 

el cual las lesiones orales se encontraron en la tmión de los pal~ 

dares suave y duro, y en la g:ingiva maxilar. Rappaport contribuyó 

a un caso en el cual se mostr6 una afecci6n mucho mayor que en --­

otros casos; afect6 a los labios, gingiva, lengua, y mucosa bucal 

y estuvo asociado con disturbios psíquicos. La paciente fué una -

chica negra de 12 años de edad quien sufría de severos dolores --­

occipitales. También se report6 un caso de neurofibromatosis con 

lipogranuloma en un hombre de 62 años de edad. 

El total de su superficie cutánea, incluyendo la cara, estaba 

cubierta con pequei\os n6dul.os, suaves e indoloros. En el paladar · 

sobre la izquierda hubo tm nódulo inflamado solitario, de 4 por --

3 cm. y un 4rea en la mandíbula que en el examen patol6gico prob6 
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ser un lipogranuloma. 

Baden y colaboradores (1955) descubrieron el aspecto clúri.co 

de las lesiones orales en la neurofibromatosis múltiple y encon-­

traron que presentaban características polim6rficas. 
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CASO REPORTAOO. 

Un hombre caucásico de 25 años de edad fue remitido al servi­

cio de Medicina Oral para la evaluación y tratamiento de lesiones 

intraorales. El dentista que lo envió había notado inflamación -­

del tejido suave sobre el borde lingual adyacente a los dientes -­

mandibulares anteriores y que había seguido durante varios meses -

antes de enviarlo al Servicio de Medicina Oral. La encía en esta 

área no fuQ nada extraordinaria excepto por la inflamaci6n del te­

jido suave. 
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La historia dada por el paciente no fué de contribución algu­

na. Los exámenes de cabeza, cuello e intraorales no estuvieron -­

fuera de lo nonnal excepto por el tejido suave inflamado l.Dlido a -

la encía en las áreas de la cúspide mandibular izquierda a través 

del segundo premolar derecho. El área no es dolorosa y no hay c~ 

bias de color significativo. La suavidad del área dá la impresión 

de estar llena de líquido o ser de tejido extremadamente edamotoso. 

La vascularización de esta área estuvo ligeramente congestíonada.­

La investigación periodontal no revel6 nada. Clínicamente, la fo!_ 

ma de arco de la mandíbula fue asimétrica en el sextante anterior 

de la mandíbula que corresponde al tejido suave de la lesión. --­

Otros hallazgos adicionales de interés fue la presencia de la rot!!_ 

cilSn de los dientes, espaciamiento y malposición que estuvo res--­

tringída al área ocupada por el tuJOOr. 

Se realizaron varios intentos sin éxito de aspirar al fluido 

de la lesión mandibular. El paciente regresó por otra evaluaci6n 

y un interrogatorio m4s expUcito, donde reveHS que había tenido : 



lesiones cutáneas múltiples las que habían diagnosticado como en--­

fennedad de Recklinghausen. El no habfa mencionado las lesiones -­

pensando que estaban relacionadas con la condici6n de su boca. Las 

lesiones cutáneas se presentaron COIOCl las clásicas manchas "café -­

con leche" de 5 cm. de diámetro y nódulos múltiples de 0.5 cm. en -

neurofibromas. Subsiguientemente, se tomó una biopsia de la mues­

tra del tejido lingual inflamado y se confinn'.i el diagn6stico de -­

neurofibromatosis. 

Las radiografías del seg¡oonto anterior de la mandíbula revela­

ron pérdida generalizada del hueso horizontal con bordes ondulados 

discretos, finremente delineados. También· fue evidente tma "copa" 

del hueso entre la cúspide izquierda y el incisivo lateral; la ra-­

dioluminiscencia aumentada en la lesi6n puede deberse a tma dismin!!_ 

ci6n de la dimensión buco-lingual del borde alveolar, debido a que­

la extenci6n de la imagen radiográfica corresponde a los límites de 

la lesi6n del tejido suave. 

DICUSION. 

El reporte previo ha notado varios hallazgos radiográficos en 

las mandíbulas de los pacientes con neurofibromatosis múltiple. -

En este caso hubo t.Dl.a "copa" de hueso alveolar con márgenes regul!!_ 

res y suaves, OOriscoll not6 tma apariencia similar. 

Otros hallazgos radiográficos que se han reportado incluyen • 

t.ma lesión expansible nutl.tiocular bien definida, tma radioluninis• 

cencia .con bordes poco definidos, lesi6n bien definida con aparien_ 

cia de quiste, hipoplasia de la mand!bula y c6ndilo, 

27 



tm agrandamiento del canal mandibular, retraso y disI1JPción o re-­

traso de la erupción de los dientes también corro retención o des -

plazamiento de los dientes. 

El diagnóstico de neurofibromatosis múltiple es principalme!!_ 

te clínico. El paciente puede presentar, sin un diagnóstico pre­

vio, con signos faciales y/u orales y síntamas que no se sabe es­

tén relacionados al síndrome. Es necesario seguir el curso del -

paciente durante períodos prolongados para conocer las complica-­

ciones locales potenciales y el riesgo de una transfonnación 

maligna. 
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CASO RF.PORTAIXJ 

Paciente femenina cursando los 9 años de edad remitida a la 

Clinica Periférica de la U.N.A.M. plantel Xochimilco de la Facu!. 

tad de Odontología. 

La paciente fue encausada por sus familiares a dicha insti­

tuci6n por referir un agrandamiento en el paladar, manchas obsC!:!_ 

ras en todo el cuerpo y tiña en el cuero cabelludo. 

HISTORIA CLINICA 

Por medio de un interrogatorio indirecto se obtuvieron los­

siguientes datos de importancia: 

Hereditarios y familiares; Abuelo paterno y materno fallec! 

dos por diabetes; madre de la paciente de 4 7 años que sufre de -

Hipertenci6n arterial frecuente; padre de 64 años y aparenteJl!e!! 

te sano; negando antecedentes luéticos, fímicos y neoplásicos. 

Personales no patologicos: La paciente habita en casa pro­

pia con todos los servicios, su aséo es diario, su alimentaci6n 

es aparentemente balanceada, aunque la paciente carece de apeti­

to, tiene todas sus immmizaciones. 

Personales patol6gicos: La paciente se retraz6 en su naci­

miento, por lo cual a la madre se le efectu6 casarea, ha padeci­

do escarlatina, faringoamigdalitis, por lo que sostuvo tratamif?!! 

to médico durante un afto con benzetacil inyectado. 

-30 



La paciente fue hospitalizada e intervenida para la extir­

paci6n de t.ma gllindula salival inflamada en el paladar hace 3 -

años. Niega antecedentes luéticos, fllnicos, diabéticos y alér­

gicos. Presenta tiña en el cuero cabelludo y manchas obscuras 

en todo el cuerpo. 

Padecimiento actual: La paciente presenta porción blanda­

en el paladar desde hace 3 años. No presenta rnelestia. Tarn--­

bien presenta tiña en el cuero cabelludo desde hace un año. 

Aparatos y sistemas: En el aparato digestivo presenta par!!_ 

sitos intestinales. Por los demás aparatos y sistemas, no pre­

senta datos patológicos. 

S1'.ntomas generales: Padecimiento actual asintomático. 

F.xárnenes previos: Estudio radiográfico. Tiempo de coagul!!_ 

ción, tiempo de sangrado, tiempo de protombina y biometria hemá­

tica. 

F.xploración fisica: Peso actual 27.200 Kg.; Peso ideal 29 

Kg.; Peso habitual 27.200 Kg.; Estatura 1.25 m.; Pulso 80/min. 

Tension art. 90/60; Temperatura 36.S Respiración 20/min. 

EVOWCION Y TRATAMIENTO 

fil dta 8 de Octubre de 1984 se presenttS en la Clinica Peri­

ferica de Xochimilco, Hospital de Cirugia Maxilo Facial, pacien­

te femenina de 9 años de edad, quien refeda probable neurofib~ 
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ma o enfennedad de Von Reclinghausen. A la cual se le realizó 

tma historia clinica y sin encontrar antecedentes de gran im-­

portancia se le dieron las siguientes indicaciones: A) Ayuno 

desde las 22 hrs. del día anterior a la cirugía; B) Hospital.!_ 

zarse en la mañana del día de la cirugía; C) Traer una caja 

de neo-melubrina en supositorios. 

El día 22 de Octubre de 1984, ingresa la paciente para -

intervención con las indicaciones anteriores y efectuándose -­

aseo bucal antes de la intervención. 

Anestesiologfa: Se administro anestesia general inhalat~ 

ria, inducción con mascarilla con oxígeno y halotano. Relaja-­

ción con succinilcolina 20 mgs. Intubación orotraqueal sonda­

# 26 con globo. Mantenimiento con halatone y oxígeno. 

Emersión y exturbación sín accidentes. Pasa a su cuarto 

conciente y con ventilación adecuada. 

1-bta operatoria: A la exploración física el paciente pr~ 

senta atunento de volúmen a nivel del paladar duro con el blan­

do de consistencia flácida, blanda, m6vil, no dolorosa que --­

abarca hasta linea media derecha y a la altura de premolares -

del mismo lado. 

Se efectuó una operación entre el hueso palatino y peric! 

tio y no se obtuvo ningún líquido. 
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Se tomS una biopsia a nivel de premolar observtindose tejido 

fibroso, mucosa que lo recubre de la misma coloración que la 111!:!. 

cosa adyacente, se coloca gelfom, se sutura y se coloca ap6sito 

quirúrgico a base de gelforn. 

Se hospitaliza al paciente, pasando visitas por turno sin -­

presentar ninguna alteración. 

El dia 23 de Octubre de 1984, se ds alta a la paciente dand~ 

le las siguientes indicaciones: Dieta blanda hasta que tolere el 

paciente; Neo-melubrina PRN; Vigilar apósito quirúrgico; Revi-­

sión en consulta externa. 

El 5 de Septiembre de 1984, se presenta la paciente cursando 

14 dias de postoperatorio, la zona biopsiada se presenta en bue-­

nas condiciones, completamente cicatrizada, no se observa atunento 

de volúmen en la tumoración. 

El exárnen histopatológico No. FO 19284 reportó neurofibroma 

palatino buscando la triada necesaria para la afinnación de la -

enfennedad de Von Recklinghausen, por lo que se remite a la niña 

al médico internista, si se observa crecimiento tumoral, la eli· 

minación completa de la tumoración. 

El resultado de los análisis clinicos fueron nonnales. 

Se anéxa cópia del resultado del laboratorio de histopatol~ 

. gfa para que se tenga tm concepto mejor de la bi6psia mandada a 

dicho laboTatorio. 
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FACULTAD DE ODONTOLOGIA 
LABORATORIO DE HISTOPATOLOGIA 

Estudio Nllm,, ____ ....;F:..;;0:.....;:.19""2;;.:8;...;4'--------Fech..__2;;..;;3---'-VI;;;,;I:..;I'-"'8..;,.4 _____ _ 

Nombro del paciente-- -Edad~9<----Sex:o.o--F.__ __ 

Solicitó el estudio Dr,, ___ R_o_c_ro_FE_RN_A_ND_EZ_L_O_P_Ez _____ cittedra--CI_R_U_G_IA ___ _ 

Naturaleza del espécimen: 

Descripción Macroscóaica.: 

Descripción Microscópica: 

Diagnóstico. 

DR. 

Aumento de volumen en paladar. 

Se'recibe especimen en 2 fragmentos de diferente tamañ~ uno de 
1.3 X 0.5 X 0.2 cms. el otro de 0.6X0.2X0.2 cms. de forma rectan 
gular color blanco perla con áreas rojo obscuro y pequeñas manchas 
negras. superficie lisa y consistencia firme poco depresible y 
resilente, el más gaande. El pequeño es color blanco perla con 
áreas rojo obscuro, consistencia suave y resilente, se incluyen 
ambos sin cortar en 2 cubos (A y B) 

Se examinó tejido extirpado del paladar. El especimen estaba 
cubierto por epitelio escamoso estratificado con areas de acanto­
sis y fusión de clavos epiteliales. El tejido conjuntivo subya­
cente contenía numero'sas células de Schwann con neurofibrillas 
entremezcladas,Sl algunas areas se observó perineurio bien desa­
rrollado. 

Neurofibroma,. Paladar. 



XIII. CONCLUSIONES 

La enfermedad cutanea de Von Recklinghausen fue descubierta 

desde el diglo pasado y aunque es poco frecuente, de ninguna ma­

nera se le puede considerar como tma rareza clínica. 

En una patología que por lo general sigue un curso benigno, 

pero como se ha descrito, debido a ciertas caracteristicas como 

la compresión a tejidos adyacentes o por la neurofibromatosis -

múltiple se puede presentar un problema con un curso o pronóst!_ 

co desfaborable. 

Las manifestaciones orales de Von Recklinghausen son cara!:_ 

teristicas de primer orden de importancia, ya que se deben de -

tener en cuenta por el cirujano dentista así como por el médico 

general por razones tanto estéticas, como por aspectos funciof!! 

les y de orden de destrucción de tejidos adyacentes. 

Como se ha dicho con anterioridad, las cara~teristicas de­

dicha enfermedad son manchas rnel1inicas "café con leche" y tumo­

raciones denominadas neurofibroma o neurofibrornatosis múltiple. 

Su etiología es desconoeida y su tratamiento conservador aunque 

puede se quirúrgico en determinados casos. 

Los casos clínicos presentados en esta tl!sis son ejemplos­

de importancia clínica de la enfermedad de Von Recklinghausen, 

de lo cual se contempla que se puede presentar en cualquier --
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edad asf como en ambos sexos y afecta a todos los tejidos de la 

cavidad oral como son labios, gingiva, lengua, mucosa bucal, -­

etc. Puede presentaT asjmetrfa facial, rotación de dientes, 

mal oculaciones, etc. 

Dadas las anteriores anotaciones, concluimos que la enfer­

medad de Von Recklinghausen es un padecimiento, el cual se debe 

de detectar lo antes posible y seguir el CUTso y evoluci6n de -

la enfennedad con consultas periódicas al paciente para poder -

detectar e ir conociendo las complicaciones y detenninar trata­

mientos y el riesgo de una complicación maligna que pudiera su~ 

citarse. 
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