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I.  INTRODUCCION.

Desde. 1882 en que Von Recklinghausen hizo la magnifica descrip
cidn 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 conocer

la mejor.

la consideramos una enfermedad interesante tanto para el médi
co general como para el dermatBlogo, el cirujano dentista, el neu-
r6logo, el psiquiatra etc,, ya que algunos casos vistos por el mé-
dico general y alin por especialistas, cuando no presentan las le--
siones tipicas, no son diagnosticados o estudiados debidamente, ne
gando en esta forma indicaciones oportunas que pudieran evitar com
plicaciones o por lo menos que sirvieran de orientacifn a estos pa
cientes, como informacifn acerca de su padecimiento, ya que muchos
de ellos se consideran a si mismos o son considerados por los de--
mis, como enfermos contagiosos, aumentando asf su desequilibrio --
emocional, que generalmente todos presentan, ya sea originado por
la misma enfermedad, o por rechazos contfmuos debido a su desagra-

dable presencia.

Si. se sabe que estos enfermos llegan a tener afecciones psfu-
quicas, al igual que ffsicas, debe pensarse en la conducta a se---
guir con ellos desde el punto de vista psicoldgico, teniendo en -~
cuenta que es una enfermedad hereditaria y pueden afectarse otros-
miembros de la familia, afirmindose asi errfneamente el concepto -

de contagio,



II. HISTORIA DE IA ENFERMEDAD DE VON RECKLINGHAUSEN.

La primera descripcibn de la enfermedad, de la cual se tiene -
noticia, fue hecha por Tiselius en 1793. Posteriormente Smith, en
1849 hizo un estudio completo de dos casos con autopsias. Virchow
en 1863 y Bruns en 1870 hicieron estudios anatfmicos e histol6gi--
cos. En 1882, Von Recklinghausen describe la enfermedad en una --
forma completa, con sus manifestaciones cutineas, viscerales y neu
rolbgicas y sefiala su origen nervioso. Roger, ha hecho estudios -
sobre las formas nerviosas; Hasoi sobre las degeneraciones malig=-
nas. Lhemmitte, Verocay y Masson sobre histogénesis. Pierre Ma--
rie y Landowsky en 1880 estudiaron las formas frustradas. Bard, Du
rante, Pick, Van Der Hoeve y Bielschowsky estudiaron mis a fondo -
la anatomia patol6gica. 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.



III.  DEFINICION.

La neurofibromatosis o enfermedad de Von Recklinghausen es una
enfermedad poco frecuente, constituida por 1a formacidn de man---
chas pigmentadas café con leche, asociadas a tumoraciones cutf--=-
neas y subcuténeas de origen nervioso, en ocaciones con manifesta
ciones neurolégicas, viscerales, enddcrinas, oculares, Sseas, psi
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", Estd caracterizada como hereditaria dominante, pero se han
encontrado con caricter rescesivo. Su etiologia es desconocida.
Es mis 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, asi como la malignizacibn de alguna de -
sus tumoraciones, dando un pronfstico incierto y en ocaciones gra

Ve.

la enfermedad de Von Recklinghausen por 1o tanto es una enfer
medad hereditaria de caricter mendeliano dominante, que se puede -
presentar a causa de un transtorno en el desarrollo embriomario, -
en la cual las manchas de hiperpigmentacién cutdnea aparecen al --
mismo tiempo que 1los neurofibromas mltiples. Las manchas son de
forma irregular con bordes relativamente lisos y sus dimensiones -
varfan desde unos cuantos milfmetyos a varios centimetros; su co=-

lor es café (café con leche) y son mds mumerosas en el tronco. ..



IV.  SINONIMIA.

Enfermedad de Von Recklinghausen; Neurofibromatosis Miltiple;
Neuromatosis; Neuroma Mltiple; Neuroectodermatosis; Neurogliomato-

sis; Polifibromatosis Neurocutinea Pigmentaria.



V. HISTOGENISIS.

Van Der Hoeve en 1933 creb el témino de Facomatosis, en el -~
cual queda comprendida la enfermedad de Von Recklinghausen. E1 tér
mino facos viene de la palabra griega "phacos', que tiene el mismo
significado que la palabra latina "naevus". Designa una mancha --
mis o menos elevada de origen congénito hereditario. Cuando una --
mancha grande se vuelve tumefacta, se le 1llama facoma. Asi fue --
que €1 designd como "facomatosis" a los sindromes compuestos por -

facos y facomas.

Algunos autores consideran a la enfermedad de Recklinghausen
como tna malformacién primitiva del ectodérmo; otros como una en--
fermedad nerviosa con problemas cutfneos secundarios; otros creen

en un origen schwaniano.

Recklinghausen considera que las tumoraciones tienen un ori--
~ gen ectodémico y que los fibromas proceden del peri y endoneurio

de ahf el nombre de neurofibroma,



VI.  ANATOMIA PATOLOGICA.

Fournier hace la siguiente clasificacitn de las lesiones de -
la enfermedad de Von Recklinghausen: Alteraciones inespecificas y

alteraciones especificas.

Las alteraciones inespecificas pueden ser: a) Proliferaciones
diversas a nivel de la piel (angiomas); b) Lesiones tumorales del -
sistema nervioso (meningiomas, astrocitomas, gliomas); c) lLesiones

viscerales.

Las alteraciones especificas, que son las que predominan, se -
encuentran a nivel del tejido neuroectodérmico y son de dos tipos:-

El Schwanoma o Neurinoma y El Neuriforme o Neurofibroma.

El tipo neurinoma o schwanoma constitufdo escencialmente por -
cBlulas schwanianas en proliferacién de "n6dulos de Verocay"', for--
mas de células dispuestas en palizada y alrededor de un torbellino
de fibras coligenas. Son tumoraciones encapsuladas que guardan al
gunas caracterfsticas embrionarias. Antoni describe la arquitectu
ra histolfgica de los neurinomas de dos tipos, A y B. En el tipo
A se encuentran células con nficleos de hileras paralelas dando el
aspecto tipico de empalizada. EI tipo B presenta zonas quisticas=-
resultantes de la degeneraci6n del tipo A. Hay un tipo mixto con

caracteristicas de los dos tipos.



El neurofibroma se considera como un tumor cuyos elementos =~-
nerviosos inducen al crecimiento del mesodermo en proporcién varia-
ble, llegando a encontrarse casos extremos en que puede producirse
metaplasia (cartilaginosa u dsea), en caso de menor estimulo meso-
dérmico se puede constituir una cipsula de tejido conjuntivo com--
puesto de fibras coligenas con gran niimero de pequefios nficleos. =~
Degos describe en las tumoraciones, fibras finas y pdlidas parale-
las y ondulantes con tendencia a formar torbellinos. Los nlicleos
se encuentran entre los haces, son pequefios, uniformes, ovalados
o alargados. Lever sefiala que con hematoxilina y eosina las fi---
bras usualmente se colorean de az@il p4dlido como colégena joven y -
no se tifien como colfigena madura. Con la coloracién de Foot se -~

observan numerosas fibras reticulares.

Le Coulant, Texier y Mlle. Chéroux encontraron en una serie -
de enfermos de Recklinghausen, la presencia de un nimero considera
ble de mastocitos infiltrando las tumoraciones. los describen co-
mo clisicos en el Molusco Péndulo. Estos mastocitos aparecen en -
el curso de la enfermedad sin presentar ningiin fenfmeno de urtica-

ria como en las mastocitosis cutineas.

Las manchas son hiperpigmentaciones de la capa basal y un au~-
mento de los melanoblastos, seglin Masson de origen neuroectodérmi-
co. Apalategui y Alvarez Coca dicen que el estudio histildgico de
las manchas realizado por Stalman pone de manifiesto un engrosa---
miento de los nervios del dermis, aumento del tejido conjuntivo al
rededor de los citados nervios e hipertrofia de los folfculos pi-

losos y de las gléndulas sebaceas.



VII. ETIOLOGIA.

Es desconocida. Se han descartado factores téxicos, psiqui--
cus, metabSlicos o de otra Indole que pudieran producir alteracio-

nes durante la vida embrionaria,



VIII. EVOLUCION DE LA ENFERMEDAD,

La enfermedad de Von Recklinghausen generalmente tiene un -
curso benigno. Las formas graves son muy raras, sin embargo se -
han reportado casos de evolucién ridpida con multiplicacién de las
lesiones acelerando la muerte en algunos meses. En otros casos,
las alteraciones nerviesas centrales y los problemas 6seos raqui

deos progresan rdpidamente produciendo serias complicaciones.

Hay la posibilidad de una transformacibn maligna después de
un traumatismo, una biopsia o una intervencibn quirfirgica. Aun-
que es diffcil afirmar su accién nociva. Algunas veces la malig
nizacién es espontdnea y aparece entre los 30 y 40 afios de edad,
manifestindose esencialmente por el aumento de volfmen de un tu-
mor cutfineo o subcutineo 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 distribucidn en el sexo -
y no guarda relacifn con el nfimero de lesiones. en algunos pa---
cientes 1a degeneracifn ha sido simultinea en varias tumoracio--

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

Es diffcil precisar clinicamente la transformacién maligna.
" Bn ocasiones los tumores pueden encontrarse circunscritos o en--
capsulados a veces en el perineurio, pudiendo llegar a desarro--

Ilarse en todo lo large del nervio e invadir los tejidos vecinos.

Las met4stasis se hacen por via sanguinea y se presentan en

un 25 a 50 por ciento, en un periodo tardfo generalmente a pul-

mones.
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La naturaleza del tumor se presta a discusiones. El aspecto
histolégico de un fibrosarcoma o de un schwanoma maligno puede te
ner el aspecto de un tumor polimorfo, de un tumor de origen muscu’

lar o francamente epitelioide.

S6lo estdn indicadas las intervenciones quir(rgicas cuando se
encuentra degeneracidn maligna, en un fibroma que esté produciendo
grandes sintomas compresivos o por razones estéticas. La radiote-
rapia es ineficaz. Teniendo en cuenta la posibilidad de wna malig
nizacién producida por una escisiSn y ante la presencia de alguna
tumoracién dolorosa, algunos autores creen que sea mis conveniente

hacer infiltraciones de alcohol antipirinado.



IX.  GENERALIDADES DE LA ENFERMEDAD,

Los tumores se originan de los neurilemas (cdlulas de Schwamn)
y fibroplastos de los nervios periffricos. Ceneralmente son wlilti-
ples y de tamafio variable, desde lesiones minfisculas hasta grandes
tumores de varios centimetros de didmetro. La mayor parte son li-
sos y redondos o lobulados, blandos o duros, y en ocasiones se pal
pan a lo largo del trayecto de un nervio periférico. A menudo se
hunden en €1 tejido subcutfneo a la menor presién., Al igual que -
las manchas estos tumores son m4s NUMETosos en el tronco que en --
las extremidades. Las zonas cutfneas pigmentadas pueden ser visi-
bles en la infancia, pero peneralmente se hacen mAs manifiestas --
conforme aumenta la edad. Los tumores de las vainas nerviosas no
se pueden descubrir en los primeros afios de la vida, En la neuro-
fibromatosis la mayoria de los tumores son asintomiticos. Sin em-
bargo, en algunos casos, por sus grandes dimensiones o por su loca

lizaci6n, causan sintomas de compresifn sobre las estructuras veci

ms.

La neurofibromatosis puede acompafiarse de displasia fibrosa,
anmnalias congénitas de las vErtebras, gigantismo local de uma ex
tremidad, quistes Gseos subperifsticos y seudoartrosis de la ti--
bia, Cualquiera de estos trastornos puede producir escoliosis, -
deformidad del esqueleta muy frecuente en nifios que padecen enfer
medad de Von Recklinghausen,

Ahell y colahoradores presentaron una profunda revisifn del

conocimiento actual del neurofibroma y otros tumores del sistema



periférico. Con mayor frecuencia ataca la piel o la mucosa bucal
y no difiere de la forma diseminada o mfiltiple de la enfermedad,
conocida como neurofibromatosis o enfermedad cutinea de Von Reck-
linghausen, excepto que por lo comfin no estaﬁ presentes factores

sistemdticos o hereditarios.

La neurofibromatosis, si bien no es una enfermedad sumamen--

te comfin, de ninguna manera constituye una rareza clinica.

Las lesiones individuales son de dos tipos generales. En --
una forma, hay abundantes nddulos sésiles o pediculados, elevados
y de superficie lisa, de tamafios variables en toda la superficie
cutdnea, principalmente en el tronco, cara y extremidades; en la
otra forma hay lesiones mis profundas y difusas que son tan abun-
dantes que a veces los nédulos superficiales son denominados "ele
fantiasis neuromatosa. Ademis, la mayoria de los pacientes tie--
nen zonas asimétricas de pigmentacidn meldnica descrita como man-

chas "caff con leche".

La gran importancia de la neurofibromatosis radica en que --
algunos pacientes sufren una transformacién maligna, en forma su-

cesiva, en una o mis de las lesiones.

En 1a enfermedad cutfnea de Von Recklinghausen se producen -
lesiones bucales, pero no se sabe definitivamente cual es la pro-~
porcién de pacientes que presentan esas manifestaciones, En una

serie de Preston y colaboradores, habia neurofibromas intrabuca--

les en el 7 por ciento de los pacientes. Por otra parte, (Hewe-= -

rrick y Bversole commicaron que el 20 por ciento de una serie de
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19 casos de neurofibroma intrabucal se producia en coincidencia con

la enfermedad de Von Recklinghausen.

Se observan n6dulos circunscritos no ulcerados, que tienden a
hacer el mismo color que la mucosa normal, que por lo comfin 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 1a macroglosia de=-
bida a la lesidn difusa de la lengua. A veces se ven casos de neu-
rofibroma localizados centralmente en un maxilar y el malestar, el
dolor o la parestesia son manifestaciones clinicas commes de neurg

fibromas localizado en este lugar.

Son considerables las variaciones de la estructura histolSgica
del neurofibroma, pero se suele componer de una proliferacidn de cé
lulas de Schwan entremezcladas con neuritas dispuestas en forma - -
irregular, asi como con fibrillas conectivas delicadas entretejidas.
Predominan el cuadro celular v el mixcide; no hay rasgos organoides,
A veces, es posible hayar meianocitos 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 quir(rgicos, pero su
gran cantidad impide todo intento quirGirguice que no tenga razones
estBticas en las superficies expuestas, La irradiacifn con rayos X

no tiene valor.
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Las lesiones que han sufrido degeneracifn sarcomatosa tienen
mal prondstico, aunque algunos pacientes sobrevivieron despues de
la eliminacién quirGirgica del tumor. [Lamantablemente, estas le--
siones malignas dan metdstasis, y esos casos son casi siempre de-

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

MANIFESTACIONES CUTANEAS.

Es un sfndrome bastante frecuente dentro de la enfermedad de --
Von Recklinghausen. Generalmente se manifiesta en la pubertad., ---
Excepcionalmente se han observado formas neonatales reportadas por -
Lerman y Bonnet., Boissiere y Col reportan un caso de un prematuro -
de 7 meses. La enfermedad se manifest6 en todos ellos por tumores -
cutfneos. En otras ocasiones se manifiesta durante el embarazo o la

menopausia.

Es tipica de esta enfermedad la llamada triada sintomitica de -
Landowsky formada por: Pigmentaciones, Tumores cutineos y tumores -

nerviosos, Siendo las dos primeras las mis sobresalientes.

Las pigmentaciones son el signo mds constante, son de tamafio va
riable, preceden a las tumoraciones y pueden predominar, se observan
en el 90 por ciento de los enfermos, Para Crowe y Shull la enferme-
dad comienza a partir de 6 manchas. Se consideran de tres tipos: -
a) manchas hepdticas "café con leche'. b} manchas lenticulares (efé-
lides); y c) melanodermias. Las lesiones tipicas son manchas lenti-
culares o puntiformes dan el aspecto de 1éntigo banal, pero su predi
lecci6n por las regiones cubiertas las diferencfan. Mis raramente -
se observa una zona pigmentada o una melanodermia difusa. Los neuro

fibromas pueden estar pigmentados,

15



Los tumores cutineos estfn representados por los fibromas mo -
1luscum'' raramente (nicos y por los "nevi molluscum' que son mis nu
merosos y diseminados, sin ninguna sistematizacin sobre la super=--
ficie cutfnea con cierta preferencia en el tronco, Forman salien--
tes redondeadas u ovaladas, de tamaflo de un grano de mijo al tamafio
de una mandarina, sésiles o pediculadas (molusco péndulo). La piel
que los recubre es de color normal, algunas veces rosada. Las for-
maciones son flicidas como vacias de su contenido y de consistencia

blanda, otras son de consistencia eldstica,

.16



MANIFESTACIONE OSEAS.

Hut y Pugh, citados por Laws dicen que el 50 por ciento de los
enfermos de Rcklinghausen presentan anormalidades 6seas. Los ca--
sos de neurofibromatosis completas no presentan manifestaciones ra-

dioldgicas frecuentes, por lo contrario son mis comines en las for-

mas frustradas.

Apalategui sefiala que se encuentran sintomas esqueléticos de -
modo predominante en cabeza, térax, y columa vertebral (deformida~
des craneales, asimetrfas faciales, tdrax en embudo, xifoescoliosis,
etc.}) Cita a Schinz que divide a las alteraciones Sseas de la neu-
rofibromatosis en los siguientes tipos:

a) Atrdfia parcial y detencifn del desarrollo (hipoplasia). b) Hiper
trofia parcial y desarrollo anormal (hiperplasia). c¢) Erosiones =---
6seas como consecuencia de la presifn ejercida por los tumores exis-
tentes. d) Osteoporosis y osteomalacia de los huesos largos y de =--
las vértebras. e) Incurbacidn de los huesos, los quistes o sesos, -
etc, (kienbock). Apalategui dice que es diffcil comprender como la
Neurofibromatosis produce tantas alteraciones 8seas a no ser que se

admita una alteracifn del sistema neuroendScrino, Para Marafién 1o -
primordial de los sintomas craneopfiticos y 8seos es la alteracifn -
del armazén proteinico del esqueleto y el defecto congénito que difi
culta la conversifn del mesénquima en hueso, Laws opina que el desa
rrollo anormal del hueso puede ser producido a través de cualquier -

anormalidad de origen neurcectodérmico. En sus observaciones, encon

17



tr sitios donde no hay evidencia de ninglin neurofibroma o algln --
cambio de tejidos blandos en el sitio donde se observan alteraciones
son debidas a una displasia 6sea y que en ocasiones se asocian a le-

siones de tejidos blandos.

Las lesiones craneanas son bien conocidas. Algunas son disgene
sias, otras son provocadas por el desarrollo de neurinomas de pares
craneanos y otras alteraciones de la trama Gsea. Los agujeros de -
la base, algunas veces se encuentran considerablemente hipertrofia-
dos. Las alteraciones dseas asociadas a neurinomas oculoorbitarios,
los neurinomas del VIIT par dan signos Oseos a nivel del pefiasco =--
(lisis de todo el conducto interno, erosidn de la cara posterior y
del borde superior). La silla turca puede estar agrandada o defor
mada por alteraciones hipofisiarias o quiasmfticas. Sobre la bbve
da craneana se pueden encontrar endostosis en forma de gotas de ce
ra en frontal y parietales principalmente, asi como lagunas y con-
densaciones de la trama dsea. Las costillas tambien pueden mos---

trar erosiones y condensaciones.

Las disgenesias no son excepcionales, pueden observarse espi-

na bifida, luxaciones de cadera, sindactilias, etc.
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XI1. MANIFESTACIONES ORALES.

Como se ha dicho anteriormente, la neurofibromatosis mfiltiple
o enfermedad de Von Recklinghausen, es una patologia dada esencial
mente por tm desorden hereditario la cual 1llega a lesionar o afec-
tar al sistema nervioso, misculo, hueso y piel. Y se piensa, sea
de origen autosSmico dominante, Estadisticamente se considera un

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

Dicha patologia se manifiesta por presencia de ireas mancha=-=-
das por depfsitos de melarina, comumente llamadas “manchas café -
con leche'" y por tumoraciones mfiltiples denominadas neurofibronas.
La manera de detectar esta lesifn, ya que hasta cierto punto es --
asintomfitica, estd dada por lo general en base a exfmenes de ruti-
na, tratamientos por razones estéticos o de belleza, y en casos --
mis severos asociados a enfermedad neurol6gica. Las lesiones neu-
rales se originan de fibroblastos perineurales y presentan nédulos
de superficie lisa. Estas lesiones se sienten suaves, elisticas y

fluctuantes.

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

senta miltiple y tiene una expresién de neurofibromatosis.

La mayorfia de los neurofibromas se presentan como masas asin~
tomiticas. Pueden causar sintomas por compresifn de otros tejidos
que incluyan a la médula espinal, y la compresifn de los nervios -
Optico y aclistico puede tener como consecuencia ceguera, sordera,

y leve retraso mental.



las manifestaciones faciales pueden ser socialmente desagradables;
el agrandamiento de los tejidos puede realizar presibn 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 hueso se pueden presentar como sobre crecimiento y pseudoartro

sis.

Algunas caracteristicas importantes de la enfermedad son; el
agrandamiento del conducto dentario inferior; dientes retenidos y

papilas Linguales agrandadas.
El tejido fibroso denso puede alterar la erupcifn del diente.

1.~ PATOGENESIS.

Bernier (1949) escribif que debido a la complejidad de sus --
origenes, la nomenglatura para los fibromas neurogénicos es dema-
ciado confusa. La fibra nerviosa estd rodeada por un perineurium
un endoneurium, y por la vaina de schwann., Muchos patSlogos créen
que la relacifn de estas cubiertas nerviosas es fntima ya que los
tumores no se pueden producir en una capa individual sino que invo
lucra a todas, Esto probablemente es cierto, aunque los tumores -
de la capa de Schwann son considerados como entidades separadas. -
Los tumores neurogénicos de la cavidad oral y en las mandfbulas --
generalmente se forman de las ramificaciones del quinto nervio. -«

Los neuromas, sin embargo, tambi#n se pueden formar a partir det -



séptimo nervio, segln Loeliger (1948).
2~ DIAGNGOSTICO.

Los neurofibromas orales se presentan como n&dulos discretos
de color normal que involucran a la lengua, mucosa bucal, paladar
y (raramente) el borde alveolar, Las lesiones orales usualmente-
son asintomiticas. Aunque raramente ocurren dentro de la mandi--
bula, pueden involucrar el nervio mandibular y pueden causar sin-
tomas neurol6gicos en esta zona., El neurofibroma que afecta a --
la lengua es el hallazgo oral mds comfin; la lesién puede ser difu
sa, que resulta en macrogldsia o tumefaccifn localizada. El1 diag
néstico de neurofibromatosis miltiple se basa en el exfmen clini-

co, historia familiar, y, si es necesario, el eximen histoldgico,

Las pigmentaciones café con leche aparecen como miculas café
brillante con bordes bien demarcados que son tipicamente mfs ===
grandes de un centimetro de difmetro, La pigmentacién se debe a
Areas manchadas por el depbsito de melanina en las capas basales
epiteliales. La presencia de las manchas café con leche no es ==
de importancia clinica, 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 estin presentes en mis del 90% -

de todos los casos, y 1a presencia de mds de cinco lesiones mayo-
res de 1.5 cm. de difmetro en conjunto con los neurofibromas mfil-

tiples es de diagn6stico.
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El diagnfstico diferencial de pigmentacifn deberi de incluir sin-
drome de Peutz-Jeghers, enfermedad de Addison y pigmentaciones --

faciales.

Pueden ocurrir otras condiciones histopatolSgicas mis frecu-
entemente en conjunto con la neurofibromatosis mis que en la po--
blacibn en general; las enfermedades que han estado asociadas son
displasia fibrosa, quistes Oseos subperiostales, neuroma acfistico
feocromocitoma, meningioma, y otras lesiones., Se ha estimado que-
puede ocurrir un cambio sarcomatoso en el 5 al 15% de estos pa--

cientes.
3.- PRONOSTICO

El pronbGstico de la enfermedad de Von Recklinghausen es favo
rable en su gran mayoria, aunque como se explicd anteriormente --
puede seguir una corriente de malignizacién cuando existe compre-
sién de tejidos adyacentes o en el caso de intervenciSn quirGrgi-

ca por neurofibromatosis miiltiple.
4,- TRATAMIENTO,

El manejo consiste de lo siguiente, en vista del cambio sar-
comatoso. La intervencidn quirlirgica puede estar indicada cuando
estf comprometida la fimcidn debido a la presencia del tumor o ==
cuando es por propbsitos de belleza. los tumores pueden recurrir

desplies de la remosin. Se ha establecido que el tratamiento =--
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quirfirgico puede aumentar el crecimiento de la lesi6n y tambien -

aumentar la probabilidad del cambio maligno.

Este tumor ocurre en forma benigna y maligna. El tipo benig
no en ocurrencia miltiple se ha observado en neurofibromatosis o

enfermedad de Von Recklinghausen.

Es posible eliminar las lesiones solitarias con procedimien~
tos conservadores y raras veces recidivan. Se recomienda trata--

miento psicolbgico.
5.~ HALLAZGOS CLINICOS.

Los neurofibromas se encuentran particularmente sobre la len
gua y sobre el paladar, aunque se han descrito en otras partes de
la cavidad oral. Como regla, se localizan en el tejido subcutf--

neo mis profundo a diferencia de los fibromas simples.

Crowley (1951} report$ un caso de un neurofibroma peduncula-
do unido a la mucosa oral en el ramo ascendente, en um hombre de
54 afios de edad. Los neurofibromas solitarios unidos a la mucosa
del paladar duro fueron reportados por Hitchin (1952) y Hayton--
Williams (1953). Ocurri6 en una nifia 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 removerse completamente, fué re~
portado por Hayton-Williams (1953).



XII. CASOS REPORTADOS.

tn caso de neurofibromatosis fue reportado por Martin y Gra--
ves (1941). Fug un neurofibroma plexiforme que ocurri6 en un nifio
de 5 afios de edad, que presentS inflamaciGn de la parte inferior -
de 1a cara que 1leg6 a ser mis prominente en los siguientes dos =«
afios, Hubo inflamacifn nodular dentro de la boca, unido a la gin-
giva lingual. El paciente tuvo numerosas manchas pigmentadas en =
otras partes del cuerpo. EI tumor consistif en tejido blanco gri-

siceo que muestra las caracteristicas de neurofibroma,

Rappaport (1953) citd 7 casos de neurofibromatosis genefali--
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 uni6n de los pala
dares suave y duro, y en la gingiva maxilar. Rappaport contribuys
a un caso en el cual se mostré una afeccifn mucho mayor que en =---
otros casos; afectd a los labios, gingiva, lengua, y mucosa bucal
y estuvo asociado con disturbios psiquicos. La paciente fué una -
chica negra de 12 afios de edad quien sufrfa de severos dolores ---
occipitales. También se report6 un caso de neurofibromatosis con

lipogranuloma en un hombre de 62 aflos de edad.

El total de su superficie cutfnea, incluyendo la cara, estaba
cubierta con pequefios n6dulos, suaves e indoloros. En el paladar.
sobre 1a izquierda hubo un n6dulo inflamado solitario, de 4 por «=
3 cm. y un frea en la mandfbula que en el examen patolégico probd
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ser un lipogranuloma.

Baden y colaboradores (1955) descubrieron el aspecto clinico
de las lesiones orales en la neurofibromatosis miiltiple y encon--

traren que presentaban caracterfsticas polimbrficas.
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CASO REPORTADO,

Un hombre caucisico de 25 aflos de edad fue remitido al servie
cio de Medicina Oral para la evaluacibn y tratamiento de lesiones
intraorales. El dentista que lo envib habia notado inflamacifn --
del tejido suave sobre el borde lingual adyacente a los dientes --
mandibulares anteriores y que habia seguido durante varios meses -
antes de enviarlo al Servicio de Medicina Oral. La encia en esta
frea no fue nada extraordinaria excepto por la inflamacifn del te-

jido suave.

La historia dada por el paciente no fué de contribucifn algu-
na. Los eximenes de cabeza, cuello e intraorales no estuvieron ==
fuera de lo normal excepto por el tejido suave inflamado unido a -
la encia en las dreas de la cGspide mandibular izquierda a través
del segundo premolar derecho. El 4rea no es dolorosa y no hay cam
bios de color significativo, La suavidad del drea di la impresibn
de estar llena de liquido o ser de tejido extremadamente edamotoso.
La vascularizacidn de esta Area estuvo ligeramente congestionada.-
La investigacidn periodontal no reveld nada, Clinicamente, la for
ma de arco de la mandibula fué asimétrica en el sextante anterior
de la mandibula que correspende al tejido suave de la lesibn. =--
Otros hallazgos adicionales de interés fue la presencia de la rota
cibn de los dientes, espaciamiento y malposicifn que estuvo res---

tringida al drea ocupada por el tumor.

Se realizaron varios intentos sin éxito de aspirar al fluido
de la lesién mandibular. El paciente regres§ por otra evaluacibn

¥ un interrogatorio mis explicito, donde reveld que habfa tenido -

26



lesiones cutfneas miltiples las que habfan diagnosticado como en--=
fermedad de Recklinghausen. El no habfa mencionado las lesiones --
pensando que estaban relacionadas con la condicién de su boca. Las
lesiones cuténeaé se presentaron como las clisicas manchas 'café --
con leche" de 5 cm. de didmetro y nédulos miltiples de 0.5 cm. en -
neurofibromas. Subsiguientemente, se tomd una biopsia de la mues-
tra del tejido lingual inflamado y se confirm$ el diagndstico de --

neurofibromatosis.

Las radiografias del segmento anterior de la mandibula revela-
ron pérdida generalizada del hueso horizontal con bordes ondulados
discretos, firmemente delineados, También ' fué evidente uma "copa"
del hueso entre la clispide izquierda y el incisivo lateral; la ra--
dioluminiscencia aumentada en la lesi6n puede deberse a una disminu
ciﬁn de la dimensidn buco-lingual del borde alveolar, debido a que-
1a extencidn de la imagen radiogrdfica corresponde a los limites de

la lesi6n del tejido suave.
DICUSION,

El reporte previo ha notado varios hallazgos radiogrificos en
las mandfbulas de los pacientes con neurofibromatosis mfiltiple. -
En este caso hubo una 'copa" de hueso alveolar con.-mirgenes regula

res y suaves, ODriscoll not6 una apariencia similar,

Otros hallazgos radiogrificos que se han reportado incluyen -
una lesifn expansible muiltiocular bien definida, una radioluminise
cencia.con bordes poco definidos, lesi6n bien definida con aparien

cia de quiste, hipoplasia de la mandfbula y c6ndilo,
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un agrandamiento del canal mandibular, retraso y disrupcién o re--
traso de la erupcibn de los dientes también como retencifén o des =

plazamiento de los dientes.

El diagnbstico de neurofibromatosis mltiple es principalmen
te clinico. El paciente puede presentar, sin un diagnfstico pre-
vio, con signos faciales y/u orales y sintomas que no se sabe es-
tén relacionados al sindrome. Es necesario seguir el curso del -
paciente durante perfodos prolongados para conocer las complica--
ciones locales potenciales y el riesgo de una transformacifn ===

maligna.



CASO REPORTADO

Paciente femenina cursando los 9 afios de edad remitida a la
Clinica Periférica de la U.N.A.M. plantel Xochimilco de la Facul

tad de Odontologia.

La paciente fue encausada por sus familiares a dicha insti-
tucién por referir un agrandamiento en el paladar, manchas obscu

Tas en todo el cuerpo y tifia en el cuero cabelludo.

HISTORIA CLINICA

Por medio de un interrogatorio indirecto se cbtuvieron los-

siguientes datos de importancia:

Hereditarios y familiares; Abuelo paterno y materno falleci
dos por diabetes; madre de 1a paciente de 47 afios que sufre de -
Hipertencifn arterial frecuente; padre de 64 afios y aparentemen

te sano; negando antecedentes luéticos, fimicos y neoplisicos,

Personales no patologicos: La paciente habita en casa pro-
pia con todos los servicios, su aséo es diario, su alimentacifn
es aparentemente balanceada, aunque la paciente carece de apeti-

to, tiene todas sus inmmizaciones.

Personales patolfgicos: La paciente se retraz em su naci-
miento, por 1o cual a la madre se le efectub casarea, ha padeci-

do escarlatina, faringoamigdalitis, por 1o que sostuvo tratamien

to médico durante un afio con benzetacil inyectado.
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La paciente fue hospitalizada e intervenida para la extir-
paci6n de una glindula salival inflamada en el paladar hace 3 =
afios. Niega antecedentes luéticos, fimicos, diabéticos y alér-
gicos. Presenta tifia en el cuero cabelludo y manchas obscuras

en todo el cuerpo.

Padecimiento actual: La paciente presenta porcidn blanda=-
en el paladar desde hace 3 afios. No presenta melestia. Tame--

bien presenta tifia en el cuero cabelludo desde hace un afio,

Aparatos y sistemas: En el aparato digestivo presenta pari
sitos intestinales. Por los demds aparatos y sistemas, no pre-

senta datos patolBgicos.
Sintomas generales: Padecimiento actual asintomitico.

Exfmenes previos: Estudio radiogrifico. Tiempo de coagula
cién, tiempo de sangrado, tiempo de protombina y biometrfa hem4-

tica.

Exploracitn 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 36,5 Respiracifn 20/min.
EVOLUCION Y TRATAMIENTO
El dfa 8 de Octubre de 1984 se present$ en la Clinica Peri-

ferica de Xochimilco, Hospital de Cirugia Maxilo Facial, pacien-
te femenina de 9 afios de edad, quien referfa probable neurofibro



ma o enfermedad de Von Reclinghausen. A la cual se le realiz$
una historia clinica y sin encontrar antecedentes de gran im=-«
portancia se le dieron las siguientes indicaciones: A} Ayumo
desde las 22 hrs. del dia anterior a la cirugia; B) Hospitali
zarse en la mafiana del dia de la cirugfa; C) Traer una caja

de neo-melubrina en supositorios.

El dia 22 de Octubre de 1984, ingresa la paciente para -
intervenci6n con las indicaciones anteriores y efectuindose --

aseo bucal antes de la intervencién.

Anestesiologia: Se administré anestesia genmeral inhalato
ria, induccibn con mascarilla con oxigeno y halotano. Relaja--
cién con succinilcolina 20 mgs. Intubaci6n orotraqueal sonda-

¥ 26 con globo. Mantenimiento con halatone y oxfgeno.

Emersi6n y exturbacifén sin accidentes. Pasa a su cuarto

conciente y con ventilacién adecuada.

Nota operatoria: A la exploracifn fisica el paciente pre
senta aumento de volfmen a nivel del paladar duro con el blan-
do de consistencia fldcida, blanda, mévil, no dolorosa que ===
abarca hasta linea media derecha y a la altura de premolares ~

del mismo lado.

Se efectub una operacién entre el hueso palatino y perics

tio y no se obtuvo ningtin 1iquido.
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Se tom§ una biopsia a nivel de premolar observdndose tejido
fibroso, mucosa que 1o recubre de la misma coloracifn que la m
cosa adyacente, se coloca gelfom, se sutura y se coloca apbsito

quirdrgico a base de gelfom.

Se hospitaliza al paciente, pasando visitas por turno sin --

presentar ninguna alteracién.

El dfa 23 de Octubre de 1984, se ds alta a la paciente dando
le las siguientes indicaciones: Dieta blanda hasta que tolcre el
paciente; Neo-melubrina PRN; Vigilar apdsito quiriirgico; Revi--

sién en consulta externa,

El S 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 aumento

de volfmen en la tumoracidn.

El ex4men histopatol6gico No, FO 19284 reportd neurofibroma
palatino buscando la triada necesaria para la afirmacidn de la -
enfermedad de Von Recklinghausen, por lo que se remite a la nifia
al médico internista, si se observa crecimiento tumoral, la eli-

minacién completa de la tumoracién.
El resultado de los andlisis clinicos fueron normales.
Se anéxa cfpia del resultado del laboratorio de histopatolo

gfa para que se tenga un concepto mejor de 1a bifpsia mandada a
dicho laboratorio.
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FACULTAD DE ODONTOLOGIA
LABORATORIO DE HISTOPATOLOGIA

Estudio Nim

Nombre del paciente...

Solicité el estudio Dr

FO 19284 Fecha. 23 VIII 84
——Edad_2 Sexo. F
ROCIO FERNANDEZ LOPEZ Chtadra CIRUGIA

Naturaleza del espécimen:

Descripcién Macroscdnica:

Descripcién Microscépica:

Diagnéatico.

Aumento de volumen en paladar,

Se 'recibe especimen en 2 fragmentos de diferente tamafic 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 dreas rojo obscuro y pequeiias manchas
negras. superficie lisa y consistencia firme poco depresible y
resilente, el mids gsande. El pequefio es color blanco perla con
dreas rojo obscuro, consistencia suave y resilente, se incluyen
ambos sin cortar en 2 cubos (A y B)

Se examind tejido extirpado del paladar. El especimen estaba
cubierto por epitelio escamoso estratificado con areas de acanto-
sis y fusidn de clavos epiteliales. El tejido conjuntivo subya-
cente contenia numerosas células de Schwann con neurofibrillas
entremezcladas,fn algunas areas se observd perineurio bien desa-
rrollado.

Neurofibroma,. Paladar.

)

Dr. JAvIARMNPORTILLA R.




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 una rareza clinica.

En una patologia que por lo general sigue un curso benigno,
pero como se ha descrito, debido a ciertas caracteristicas como
la compresidn a tejidos adyacentes o por la neurofibromatosis -
miltiple se puede presentar un problema con un curso o prondsti

co desfaborable.

Las manifestaciones orales de Von Recklinghausen son carac
teristicas de primer orden de importancia, ya que se deben de -
tener en cuenta por el cirujano dentista asi como por el médico
general por razones tanto estéticas, como por aspectos funciona

les y de orden de destruccifn de tejidos adyacentes.

Como se ha dicho con anterioridad, las caracteristicas de-
dicha enfermedad son manchas meldnicas "café con leche" y tumo-

raciones denominadas neurofibroma o neurofibromatosis miltiple.

Su etiologia es desconodida y su tratamiento conservador aunque

puede se quirfirgico en determinados casos.

Los casos clinicos presentados en esta té8sis son ejemplos-
de importancia clinica de la enfermedad de Von Recklinghausen,

de lo cual se contempla que Se puede presentar en cualquier --



edad asi como en ambos sexos y afecta a todos los tejidos de la
cavidad oral como son labios, gingiva, lengua, mucosa bucal, --
etc, Puede presentar asimetria facial, rotaci6n 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 curso y evolucién de -
la enfermedad con consultas perifdicas al paciente para poder -
detectar e ir conociendo las complicaciones y determinar trata-
mientos y el riesgo de una complicaci6én maligna que pudiera sus

citarse.
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