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1. -INTRAODUCCION

A) ANTECEDENTES

Neur i lenomna . -y
patoldgicazs aue pof =
Campn amplic de o brabagio,
Fudietz desrral larse uﬁ
copgrueEtts e oun camps de la patolooia se donde bay muacho
por hacer, pero dadaz laz limitaciorez=s d2 tisops dz=l
samirarics de  bitulacidn de  dreszs bdzicaz. me ke limitado &

urma  raevizider biblicgraficzx 1o méz

s L TN =1 fras

pzsibla.

conzubbed 2l laboratoric de patolooia, D =T -
Livizidn ode Fostarado de la Facuyltad de Odonbolosda, an
donde =2 han reunido, dezde 1987 & 19291, 15 casos que fusran
arisntados por clinmicozs diverzos  para la wsomfirmacide
Fratoldaica  d=l diagrndztico, erpzomtrdridose

de

2 caso

U]

rizur i lamomna y 12 cazoz de medrofiberona.

Acudi a obraz fusrtez dezarrollande la bdsgueda an
L ﬁeriodu de kienes =inilar: 2m 2l servicio 'Medline qas
Fresta la Faouwltad de Odontologia == reportan duranbs =1

-1%31) 4Z trabajcs del tema an cuestidn,

mizmo pariodo (19



Vl'inétituto

Naciomal ds Cancers nhrd pudsvo

matarial biblicardfis

TmAn Trecuarsos docunerhalaz

para la itvetigzcibe.
En =1l lapzc compremdide de 1986 a 1991, = han

tads al zarvicio de hospitalizacidn del INC 4% cazas

B s

m

confirmado:s por 2l diaandstico khistopaboliaico, =i

cabez Y cuello vy 21 e tamncees de mewrilemncmns v

maurofilbeona 2n o2l recto del cueee,

la biblicteca de lx FO d=

la LiMAmM

dreazs afinss. Ernoum srupo

de estos 1l largo d2 la  hezina)
ercarterd 21 furdamerts tedriceo para la praesaernte tezisa, an
uty =egurndos grups de ohras, i citadas.por 20 caracher

zuzcinto o redundants, ratifiqué 1o antericor,

Loz sl&asicoz vy bratados  recientez de
Fratologia asmeral. aztructural, aral v o oAuirdraica me

oriermtaron an la descripcidn climica

[}

iztémica v aral. amén



iderands =sta primers revizide factibla dz zer

cicia de la actividad clinmica Fubura.

la tesina, por conEejos de mi

e estedcturado, Comno se puasds

var 2n o=l indios, e

a* laa dezcripcidn qus ==

o

Lumbrx para cualquier ertidad satoldédgica.

BY HISTORIA

Er

E. Vo Recklimshau=an da=cribkbié la
aenfermnedad conocida  actualmnemte cono Neurcfibromnstosis. en
= honor Fa =ido deziqgrmada comn BEnfermedad o Sindromse oz Von

Re

klirmghauser. A lo larac de la evaoluzidr del comocimisnto

Mizstogdénmios o histopatolégion 22 e pretesdido varios

arigeres v por a&nde za le ha designado de varias formaz.
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de Hohwariv g CLEGTECHEIRINNTE
Por ot lada, el Neurilemona, que tanbién ez un

tumor de lazs célulaz -de envolbura medralsess y awtEmue hasha =1

IO E=T ko la prazesnts irmvestigacidn descorozon . guidgn 1o
describkid comns wma sntidad ssparadas, a  apcrtado & la

FPatoloaia baztarta matesrial de dizcuside.
Alaurmoz autores TR e L los meurofibramacs

zolitaricoz vy loz  zcochwarmomas., Tart Uma mizma entidad.

Anderzor, =1 brisrm los ot b B Lamtyidn

s =l tiwarioma, rodria zer una variedad g2 cearofibeona.

Williz, por 2l cormbtrar 1o, Fliensa Aue pusden =sr Tuunores

distimtos, o combinados v a  veacas, tramnzicicnalaz. Fara
rEohroaz, Sone para nuchosE autores, son bunores diferentes:

21 meurifibroma sz wuna mal fornacider y 2l schwarmoma wue

blaztomna ezt Qs s hiztoldailcanaente - puaden tamnbi &

P, 27100
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fdrmite reEarir

Fibras rerfvic

- Cher vy Millar

=k Cmicrn

schwanronas v bPallam que pientrazs el

dzl rewrofibroma =22 alar

b jido ol dgero antre =llas, loe  conporenbtes del
schwatoma musztrar célulaz corn ciboplazma arrol lade. L&

Fadupl loacidn de 1a launiria bazal =

obhzarvada vy farmada por =l material de  laz areas
Hialinizadas de loz cusrposs d2 Veroczay. (16, p. 2712

Aurue everntualnentse (loz schwanmonazs) pasdem

maliamizarze hay cornzenso an considerar s estos tume o
beztiamos.
Ere la mucoza buczal zom relabivansrbte frecusctez, an

relacidn con la rareza de sobros blastomas bernigros.

Loz bumores  pusden Ser Ganicoz oo maltiples.prachicamnente an

cuallguisr  rnervio el ziztemna peri fErico.ls literatyra
reporta Meurilamomnomnas = mErvios P 1= acta,
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tnarl F

AT =irmbomata

disrnea(lé, . 27100 .

) DEFINICION,

e 1 amoma, = Tumoe corzt i taids F

zElulaz

fu=ziformes que =& comzideran cdlulaz de Schwarn.,

ermapsulaado:s v veoss  quistis . Las =zonaz

celulares en las gue =& observan verdadseras amnralizadas

(Lipo A de Antomi) albarman con obtras de ezheuactudra nids laxa

sorikarze lipido=s (tipo B de Antaori).

Coe frecuercia =2 encuenbrzen Fibras nerviozas fuesra de la

ree dertro del tumor. En casos

=

i

erpgaertrar cdlulag meoplisicas con pignerto nelanico. Adr en

1oz humnores e Lamaio =20 RIS T 1oz VAEOES muasshran



comeartanients hi's

laz schiwatmanas  puaden apars (2 S-h=d o1y T=F-T g ]

o mErinal. lo mds frecusntebssau & En 2l rervic

azvyistico v oe2n las raices dorsales vios sspinsld

it

Mewrilenoma anapldsicoltmaliang) . -Raro  egquivalerte

Newr 1 lancma, caract CPor o la Fardida = 1=3 la

eshructura usual y rdamsro cesivo de fiauras mitdzicas.

&+

Neurofibrama. -Tumor localizgdo, difuzo, conzistan

g1

=t uma mezcla de odlulxs de Schware v Fibrobla I
fitras de coliasrna lasas v mabterial mucoids, que ad LIFi&
di1ER s -] CTiculos ormdulaetes entrecryzadoz en lovs

ue pueden desoubrirze awores. No s=2 abzaervan los bipos 4 0y

E d=  Antoni. Log meurofibronas aparaecern oensralnente como

lemerto intearants de la snfarmedad d2 Vorne Recklinahauasen.

1
13

Neurofibroms anaplasico(naliang) . ~Equivalanbe
maligro  del mzuraf i be-amna. La tramsfornacidn =) Lir

rieurofibromna er zarcons 25 wna complicacidn bign conocida de

Ja enfermedad dz Vorr Recklingbausen.




Sichwatin v ke Steabfizal !

Eranmat i sme (reur ons traumitics).

D) SINONIMIA

Habki#d gus terer clid jo‘al_lear,la_bibliografia

zobre =1 tema,porqﬁé _h;y‘; autorasr FuE, considerardolos
itdetbicoz, usam refirigmdose o ml naﬁrafibrama zolitario,las
denﬁmimaCIQmez P 13 neurifammmma [ NELRINOMA, qui= S
kil izadaz tambi &, g1 ] zirdrines = =]

SCHWANNOMA, Ademas, considerands que la céltla de =chwarn 23

1i ciritaeron coms GLIOMAS &

i FErlcs. alauros augtores

e
Ha

uy

=
SCHWANMIMAS BEP LGNS,

El zchwarpioma 2= 1lamads banbigEn FIBROBLASTOMA
FERIMEJRAL (FENFIELD ,mombre & musstrs esntoender srrdmeon, ya

1

o citoldaics furdamental, 2= la oflula d

it
1]

i =]

g

iI=1al

b

skhiwarit. Alauros adbores definen al NELURILEMMOMA, como tumoras

=3

i
nl
w
hd

atrviol turas merviozss de mervioz de la vida  d
relacidn o vegshativa (STOUT),
Eztas deromirnagciocrmes v definiciones. hacer la

literatura wun cuarbo confuz

I



loz Signos

ZEVRY L ey

afgbicadé dermteo
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Dhro aporte é ia'ﬁonfusibn de teErmino
ol gue | por rassh hizta-aﬁética e dernsmica a la farma
maliana de loz o fibromaz.cone Schwannoms malianos ,y =
=1 meurilemnona o schwanmoma beodares

#

aue o eshtd o may claro para todos los

corganzo d= deroninar &l

i
0]
i

it 1 lammnomna beniare (o schwarsona bemiano) ro asociado & la

fibromatosiz, cona neurilennoma o =chwanroma Unaliarms”.



2. -ETIOLOGIA

morfogéneais,anarmé;iﬂad

Fer Yy bErarps Ll 1Faf
artificial Y

BURSFPONSrSE. AT s i

I
n
id
il
i
[xd
14

&Lt ety cromoesdanicas
cozurren e familias,becko oque  suaisre 1z starzia de una
arifaermnedan] e importanbe todavia iz
perspaechiva vy comprenside que alaunas pabol la
gohualidad figurarn en umag  catsgoria,mézs adelanmte podrian

FaExr & ohkra =i = descubere alauma albtosracidn cromosdmica

zutil o ura

arparmal responzable de 1a

mar Foadnes iz

Cada = EELILI ceroa de wun ouarbo de

millde de mifos con

corpdEnito que se aviderncia en

2o gquE,al princigin,es latente vy Zolo e

&l momsnhko

porna de mami fisezto mdz tarde,durante la nifez o 2m la vida

adulta. Diverzaz snouzztaz realizadas 2 diztintos Faizes
Favalan que,en 2=l ounde enbero,por 1o meros 1 de cada S0

maaratos bizne una aronal fa CorrgdEnita inportante, 1 de cada

107 Biere uma arcrnal icdad de oum 2o0lo gz y 1 de cada 200, uma



Argarimos, - MAZ omenes una  tercsra parbe de los pacientes
e leziores azgueléaticas Pl 1 escoliosiz. quistes

intradsazos M subperidsticos multiples Y diverzas

alteraziones ativazs = las Lazs
FErsonas atectadazs T uh alto riszgon de avdguirir
divarzas mzoplaziaz 1] particular faozromacibamna,

marireaicma,  tumar de Wile:s vy carcivoma medular de tiroides.

S dezarrollaen faoacromositonaz em 2l 14 de los pacientes con
=sta zitdiramne. L& ridrafiberonatoazsis azociada Dl o}
feooramnacitona v carcimoma medular  de tiroide=z Formam la

tipica triada clinica del zirndromne dz recplaziaz enddor inas

11




Flot i P anermal.

Ailiriaue  ee los reoratos laz
cromdsomicas =o0lo reprezentan dna pequefa fracoocidsn de las

arcmnal izs comgénitaz,zl amidlizis citogérmico de laz embe ior

abortadoz ezpontiraamnatte 2l comienzo G2l embarazo irdica
AuE DErCHR o= doE tismen 2ztas

arpzrmal idade=z. La incidemciea

cromnssdmicas

FiamdE e L2as 2zpasificas en los VAP LAE vaIas mayor
QLI Ee 1os “miren, y eesho indica aue la mayoria

de  los CromnosEmi son letales. El

produzto de  la comncepcide muers &l comiemzo del snbarszoa, v

z2olo una pagquefa cambidad  de miil arornal idad=s

citogzndtilcas naca oo vids,

gesarrol lados

la patologia del de=arrallo v las enfernedades aendbicaz zon

1z



reducir'la abmr a

simgmbio, por

los

educir lac nortalidad debida

arnicos Enfmqu‘

desarraellados =

prematal temprares.
rigsgo vy precauci e
fFremte a

AL

o
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lesiorezs malian

influida por

urr e fec LT3N 1 ficil CEaTl siemerae demozhrar o

patrdn de  meErencia operdslizma szpeecifico oy TERarar lasg
pozibles fachores  ambraentales de losz factores aerdticos. De

narmras,hay un pequelRc ranero de neoplaziazs familiares

AQue Siguwsn e patrdn de bramzmizside awtozdmicon dominante. £1

@jemplo mejor  corocids de S arurs e el sindroms  de

.m

adermmmnatosiz erdécrina maltiples, Otros sindromes consisten
s bramEmizidn o de la propia neoRrlazia,sioo mads bien de

Ui& aromalis gus predispons al ipdividus al desarrollo de

tunosres. En o alaunss cazos esto abarca inicizdmerbts humorss




ki

i

1mpmrfdn'1m wr

Frecho de

ASMSIUrRE .

at

E)Hizbogénesi

n

Laz propisdadez funmcionales daz2l ziztena rerviozo

=a encustran bopoagrdficansnts

No =orprende

2Rtorces qus laz senforimedadzs que Lo afectan tambisdn

musshean una diztrikbwcion  geosgrifica.por 1o ol sus

topoarafiaz  rermitan imdividualizarlas v familitar =u
icdemtificacidn.

n
&+
ul.

La mizlina = farmada por el protoplasmna dz la

]

calglas de =chwarnm vy =22 pecesaria para la comducoeide
rErviosa zaltatocria.las cElulaz de schwanrn formas una vaina
alradedor de laz fibkraz mizlinicaz v de laz fibras

‘amizlinmicas.El

deternirarid =1 laz c2lulazs de =chwan que

Foarmatn la vaina ze diferenciardn an olulas fornadoras de



mizlina.El eszspesar

irterrodal (es de
Ranvier)y”

“didmebr

Qama >l imitad

esmizlinizacidn
rico difisre o=l
X = =10

aruidnica Y

remialinizacidn

Laz ocalulas spiteliales indife

o
o
o

rezural primitives 22 dividen  damdo lugar & meEgronas Yoo &

meurdalicos.Promto pasden distinauirs

) Laz redodeadaz. dizpusstas junto & la manbransg

limitante interna,de laz que deriver 2lementoz elaboradorss

de  rmeEurofibtrillas 2 (X1 it laraas prolongaciosnes
filamentozassa +tales ozlulaz las llamd Hiz mdlulas
asermninales,y & BUS SUCSSIONRE trmediataz, ya [=l-0 ]

rezgrofibrillas. NMEURGRBLASTOS  guae 2 =eguida dan origen & lo=s

FeEurasitos o células nerviosaes diferernciadaz.



definidea,llamad

cubiesrta

|. _} Ll_t"lﬁ i V

penehbrantes, @m el tube meurals estas. celial

darmmniman

astroblaztos deben  cornsiderarse
laz cflulas

Primeros

ld'—':fl

tallo biam

e

como FI0OBLASTOS, porque o

rezirdalicas o ASTROCITIS.

Dz oz espogicblaztoz ze derivarn tambign obros

alemnentozs meurdal icos ezpecialaez. BEn priner lugar,las co&lula

a los

laz fibraszs

imtaernadio de  pequefos

CLIZERPOS

vazcular u QLIGORENDROBLASTOS

1t

rizuronales (ol godendroglia

rarviczas meduladas dz los cerbros




zom ifcluidas

mzbodermno  de

conslders que =l TdesaFr: ‘1 d= 2l Hube mEurales

=z irnduwcids por lae prolongac ide: dz la placs reural

.

y =1 mezcdarnn paraxial.

1 el kubs maural forma =1

pat proasarrcd Fal o, me

amterior da origsn & los
al diencéfaloysl mesencéfalo

ariginard anl mesencidfalo adulto vy 2l sncEfalo e

Lzt Lot dard

ariger & la Frotuberarciz, al cxtebela v o2l Bualbo. EL

o2l tubo rearal origirnard la nedula z2z2ei;mal.
El imterior del tube newural forma 1

0 venhriculos

cerebrales vy =l epéndimo.,

del tuba meural s

1

0]

argrozan por praoliferacide de odlulas reurocepiteliales, la

iG]

cualez  dam lwugar & todas laz  c&lulas neErvicoEas v de

macroalia del =s.r.oerbral. Se supohs 9ue la microalia ==

17



Qmaeé|qu1mm Y

sk & rTme

FEur al i

CRIGEN MEEENQUIMATItu;

El schwarona o neurilamnons deriva de laz cdlulas

de sohwan.un tipo c=lular AQuez P codun sl dgerne ademds da
mislita. Bor 1o tarmta, sl i lenonas Lietezm wn aspecto
meserguindtico derzo. A mivel Riztoldgice pra cé&liuglas

fusi farmes an

azioas en pabrones

paraleloz v organiiza

comno ouepos de Verooay, For
fortura la tramsformacide maliama ez rara =2n las neoplazias

de lazs células de =chwarn,y la prazencia de pleonor fisnc

izl s, sobre chardn = limita & L& cElula
ozazional s =2 zirdmims de  praoliferacidn acelasrada.EBl
rizar i lencomna tipico ez =l Feacustico del cohava par

crarmmeal . Cabee destacar aqus la proliferacides invariabl 2nente

o

ol EEEa

la makriz e=ztronsl

sperimetta uma bramsicide

1=



e EchWar A

T ubidasidn del comducts

diaandstico radic

haga  protruzisn:

FEITEs

tarritoricoz de

tambisn e ariaiman’  en o Clas raices de 1oz nErvios
raguidacoz.Ern ocaziones e sitdan por entero denbtro del
comduesto raguideo, abras vaoaez atravizzan Lit =P R R o] D34Vl

impartidgndsle wha comfiawracide em arapa. Junto cor

las mErimgiomnaz. 1oz el Lamomas Fapraserntarn 1= mayor
Froporcides de rzoplazias ittradurales- prameduil arez.bos

tumores de las Fwaan tambier puaedan cbheservarzs
2t Los mEryic 2 la forma de mearilencomnas o

rozurofibironaz .

rivel s




zimples. haechas
biadi sodo. S
reprasaentacide

la cual reflajar an ukma F_rma’MAéj@‘menos indirecta, seadrn el
tipo de indicador,ls ﬂafuréléza :de loz elementos gue 1o
b i aurarn, etiz,

Er o=l Earrarns sEpaecifics de la Salud Pablica vy la
Mzdicima Sooial la utilizazide de irdicadores =z de amnplia

difuzide. Ello=z ziamificzr, para E=zhas clerziaz, un

imstrunents bdsico Yy praincipal - | diagridetico de  la

comcraba. B ashe

ituacidn de  la =alud  de ume

n

enmtido, loz  indicadorss constituyen am medio destinado &

o

Frecizsar la imformacidn que sobre 2l ferndmeno se2 tizne.los

indicadoras sn este camps soe e = bipo=s: Los gue parmitern
cormcer 21 asstado de zalud vy de la calidad  de la vida

rezlacionada oo &se estado vy los gqus permitern medir la

law aterzidrn zanitaria. En ambos cazoz ha de




afzotuarze una

irdd cadore

Taniendo  categoria cientifica,las indicadoras
regquisit zilguientez: St

metite 1o Que Ze supone

madirs Ser abjestivos,esto es,dar 21 mizmo resulbado cuands
la meandicice == [STE0={3 TN [SX=1 pErE0nas diztintaz =1
circunztanciaz andligas: Ser  zemzibles.sz  deciv,btener  la

mapacidad de

laz  cambios  oourridos &an la
situacide; Y Sar ezpecificos, ssto es.reflejar  solo 1oz
camnice asurridos 2m la zituacidn de gus =e trabe.

Cuzsmds =2 - brata de =ssleczicrnsr v/ dizefar los
imdicadorss, debard comsiderarse gue por mdy Gbil aquiE an

potercia pusda zer wun indicador. la vialided dezde 21 punio

o</



) = ir‘ld'i Ca"!:l-;. Fig

2ismplo, asiamacidn  da’

i

Cribucidn de 1oz recursos sanitarioz).

). ~Indicadorez Soeciales vy Ecordmicoz relaciotadoz

O la zalud (par = jemp o, e dez imiemto daz la
poblacidt, baza e aral fabebizme, corndiciores e la

vivienda,dizsponibilidad de al imentos) .

) e ~Indicadores de la prestacid; de aterncide & la

&
zalud (por ziemngla, cobarbura e la ol auzidie
aterdida, proporcidr de 2aresos hospitalarios) .

) W= Indicadares del ezhado =13 salud (por
ejzmnelo,2stads rmutricicomal d=l  mifo.taza de mortalidad

imfarmtil vy materma, esperanca de vidao).

log irmdicadores  con

i maberia de zalud no solo bhee de

partida,zirm que deben nedirss



tambidrm ol

2llas résult:

p.::l:«rlkax

federativas o jurisdizcionss)y =

pREracidry 2mtre paizes.

iormes anbericres,espatranss habeer
podicde presertar alauros  azpechos bhd&ziooss  =obre 1oms

imdicadorzs Que ouys corocimisnto deteemos manejar

aauzlloz  vimoulados a las tareaz  da gzreracidhn e

irmfornaciden. D = gran medida de noscobros-sn cuwanto

rezEonzables de 1l calidad de la infocrmacidn-quse los
imdicadoresz dizz@adozs  zirvan para los propozitos qua fuston

creados vy gue efectivamante.ze comstituvan en hit

zsefalar los  adslartos am 2l logsro d2 los abjetivaes v mnetas

e =e han fiiado, (46, EDITORIAL v &.7)
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Infarnacide R

irmdicadores: o

Caden 1.

For  ohro lada, at

o

tod 1 ernda alouadra 2, e
Localizacionez mazs frecusntes de la=s neoplazias primitivas

e beonbres vy mugeraes.en 2l guae berenos valorss  relativos

i

Fara AR =l MEMa v =1 wEv idaed aral . entre
ohros, 2xtrapolaecds arbibrariamnents berenos un indicador para

teoplazias orales,de 1012 X =or cads 1000 esploraciones.
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de 1oz cascz de mewrofibronatosiz teria parbicipacidn

Buszal. Dhros avtores dan porcertajes bhazba de o 79 Baden
etvieetitra 42 Cascoz con laesiones o en la boca v 12 en

ilarez. ©1 predomnirio pertesnece al

aurgue,
=in mucha diferenciac.. e B zinteziz. la localizacidn

Eodcal an 1o

W

Cazos de meurofibronabosis 5 Ve =

aptroesimadaments un 9% de enfermoz. La lermaus 22 2l lugar mas

STy, pero cualaanisr zitio  pusde aztar afectadao. Las
lasicmes  =a Prazentan  como vagsetaciornss o maltiplaes

Fapl lonas ., oone tunores imfiltrards la l2hngua v originando

macroalozia. Em revizados por Simpzon nio

Mabia leziones
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El cuadra

CLINICOS .-
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Diaandsktico’

mlimic
e of ibr amna
fibroma
=/
adenona plec
ez £
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=/d
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M~17

Fibromna

zialcadaenitis
SEAM LT

act, plecmsfro

(1% Dl =0

Fibwrosado

=11 1imFoma

Resumistidoe

paciantas femasninos v 10

N4 afos para las mujsres
Como = bada in

2 oCrerbos szl tadoz  par

diferaenciacider olimics

oE demuestra que cuando e

C=chwarnang

/d

w

W

tiztrofibroama
=/d

tozur af ibroma

rrzigr o f i brana

w

plaxi formns.

Lz descripzidn correspords

cor edad promedio de

culinoe,

&

los hombres.

vestigacidt, =n czazionses z2e 1lega

la wvia d= la sanderipia. L&
m.ay szpecifica an estozs casos vy
1 digarndztico clinico biens
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De . combubre. mbre de 1991,

prasaentaron 45 pacient ‘Méspitalizacion del

Instituto Maciormal &, L Frasror

diagrosticadoz paor =l

aia de la
Inzhtitucide como heoplasiaz de vaimaz meurales. Trainta voun

2z huvieram  banores

araficansmte ubidca

rezrvionzsas de branco v

Cremidadez.

fueron valorzdaz por a2l drea dz czbara

Imztit

v Qe = 1&
ST mayoria de 1oz casos comsistid an inhervarecidn

Dz los 14 Cazozs Que meds ooupan, 2 pacientes fusran

adicicmalm

cor auinicteraria, W com radiacides
itomizambte vy o ourmd md=E con amboz bratanienteszs. Doz pacisntes
rechazaror 2l Lratamnisnbto guirdesice, perc praviamnsente lez

habia =ido practicada biopsia incisicnal,
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Frsed &t e
bar S
U ErEn o PeorcerhE e e

clel I NLGZ. =om persohaé:

educacional primarico (declarad propios enfermos o

zuz Familiarss), de btal narera g nesse pudd profundizar em

Familiar,

Hdiagrdstic climico, o irmaesidr

zE Sxponen & conbirgasidns

Y 1& Timnpo de Piarbstico

adad Tes i avoluoidn hiztopatoldgica
F-31 Ora vy tiaso 9 afos Negri lemoma

far itge Bzl gta
F-%1 Mardibul & 4 afos Mzt i 1lemana
F-31 Fardtida 1 afc Huizte brarguial

y tesurl lemama

F—45 Falatirm Z afos = a s

malar mal igren



F-71 Fardhida D7 afos

M-z Erncias . 18 aFos

mard 1t ]l are

F~327 Losiada 20 afoz

M=-7% Carviocal 2 afos

F-1% Yuraul ar

Crzllo & afos
M= Zael 1o 32 aFoz
F-=% Dzl la 2 armos
M-53 gzl la 3 afos
M-§5 Ledbal e 2 afmos

Lamnporal

D
0
0
A
-
nl
a
fn}
I"ll

A 2 paciantzs les fus

maliarmc:

amfermadad de Vo Rec
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Newur i lamnana
b iarna
Nz o f ik ana

Flexmi formed

Schwarnoma
maliarno
Mo f ik oma
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Ix]

]
Schwatuama
antiguo

Newr i lemnomna

< 1limghauzar.

diagrimzhicada  schwanona



Dezcripciér ul

raecsFlazia de Lipo mesen qulmql,

muwtracselulaz, =1 :it“plasma &5 aburidarte,; oo reticulo
srpdop lésmi dilatsda, formarndo  cisternass el macless ez
fusiformz, la cromatima muclsear 2std distribuida e2n parches.

Digaordeticor SCTHHANOMA  MALIGND, COMFATIELE CON
HISTIQCITOMA FIRROSD MALIENC.

g Faciente famemino d2 47 aFos. Putuly]

ia MmesEguinatoss i icge

i

diagrdstico olinioo de Peopla
bz i ana. Fimma raemitida al laboratoric  oe pabologia:

oo radical izoguierdsa,

fitromismi de. La pacisnte,

durantes la hospitalizasidrn postoperatoria prezentd signoz de
accidn tumoral, por 1o cual le fus practicada una biopzia

despuds de la dtdcial, diferemciaeedo

canElenentaria 3 mes

=]l diagandztice & zchwabrimma maligrs reszsidual. La paziantk

b

i

recibid tratamisrto de radizcicomes ionizantes en Jdicianbe

imicial vy em
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Fasumniando: .

cor @dad’ pEonedi

Eromedioe de’ 4

TRrorEt i

Sal rosible: confirmarlo o

srfernos 1m0 retorman a la sorzulta

e corbral,s zalve que  contindgem los zimbonaz de dolar o

U]

disgfurcidr,. Er 5 cazoczs =2 ha confirmado, corm un Bpronedico d=2

2 afos de zeauimiento, la tobtal remizide de las meopla

Z1AE.
LY Raviziam Medl ine
Atz 2l matarial bibliwardfico obteri

conzizstente an articulos pueds servitr de  bas

i
o

& LI
g lia cliecusidan d2l bena gQue o oZups, la limitacidn d=

tiempa me implcle abordar tal discusid vy ozdlo 1a& doy =l

enfoque Farcial gQue a contindasidm ss Sxpone:

MEURILEMIMAS::

Sitio de la Tismps d2 Tratamiento
y adad lazide evalucide
M-&0 Meredibodl 2 Lol 3 mases I.0.. rads.

guini G ~apia
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“NELROF IBRCOMAS

F-1& Macil &

M-&0 Mahdibﬁlar

F-53 Tamparal Fareztasia £ afos I.n.
F-27 Faladar srd 1 mezes 1.0
F-32 Alveolar Irmflarn. 3 afos I.3a.

periapical

M=£& Marndibular Azimtm. (R) I.6.

F-i.3 Mardibwul ar Inflam. 2 mezas I.2
rads

F-27 Masilar Recidiva 1 afo I.0:.
y decezo rads

F-74 Maﬂdibulaf Dol =eEv. 30 afo=z I.0.
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M= U Inflam. Fodias | CTWE
M-74 Asimtam, © - nEzgl T TLaSw
M-t CoInflams o S/d
M-23. - o Paladar Azirkan. B afms I,
F-42 Articulec., Dozl 1 &fo I.03.

T~M, irbersa ©agz
=26 Falzadau Dol o 3 meses I.0G.

tradz

# Azcciado a mEurcofibronatosis.

B Sebiwaroma maliarc, com

1ty
1R Y

Cs/d I.G

decazo del pacisnte.



1sTEMICAS

S:-CARACTERISTICAS CLINICAS

comEres i de;

linfatica=,

B) . -Mamifaeztaciones aenerales:

Matabdlicas: mipercaloemia,  hiperuricenia,  kipoglucamnia,

-
.
Iz

o
iy
w
i
4
-
—
.
ixg
-
[u]

T

cheolitioo.
2. -Hormoralez (echépicas) : ADH, - ACTH, FTH.  OAF,  HEC,
calocitormonrna,

3. -Hemnatoliaizs

¥ moEae@y lacidan intravascular dizeminada,

triipervi=s

cSidzd, dizcraciaz de células zanauinsss.
4, -Irmumitariaz: inmMURosSUprssidn, aubtoirmuridad, comElajos
inmunitariozs.

S.-Donstitucionalez: anoraxia. astenia, caguexia. fiszbre.,

cader o zeguir al  desarrollo de enfesrmedades seopléasicas
marifiezstas, v ofrecen oportunidades anicas para investiaar

laz relaciormes artrs tumor v bPadgseped. (40, 2. 784)




Meurofibronatos

deridmninada

hiaha, de

farma v tamafo de ctras

= su o ocenheo puntos d

i

OECAE O,
Utroz  zlamerbos igmethar ios pEra mushee mas

=)

Yy g nosohros Llamanos

oides por zu oparezido, = hallan en munerazsa cerb idad e

2l tromnco o omn otiras part cubazrtas, topoarafizx estsa sues

laz difershcia de lazs  wverdaderas Aoz bipoz de
marchaz rezultar de wna =inels acumnulacidn de siamerda a2n la

apidermis, =imnm gque z= obssrven c2lulaz ndvicas.

o

Loz tumores outdrnecs pusden ser superficiales o

@EtoE Ultdimos sSobers broncozs oeErvio-

profundos, 1

o

superficiales frecusntensnbe tisnern 2] asz-

Loz famo

d

w
in

pacta de papilanas blandozs oo la piel plegada o liza,

W
jul
ar

o Pormnal o Edamaeh = cuyS interior pusdsn palparze

Zordstes rerviogsos. Estos s2lementoz astdn dissminados en

P
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Arars FIImer

makiracidrn Paros.

w

ol

rmatamiomas

amaicmatoide v o sonirodizosi”

Loz bumorss | suticuban  pr o fuide

mushas veces por 2l enfermo por s0 delar o S
raiz de ziztemnaticas  realizadas

sk

bros,

clezrlazan lateralmnenrts v o ze adhiersn a
El mombirsz de mswrofibromns ple

la mayaria de loz  adbores a2l rezigr o f e sm

SoPdnrEs FErvIiosos, rsorrhr &d

tumnores,

chrom anhaor dam dichea  demon

£

rezurofibrans prrafurdss dolorcsos, Sz sSig

mErvicsoas.

Er

oezasion

fica. arrugada, oESUra, Suelgan & la marners
conshituyends las 1llamadas dermatochalasiz o
e cuardn sstédn uwbicadazs en péreados -gue s
=& llaman blefarochalaziz. tetrer =n

reurofibronaz. FPusde obeervares tanmbién paquid

N

o seRalados
lez descubre =
= loz  mismn-

cladm o

onztituido por

2 aratrides

inacidn &

w=ty  hrayschos

=

die repli=agas

dernatédlizis,

1o mas comar—
S intaricr

armia plae-



anda (Huca Pabura

Fibrosa e

vy

meror. agiduidad

BN S

CobEErvVanDs =lular
de lozs llamados e calzdn de bafc o que tomnabar todo wn zec-

s e un miasmbroy his

spatolédgicanente temiam 2n 2w profun-
didad meurafibromnas v ze azoaciabar & manchas hepdticas.
Mani festaciores mauroldgicas. ~Las mervios perifea-

asionar

ot loz  reuarofibromnas poasden

parezteziaz o  brazztorrnos ootorszz o bedficoz., Eztoz mervios
comprimidos por laz bumoracionezs necezitan muchas veces =g

libmraczidnm guivrdaraica. Aloo Semedarn

te courre con 1o mervios

crareales detsrminards &lteracioee ialas v Fpar&li-
ziz. a2l mErvio acdstioo yo& = 1oz
d=1 oy, Comstituysr ura de la=z causzaz del llamado =indromns

[Tt A

ehelozo, con  trastorncz e2m la awdicidn y del squi-
librio. Em 2l ojo provocan tunorez rebinlanozs.

El =.m.z. tambign pusde resulitar afz

lasiars:s irherentes a la tezurofibromatosis, [onluY LB D
sjemploa, sindromne d2 hipertensidn intracransal v ocrisi

zpi lépticazs por conprasidn. Es fracuarmta gus

gezuEen braztormoz mentalezy =om, por 1o general,

41




aligofrémis

enfermnos. en

EEiqulsma. Er kla

ok

i
-
m

dlnﬂrdflramwrfe

Altaracion

sstruchuras  acularas: - e

hazet, aodénés imdirechanesnte de  lezionses

vacindad, Se2 pusds abservar deszde 1& slasica dermabochalaziz

azmna Sphico. Loz zint

la bopocarafia de laz leziocnes, st i buidas

la que =& obzarva

puads producie o ; - momEresidn de la

médula =Epinal. a vaowes de

caracter quiztico vy obras de ostacmalasia. En ocasiorms los

o

rastortns =T o B el Y o A =T B =Y o oo - de losz trazstornos

srddicrivos, los Miipofiziarios. S localizam

14

primciFalmente =2 2l cranso, columma vert

pusder hallarze zintamazs de  conprezicon =13

raquis vy oorameo. Laz lesiores radicgrdficas que =2 obzervan

sore oz kipo fibkrocaudiztico S lar o laauratr. Nao =oe

imfrecusntes laz fracturazs o sewdocartrozis.

o~
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muckho intaras =

arddcrimas: hipédfizis, SURrarranales,

preder dar cuadros de dizfurcidsn arddberina variabls,

Forma=z clinizaz. ~Existen  faormeszs gasreralizadaz, =m

lazs aus  apar=cen b los simdromes referidos pero, For 1o

EETET N hallamoé Formas disaoiada

vEoes & ura mnarecha hepdbtilca o & wros

peurofibranatozazs eztozs Altimc:s zon casso

desde =1 puarto de vizta geedtico, donds

14
1]
o
o
w
i
bt

pLiEds haosers =z ura erousecsta familiar vy la

compraobacion de  la  emfermedad  en obtros miswnbros de  la

familia. (1&, p.

Y
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NEURILEMIMA

ute - didmetrn QA VEPLE

.S &l mervio

peds saer idenbificado.

originarse =1y} rErvias

Luas tumor es
ICEEPFEESTETE, raices eEpirnalas o teErviozs perifericos, v m&s &
et =s =14 los adultoz.los TCTHWSIMONas
1k g areEr oz m&s frecusmbes v raprezanhaen 2l 3 de

tdmes Loz tumores inbirsecrarsasos.

de cracimientc lento, =R =1 dAurar &R0E,
faze =on 2areralmnzrte asintomdbicos, cuarnds =1

suficiente para cauzar comFEresiden al nervio

coler de itdols

=]l mlimico pusds

Sl B &

1 hallazan al acwdir =1 paciente &
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. 61.- CARACTERISTICAS CLINICAS BUCALES

Mewr 11 =m

Ly aricapsulado, cle

ety oualauisr edadl Se

pere pyads afechar

ercia,  labio vestibwdlo o
prasertan (X1} Ao
radialucidecy provacan dalor o paresteziaszs. Bz decrescimiento

larta pero

n

al paracer, = debke & henorragia inbrinsasca. Es o inpoortante

considerar, que sn ozl zivdraonse de tewrofibromnzbtozis o =z
presermtarn zchwarnomnaz =olitarics: sin embaras, cuando lasg

lesicnez zon maltiples, pusdsen forpear parbte de szhte =40drone

y Aue  prezenta owma taza de malianidad baja  en framn, &

diforarcia o la del rmewrofibroma o la sewrafibromatoszis,

El reztvio =l Qe P

i
i
o

zahwarbioina,

Frecustntaemnazrbte paza por o un lads o S sobre  la
supzrficize dzl tuner ., de formna que Este pusde zer ernuclado
guirdrgdicamente  coarnservarvdo =l meErvico vy 2in riezoc de
recidivaz o trausfornacidn maliana. Loz tunoresz  de mayor
tamafmzs tisnden ® o EaEr quisticas. El tErvin acustico
conzhituye ura lacalizacide frecusmte vy =l tumor ocoypa =1

arraulo cerebelopontiro,. (3, F. 7496)



crezimienta

Neurofibrameg  © 000 i

Nz goin barm excepcionales cono 32 creia, Schusrmann

lara la fre zia de btumores =olitaricos en la lamgua

gque = mamifisstarn en debtermimadaz circunstarncias bags la

valosia o de wns benimnsacroglozsia: perao qQue

rzzalir oz la zuperficie

msltiples, duross v =
mdcozat la lanaua posds mostrar Fipsrplazia parilar o Ser
azcroatal.

Loz humor=as  tamién puosdern observarse @n el piso

1

Lios =on

@

m

d

v o=n o2l paladar: em 1o

la

i

ot

muchs mas  raros. Laxs tunores zolitaricos son generalnente

blardes., En las shciaz, & mivel d=2 los incizsivoes supsricrss

rva dicho antor tunefaccionss wnglaterales

= imferiores, obs

Hhes & racimos de uvas. LoE tunores

a

y proliferacicoress =emn:e)

equaFos Yy maltiples Son omaz raros. Puedern ==guir el

to de la rama limgual del briagmicic.
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7.-CARACTERISTICAS RADIDLOhICAS

Loz npurnflbrum
la vairna o= c&lul

s e har

2=

LR RS,

lugar més comar - pE vaita de merviozs

cemtrales. Esta debids = Jue mlngdn okeo

W FErvia po tanbta diztamzia. E dolor ez

Fedezo bransporta
[ 7]
més
zelitariaz gus reprazsantivas de loz  =stigmasz de la
rozt o fibromatosis. (13 po240-1) .,
Mar'fedtacioﬂes adicardticas dz revrofibromnatosis
2t cabeza v el 1o -
Hizstema reetviozs oerbrali- Se aprecian los

siguientes tuncores intracranealess: Neurona acustico, gliona
Sptico, merirgions, btunores s los nervios cransales ITI, V.

VIT v VIII; hidracefdlea.

n

Er crimea vy drbita supsrciliar =2 aprecizen la
siguisntes manifestacioees: mecroziz corbical por presidn de
rozurofibronas, defecto de sutura lamboidal zin pressncia de
tunar, ampliacide e Foramitma  de Rervios craﬂeale; I, Vv

VIIXIs: ez

cafileas

panzidn Je silla turca zin "zilano JY.



razales

Fipoplasi

ebmoides v maxilar. hedrafibrona del ilar primario,
aragidn del piso orbitaric y del espacico ptariaomacsilar.

M

radiolhicida de

o cracimiento

Mipertrofia

=iz, shviclvimisrte

2lafartis

imfericer o superior, ensanchamnis

dzl fordmear mentoniamo.

Erm cavidad

tuamer caraebalar. (23

iz

aprasiarse imagsty

Frizde

atrafia

Simetria,

arrmal deec por debajo de

e Toz parvicoz alveolar
titen cd2l canal manmdibulae v

lorias palating con



2. -CARACTERISTICAS HISTOPATOLOGICAS:.

agauellos gus 1«
Miztorisoy deballess de U lal eﬁ%é?hedadf arbzz de hacer =l
2ztudic corrasspondismte, Ya “-:p.rley [ P r;ocn == azi, pEuechE omitie
algo impaortaemte. E1l diggndztico en patologia mo sstard
completo sinm uma corralacidn de 1oz ballazgos del estudio

clinico con loz dateo:s de laboratoric,

Ner i Lamoma. ~ A mivel microzcédeicor, las c&lulas de
Schwarn  proliferantes generan dos Fabtrones histolébgicos
digtintivas, Uno de sztosz patrones, deroninsdo de Anbond
tipo AL == caractarizs por fagoiouloz entrelazadoz de
clulas fusiformses oo PGclecos elonpades, LiF itoplasma
gozirdfile v limitez cltoplaszsmidticoz  poco mitidos. Loz
riaclecs puedan ubicarze an o snfpalizada 2 alaunas areas para
formayr las structuraz demominadas "cuerpos de Verocay'". El

sequrrds tipo  de patrdr histoldgic =] Artori tipo R, =Ze

carachariza por la presstrozia de cdlulas fusiformes o

ovaladas., con citoplalzZma pocs mitido, 1Rmersas em un Forcdo

o

y vacuolado. Em los schwahonas



sabicz degsrerativess’

ae ikcluyen:

"ezpumusaé?,

Higtoodrezis
diferemciade de o las
fumor pusde Drigiharge’ de nan“u' esj
maliagnizazidrn de  un naurosfibroma.  Raramente 23
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