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Un caso de enfermedad Reklinghausen

La enfermedad de Reidinghausen es una neurofibromato-
sis de la piel, bastante rara de observar, cuya histopatologia
muestra un proceso de hiperplasia del tejido conjuntivo loca-
lizado especialmente alrededor de los nervios de la piel,
llegando a degenerar el filete nervioso; y, por otra parte, la
formacion de nodulos fibromatosos, blandos o duros, acom-
panados de hipercromia de las zonas cutaneas afectadas.

La neurofibromatosis de Reklinghausen se caracteriza
clinicamente por cuatro sintomas, oS mismos que se encuen-
tran en los casos tipicos, pudiendo faltar algunos en los casos
de Reklinghausen atipico. Se trata, por consiguiente, de un
sindrome, cuyo diagnostico se funda en la siguiente agrupa-
cion sintomatica.

lo. Nodulos y tumores fibrosos localizados en el tronco,
cuello, y raramente en los miembros superiores. Son tumo-
raciones blandas o duras que se distribuyen tipicamente al-
rededor de un fibroma de mayor tamano llamado «tumor
real». La piel que los cubre es fina, atrofica; al corte tiene
un color amarillo rosado.

20. Manchas pigmentarias localizadas en los puntos de
Implantacion de los fibromas, y en las superficies recorridas
por los nervios de la piel afectados por la lesion fibrosa.

30. Induracion manifiesta de los filetes nerviosos de la
piel, que se la palpa en los trayectos nerviosos afectados por
el proceso de hiperplasia conjuntiva, al formar verdaderos
manguitos fibrosos que rodean al nervio afectado.

40. Trastornos psiquicos, manifestados por alteraciones

de la memoria, debilidad mental.
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HISTORIA CLINICA

L. M. 37 anos. Quitena. Raza blanca. Soltera. Empleada.

Antecedentes hereditarios.—Sin importancia.

Antecedentes personales.—En la segunda infancia fre-
cuentes brotes de urticaria. Las reglas comenzaron a los 15
anos; normales.

Desde 1925 se alteran fechas y tiempo de duracidon de
las reglas; anteriormente a ellas se presentan intensas cefa-
lalgias, mareos, nerviosidad, llamaradas de calor. Por la misma
epoca la enferma nota la presencia de pequeinos nodulos en
el cuello y quijada. No provocan ningun sintoma molesto.
Estos nodulos la inquietan, mas aun cuando nota que van
creciendo e invaden el pecho, la espalda y las raices de los
miembros superiores; algunos avanzan hasta la flexura del
codo.

En el transcurso de pocos anos los nodulos del tronco
y espalda han crecido notablemente, mientras que los de la
quijada y cuello han permanecido estacionarios. La enferma
se siente intranquila, nerviosa, concilia el sueno con mucha
dificultad. Durante el dia tiene sobresaltos, mareos, frecuentes
cefalalgias. Al terminar su trabajo se siente abatida, preocu-
pada. Se vuelve insociable. Busca la soledad.

Habiendo consultado a un colega, diagnostica sifilidis
papulosa, y somete a la enferma a un largo tratamiento an-
tiluético, sin ningun resultado.

Estado actual.—La enferma nos consulta el 27 de febrero
de 1936. Se queja de nerviosidad, irritabilidad, frecuentes
cefalalgias, vertigos; tendencia al aislamiento y la tristeza,
dificultad para el trabajo, desarreglos menstruales.

Picnica. Peso: 56 kilos. Temperamento neurdtico. Piel
clara, humeda, bien nutrida. Facies compuesta, mirada viva.
Actitud Intranquila.

La piel de la quijada, cuello, torax (Fig. 1), espalda vy
raices de los miembros superiores presenta nudosidades in-
doloras de consistencia blanda, al través de la que se sienten
Induraciones fibrosas. La piel de las regiones afectadas es
delgada, luciente, como atrofiada. Al corte las nudosidades
tienen una pulpa de color amarillo rosado, compuesta por una
substancia de apariencia gelatinosa.
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En la quijada el brote no es muy pronunciado. En el
cuello las nudosidades se muestran mas y mas prominentes,
a medida que avanzan a la raiz de la region. En el torax
son de mayor tamano. En la espalda se notan ya verdaderos
tumores (Fig. 2) pediculados muchos de ellos, al rededor de
los cuales se distribuyen nodulos de tamano y forma diferen-
tes: aplanados, redondeados y conicos (Fig. 3). Se nota ya
ligera hipercromia en la piel, de nodulos y tumorcitos de la
region baja de la espalda. En las raices de los miembros su-
periores nodulos aplanados, algunos de ellos invaden la cara
anterior del antebrazo, hasta la flexura del codo, en distri-
bucion muy distanciada.

La piel de las regiones afectadas es luciente, humeda, con
tendencias a la seborrea.

En las nalgas, caderas y tobillos se nota un exagerado
acumulo de grasa.

Sensibilidad de la piel®¢—Disminuida en las zonas afectadas.

Reflejos.—AuUmMentados.

orina.—NoO hay albumina, glucosa, ni cilindros.

Presion arterial.— Mx. 13. Mm. 6.

Diagnéstico.— Clinicamente diagnosticamos Neurofibroma-
toris cutanea o Sindrome de Reklinghausen. El estudio histo-
l6gico, que publicamos a continuacion, 'y la investigacion del
B. de Hansen, practicados por el Sr. laime Rivadeneira D.,
confirman nuestro diagnastico.

«Estudio histolégico de un nodulo cutaneo. (Figs. 4 y 5).»

Técnica:

Fij. Zenker. lIcl. Parafina. color: hematoxilina - eosina,
Giemsa y Ziel-Nelsen.

Observacion:

1. Epidermis: Sin alteracion.
2. Dermis: Corresponde a la formacion nodular ae una

zona fibrosa bien limitada con la regidon adyacente de la piel
sana, que avanza hasta ei cuerpo papilar y se continta por
bajo la dermis; en conjunto el aspecto es el de un ovillo. Los
nucleos de las fibras, de aspecto adulto, estan orientadas ha-
cia la epidermis, en la misma direccion de los nervios y ca-
pilares.
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Anotase tambien en el limite de ia region sana un filete
nervioso con vaina muy notable.

Ziel- Nelsen.—B. Hansen: negativo.

Diagnostico: Fibroma blando, originado, probablemente,
a expensas de las envolturas nerviosas. (Obsérvense las alte-
raciones de la sensibilidad cutanea). Neurofibromatosis cu-
tis (Reklinghausen).

Tratamiento.—La opoterapia pluriglandular y los sedan-
tes del sistema nervioso han logrado actuar favorablemente
sobre los trastornos menstruales, nerviosos y psiquicos de
nuestra enferma.

En el sindrome de Reklinghausen el Unico tratamiento
que da resultado para las lesiones cutaneas es el tratamiento
quirurgico, afirman los dermatologos.

El dermatélogo americano Ormsby, en su libro: Diseas
of the Skin, Edicién 1934, cita el buen resultado obtenido por
ciertos dermatologos americanos, con el uso de la Fibrolisina
en la enfermedad de Reklinghausen. Hemos seguido en nues-
tra enferma un tratamiento completo con Inyecciones intra-
musculares de Fibrolisina, cada dos dias, sin haber conseguido
resultado apreciable sobre nodulos y tumorcitos, por lo que
hemos optado por atenernos a la extirpacion por electrolisis,
método que nos estd dando cierto trabajo, pero que tiene la
enorme ventaja de no dejar huella, y con el que hemos con-
seguido exito completo para hacer desaparecer los nodulos
fibrosos en las regiones «estéticas».

Un nodulo localizado en el parpado superior izquierdo
venia dificultando seriamente su funcidon. Una sesion de elec-
trolisis, utilizando intensidad de 3 mil amperes, fué suficiente
para conseguir la disolucion del tumorcito. Ocho dias des-
pués no habia ninguna huella de él y el parpado plegaba
normalmente, no habiéndose presentado ningun trastorno ni
molestia inmediatamente después de la aplicacion.

En las regiones «no esteticas» la galvanocauterizacion
nos ha dado excelentes resultados, no dejando sino una ligera
huella rosada en el sitio de la lesion.

La extirpacion de todos los tumorcitos requiere un cierto
tiempo y bastante constancia. Nuestra enferma sigue actual-
mente en tratamiento.

Creemos que el tratamiento con «Fibrolisina» debe pre-
ceder a la extirpacion de los tumores, con el unico fin de
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Lamina i.— L0os nodulos diseminados en 1a quijada,
cuello y torax, no estan muy pronuncieos.
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Lamina 2.—Gruesos tumores, rodeados de pequenos
tumores satelites.
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L amiiia 3»—Polimorfismo de los nodulos fibrosos d
la espalda. Se nota ligera hipercromia en la
resricn lumbar.
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LAMINA 4.
Fegion sana.
U—Epidermis.
2.—Pelo con sus
vainas.
3.—Zona fibroma-
tosa.
4.—Vaso sangui-
neo.
5.—Filete nervio-
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i.—Nucleos de las fibras.

2.—Capilar sanguineo.
3.—C¢élulas eosino6filas.
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conseqguir la menor visibilidad de las cicatrices y el mejor
exito del tratamiento quirurgico que se elija.

Observaciones. El caso, con ser tipico, llama la aten-
cion por la casi ausencia de trastornos pigmentarios. En los
lugares como la espalda, en que se nota hipercromia de las
porciones de la piel afectadas por la fibromatosis, aquella es
muy discreta. Los restantes sintomas fundamentales del sin-
drome estan bien manifiestos.

Como sabemos, el pigmento cutaneo existe en la capa
fundamental de la epidermis, en forma de un pre-gigmento,
incoloro, la «melanina». Por la accion de la «tirosina», ela-
borada por las suprarrenales, este pre-pigmento, compuesto
por tres amino -acidos, se oxida y pierde agua, transforman-
dose en pigmento visible.

Los rayos solares y los agentes mecanicos, entre otros,
obran acumulando el pigmento cutaneo, como medio de de-
fensa de la piel. En la fibramatosis cutanea, la formacidn
de nodulos fibrosos en el dermis obraria como excitante me-
canico para que la hipercromia se produzca. Ademas, el
sistema nervioso interviene dicisivamento en |os trastornos
pigmentarios, influyendo en la distribucion del pigmento; es
por esto que en la neurofibromatosis cutanea, en que hay
degeneracion de los filetes nerviosos de la piel, la hipercromia
se manifiesta también por esta segunda causa, Que Se suma a
la primera, ya enunciada.

Con presentar proceso avanzado de fibrosis, en nodulos
dérmicos y en manguitos al rededor de los nervios, segun las
figuras 4 y 5, de cortes histologicos de la piel afectada de Ia
enferma que estudiamos, ésta presenta levisima hipercromia,
lo que indica que, en la neurofibromatosis cutanea los tras-
tornos de pigmentacion no estan en relacidon directa con las
lesiones fibrosas, pudiendo, como en nuestro caso, haber ac-
tivo proceso fibroso con leve proceso hipercromico.

La suprarrenal, elaborando la «tirosina» por su substan-
cila medular, trastorna su funcion cuancio hay proceso destruc-
tivo de esta substancia, o cuando hay desorden funcional
del simpatico abdominal, originandose asi la melanodermia.

Cabe suponer que intervienen dos factores principales en
la presencia de las manchas hipercromicas de la enfermedad
de Rekiinghausen: lo. trastornos fibrosos, in-sitium, y, 2o
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trastornos en la elaboracion de la «tirosina», dependientes de
la substancia medular de las suprarrenales.

Hay para pensar que, en los casos de neurofibromatosis
cutanea en que se conserva normal el funcionamiento de la
substancia medular de las suprarrenales, la formacion de man-
chas hipercromicas es muy discreta, siendo esta una de las

Interesantes observaciones que sugiere el caso que terminamos
de estudiar.




