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Sesién clinicopatoldgica

Femenino de tres anos de edad en estado
de coma con manchas cutaneas color café con leche
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RESUMEN

Paciente preescolar femenina de tres afios de vida, que
ingreso por el Servicio de Urgencias con 15 dias de evolu-
cién después de una caida con un traumatismo en region
occipital, con pérdida del conocimiento durante dos minu-
tos. Cinco dias después tuvo marcha atéxicay temblores fi-
nos en las extremidades. Cursd con deterioro neuroldgico
progresivo ingresando al Hospital Regional Militar de Ira-
puato con pérdida de lavision y vomitos, crisis convulsivas
ténico-clénico generalizadas acompafiadas de anisocoria,
pupilas arreflécticas, sin repuestaverbal ni aestimulos dolo-
rosos, se intubd y se trasladd por via terrestre al Hospital
Central Militar. A suingreso se confirmd el deterioro neuro-
l6gico grave y se observaron en piel més de 10 manchas de
color café con leche de mas de 0.5 mm de didmetro anivel de
abdomen y miembrosinferiores. Fue valoradapor € Servicio
de Neurologia Pediétricay Neurocirugia corroborando € es-
tado de comay muerte cerebral, con deceso 24 horas después
desuingreso. Serealiz6 €l abordaje diagndstico siguiendo las
guias propuestas por Eddy. Seidentificaron los signos, sinto-
masy datos del expediente clinico relevantes. Los dos signos
pivotes fueron estado de coma no-traumético y manchas café
con leche. Se realiz6 una blsgqueda de la literatura para iden-
tificar las estrategias diagndsticas més efectivas y eficientes
en este grupo de enfermedades. Como resultado del gjercicio
diagndstico seidentific aunaneoplasiadel sistemanervioso
central como la causa més probable del cuadro clinico. En
cuanto a las manchas café con leche la neurofibromatosis se
consideré como la causa mas probable. El estudio anatomo-
patol6gico corroboro € diagnostico de astrocitoma grado |11

A threeyear old girl with
non-traumatic coma and café au lait spots

SUMMARY

A three year old girl was admitted to the emergency de-
partment with a history of fall with head traumain the occi-
pital region with loss of consciousnessfor two minutes. Five
days after the fall she had motor ataxia, tremors, with pro-
gressive neurological deterioration, and was admitted to the
Regional Military Hospital in Irapuato with vision loss and
vomiting, generalized seizures with anisocoria, arreflectic
pupilsand no verbal or pain response She was intubated and
transported to the Central Military Hospital by ground am-
bulance. The severe neurological deterioration was confir-
med and more than ten café au lait spots of more than 0.5
mm of diameter were identified on the legs and abdomen.
She was assessed by a pediatric neurologist and a neurosur-
geon diagnosing coma and brain death. She died 24 hours
after admission. The diagnostic approach was done follo-
wing the sequence proposed by Eddy. Themost relevant signs
and symptoms were identified. The two pivotal signs were
non-traumatic coma and café au lait spots. A search of the
literature was done to identify the most effective and effi-
cient diagnostic strategies in the two groups of diseases. As
aresult of the diagnostic exercise a central nervous system
neoplasm wasidentified as the probable cause of the clinical
findings. With respect of the café au lait spots a neurofibro-
matosis was considered as the most likely cause. The anato-
mopathologic study confirmed a type Il astrocytoma (ana-
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(anapléasico), tumor del sistemanervioso central que se asocia
alaneurofibromatosistipo |.

Palabr as clave: estado de coma no-traumético, manchas
café con leche, neurofibromatosis, astrocitoma.

Caso clinico

Paciente preescolar de tres afios de vida, de sexo femeni-
no, trasladada del Hospital Regional de Irapuato, Guanajua-
to, el dia29 de marzo del afio 2002. Fue producto del tercer
embarazo, €l cual fue controlado no complicado, finalizado
por cesérea a las 40 semanas de gestacién, complicada
con aspiracion de meconio, ameritando su hospitaliza-
cion durante ocho dias, siendo dada de alta sin mas com-
plicaciones. Su desarrollo neuropsicomotriz fue normal,
su vacunacién fue completa segun la cartilla nacional de
vacunacion, nego alergias, hemotransfusiones y patolo-
gias que ameritaran su hospitalizacion. Sin antecedentes
familiares de importancia.

La paciente ingresd por el Servicio de Urgencias con un
cuadro de 15 dias de evolucion, que seglin el padre seinicié
después de una caida de aproximadamente 25 cm de altura,
sufriendo un traumatismo en laregién occipital, con pérdida
del conocimiento durante dos minutos. Cinco dias después
presentd marcha atéxicay temblores finos en miembros in-
ferioresy superiores acudiendo ala consulta con un médico
neurdlogo quien indica manejo con deflazacort sin ninguna
mejoria. Durante la siguiente semana presentd un deterioro
neurol 6gico progresivo caracterizado por somnolencia, adi-
namia e hiporexia, presentando el diade su ingreso a HRM
de Irapuato pérdida de la vision y vomitos, motivos por los
cuales se decidio su encame en ese nosocomio. Durante sus
primeras horas de hospitalizacién, la paciente presentd un
evento de crisis convulsivas toni co-clnicageneralizadas con-
troladas con diazepamy difenilhidantoina, observandose des-
pués la presencia de anisocoria, las pupilas arreflécticas, sin
respuestaverbal ni aestimul osdol orosos, decidiendo su oroin-
tubacion y traslado terrestre aun centro hospitalario de tercer
nivel, por no contar con € equipo necesario para su diagnés-
ticoy tratamiento.

Ingresd aeste nosocomio orointubaday apoyadacon pre-
sién positiva. Sus signos vitales y datos antropométricos re-
gistrados fueron los siguientes. Peso: 9.5 kg. (pc 25). Talla:
85 cm (pc 50). FC: 132 latidog/minuto. FR: 60 respiracio-
nes/minuto. TA: 84/52 (65) mm Hg. Temp.: 36.5 °C. A la
exploracion fisica, |as pupilas se observaron midridticas, sin
respuestaalaluzy € fondo de ojo con borramiento total de
las papilas. Con arreflexia 'y atonia generalizadas, sin res-
puesta a estimulos verbales ni nociceptivos. La exploracion
cardiopulmonar fue normal, asi como la exploracion del ab-
domen y genitales. Se observaron a nivel de la piel més de
10 manchas de color café con leche, la mayoria de mas de
0.5 mmdediametro distribuidasanivel de abdomeny miem-
bros inferiores.

REV SANID MILIT MEX 2003; 57(5): 331-336 332

plasic), acentral nervous system tumor that isassociated with
the type | neurofibromatosis.

K ey words: Non-traumatic coma, café au lait spots, neu-
rofibromatosis, astrocytoma.

Los estudios de laboratorio que se tomaron a su ingreso
reportaron una biometria heméatica con un recuento de leu-
cocitos de 5,100, a expensas de segmentados de 72%, linfo-
citos de 22%, bandas 0%; Hb: 14.3 g/dL, Hct: 41.5%y pla-
quetas de 335,000. Los electrdlitos séricos reportan un Na
de 136 mEg/L, K 3.4 mEg/L, Cade 9.9 mg/dL y Cl de 109
mEg/L. La quimica sanguinea reportd una glicemia de 168
mg/dL, creatinina de 0.3 mg/dL; la densidad urinaria de
1.003. Se le tom6 una radiografia simple de térax y simple
de abdomen, asi como una tomografia axial computarizada
de créneo.

Ingresd ala Unidad de Cuidados Criticos Pediétricos en
donde fue apoyada con ventilacién mecanica. Fue valorada
por el Servicio de Neurologia Pediédtricay Neurocirugia co-
rroborando €l deterioro del estado neurol dgico, persistiendo
laanisocoriay arreflexia de las pupilas, persistiendo €l fon-
do de ojo con borramiento total de las papilas asi como au-
sencia de pulso venoso. Se observl ademas la ausencia de
losreflgos ocul ocefdlicos, oculovestibulares, cornealesy tu-
sigeno-nauseoso, asi como atonia del esfinter anal. Se toma-
ron dos electroencefalogramas en 24 horas en los que se
observé la ausencia de actividad cerebral. La paciente pre-
sentd un deterioro de sus constantes vitales progresivo y fa-
Ilecié e dia 30 de marzo del afio 2002.

Abordaje diagnoéstico

El abordaje diagndstico que se utilizo se realizo siguien-
do las guias propuestas por Eddy en € articulo de revision
publicado a principios de los afios ochenta en el New En-
gland Journal of Medicine.! En este articul o, que es un estu-
dio observacional, se determind cudles eran los pasos que
los comentaristas clinicos expertos seguian para llegar aun
diagndstico a momento de presentar una sesion clinicopato-
I6gica

Para llegar a diagndstico presentado en este caso se Si-
guieron los siguientes pasos:

Primer paso. Agrupacion de los hallazgos

Laintencion de este primer paso es lade reducir el tama-
fio del problema mediante la identificacion de los signos,
sintomas y datos del expediente clinico mas relevantes para
agruparlos en complejos sintomético o sindrométicos, con
laintencion de encontrar una explicacion o causa a los ha
Ilazgos encontrados. En este caso, los hallazgos mas rele-
vantes que se consideraron fueron |os descritos en €l cuadro
1. Estos hallazgos fueron obtenidos tanto de los signos y
sintomas que presentd la paciente a su ingreso, asi como de



Femenino de tres afios de edad en estado de coma con manchas cutaneas color café con leche

Cuadro 1. Agrupacion de los hallazgos.

Preescolar

Ataxia

Crisis convulsivas

Deterioro del estado de conciencia

Sindrome de créneo hipertensivo

Manchas café con leche

TAC de craneo: Masa infiltrativa supratentorial
EEG: Ausencia de actividad eléctrica

los resultados de los estudios de gabinete que se le realiza-
ron a su ingreso.

Segundo paso. Seleccion de un pivote

El segundo paso se considera como €l més importante de
este gercicio diagndstico, y consiste en utilizar los hallaz-
gos previamente elegidos en e primer paso para sel eccionar
un sindrome o signo que consideramos esencial para poder
llegar a diagndstico definitivo.

En este caso los pivotes que se sel eccionaron fueron:

1) Estado de coma no traumatico: con base en el deterio-
ro del estado de concienciaque presenté lapaciente, asi como
los datos de créneo hipertensivo, €l cual condicioné a que
caiga en un estado de coma que ameritd su traslado a un
hospital de tercer nivel descartando mediante latomografia
de créneo una etiologia traumaética.

2) Manchas café con leche: éste fue un hallazgo a mo-
mento de la exploracion fisica pudiendo ser su significado
muy importante a momento de integrar algunos diagnosti-
cos sindrométi cos.

Con base en estos dos pivotes se realiz6 la blsqueda de la
informacidn con laintencion de sustentar nuestras afirmacio-
nes clinicas con las publicaciones més relevantes de lalitera
turamundial. Para esto, realizamos dos preguntas clinicas:

1) ¢En nifios con estado de coma no traumético, cuéles
son las posibles etiologias?

2) ¢Cudl es el valor diagndstico de las manchas café con
leche?

Hechas estas dos preguntas, se accesaron varias herra-
mientas de busqueda en Internet utilizando los términos
MESH: children, etiology y non-traumatic coma, asi como
la palabra de texto: café au lait spots, término utilizado
para referirse a las manchas café con leche. Se accesd
Medline-Pubmed (Clinical Queries), New England Jour-
nal of Medicine, OVID, MdConsult y libros de texto de
pediatriay neurologia.

Tercer paso. Generar una lista de causas
El tercer paso consiste en utilizar |os pivotes previamente

seleccionadosy formular unalistadelas posibles causas que
podrian explicar o llevarnos a un diagnostico utilizando la
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literatura obtenida durante la blsqueda de informacion. En
€l caso del estado de coma se buscaron las posibles causas
que pudieron haber desencadenado el estado de comano trau-
matico asi como la frecuencia con la que se presentaba el
mismo en los nifios preescolares. La lista de causas que se
formul 6 fue la propuesta por Swaiman? (Cuadro 2) y lafre-
cuencia con la gque se presentan estas patologias se obtuvo
del estudio poblacional realizado por Wong,® en € que se
determind en una poblacion de 284 nifios laincidencia, etio-
logiay €l resultado de pacientes con el diagnéstico de coma
no traumético. De éstas, |as etiol ogias mas frecuentes fueron
infecciones, causas desconocidas, epilepsias, traumas, intoxi-
caciones, alteraciones metabdlicas, ateraciones congénitas
y otras dentro de las que se encuentran las neoplasias del
sistema nervioso central.

Con respecto a segundo dato pivote que seeligio, lalista
de patol ogias que se asocian ala presencia de manchas café
con leche es extensa, siendo las mas comunes | as citadas por
Tekin*y Landau® en sus articulos de revision (Cuadro 3).

Cuarto paso. Depurar la lista de causas

Utilizando la informacion obtenida de la historia clinica
y de los estudios de laboratorio y gabinete se fueron descar-
tando las posibles patologias que se consideraron en lalista
de causas, previamente formuladas. En €l caso del estado de
coma las causas posibles se eliminaron de |a siguiente for-
ma, seglin su frecuencia de presentacion:

1) Infecciones: no existié ninglin antecedente de un cua-
dro infeccioso previo a la hospitalizacién de la paciente y
tampoco se encontraron datos sugerentes de un proceso in-
feccioso activo en los estudios de |aboratorio de ingreso.

2) Trauma: con € estudio deimagen tomografico se pudo
descartar esta posibilidad, ya que en el mismo se observaba
la presencia de una masa infiltrativa cerebral.

Cuadro 2. Lista de causas para el estado de coma.

Estructurales-Intrinsecas Metabdlicas-Téxicas

Trauma
Neoplasias
Enfermedades vasculares
Infecciones focales
Hidrocefalia

Hipoxia-isquemia
Alteraciones metabdlicas
Venenos o toxinas
Infecciones
Alteraciones paroxisticas

Cuadro 3. Lista de causas de las manchas café con leche.

Ataxia telangiectasica
Sindrome de McCune Albright
Esclerosis tuberosa
Anemia de Fanconi
Sindrome de Bloom
Sindrome de Silver-Russell
Sindrome de Leopardo
Neurofibromatosis
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3) Venenos o toxinas. no existié ninglin antecedente de
una posible ingesta de alguna sustancia venenosa o toxica.

4) Alteraciones metabdlicas: los estudios laboratoriales
a su ingreso se encontraban todos dentro de los limites de
los valores de referencia

5) Hipoxia-isquemia: no hubo ningln antecedente de un
evento hipéxico, y lainstalacion del estado de comafue pro-
gresivo.

6) Enfermedades vasculares. nuevamente las iméagenes
de la tomografia de craneo no mostraban datos sugerentes
de alguin accidente vascular.

7) Hidrocefalia: lasimagenestomogréficas mostraban una
hidrocefalia compensatoria, secundaria a la masa infiltrati-
va, siendo aquella poco probable como la causa del estado
de coma.

8) Alteraciones paroxisticas. dentro de éstas, las epilep-
sias se podrian descartar ya que no existian antecedentes de
crisis convulsivas.

Realizada estaval oracion de cadaunadelas posibl es cau-
sas del estado de coma, |a causa mas probable fue la presen-
cia de una neoplasia del sistema nervioso central, la cual si
se podia considerar tanto por lasimagenes tomograficas (Fi-
gura 1) como por la presentacion clinica del estado comato-
SO progresivo de la paciente.

Con respecto a las manchas café con leche y a las posi-
bles causas que podrian explicar su presencia, se fueron des-
cartando las diferentes patologias de la siguiente forma:

1) Ataxia-telangiectasia: esta patol ogia se caracteriza por
la presencia de telangiectasias cutdneas y oculares, ademas
de acompafiarse de ataxia cerebelosa y de alteraciones in-
munoldgicas; clinicamente se descartd esta patologia a no
presentar ninguno de los datos antes mencionados.

2) Sindrome de McCune-Albright: este sindrome se aso-
cia con ateraciones endocrinol 6gicas y una displasia fibro-
sa poliostética, mismas que la paciente no presentaba.

3) Esclerosis tuberosa: se caracteriza por alteraciones
multiorganicas, retraso mental, manchas hipopigmentadasy
tuberosi dades cal cificadas periventriculares. Se descart6 esta
posibilidad diagndstica por |a ausencia de estas caracteristi-
cas en la paciente.

4) Anemia de Fanconi: esta patol ogia se presenta con una
anemia aplésica, alteraciones dseas, renales y oftdmicas,
alteraciones que la paciente no presento.

5) Sindrome de Bloom: los pacientes con este sindrome
cursan con fotosensibilidad, baja talla, inmunodeficiencias
y altos indices de malignidad, datos ausentes en la paciente.

6) Sindrome de Silver-Russdll: la paciente no tenia ante-
cedentes de retardo en el crecimiento intrauterino, ni altera-
ciones Gseas, ni asimetrias, caracteristicas de este sindrome.

7) Sindrome de LEOPARD: no se observaron manchas
lentiginosas, alteraciones el ectrocardiogréficas, hiperteloris-
mo ocular, datos sugerentes de estenosis pulmonar, anormali-
dades a nivel de los genitales, retardo en € crecimiento ni
sordera que son las caracteristicas clinicas de esta patol ogia.
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Descartando todas estas posibilidades la neurofibroma-
tosis queda como |la causa mas probable que se caracteriza
principalmente por la presencia de manchas de color café
con leche en nimero mayor de seisde mas de 5 mm de di&
metro, las cuales se observaron a realizar la exploracion fi-
sica de la paciente.

Quinto paso. Seleccién del diagndstico clinico

Unavez redlizadala depuracion de las posibles causas, 1os
antecedentes, |as caracteristicas clinicasy lasimagenestomo-
gréficas dejan como la causa maés probable de esta enferme-
dad a una neurofibromatosis del tipo 1 asociada a un tumor
del sistema nervioso central. Esta Ultima asociacion se pudo
corroborar y ampliar con los estudios anatomopatol 4gicos:

Comentario de Patologia. En el Departamento de Anato-
mia Patol 6gica se realizé el estudio postmortem en el cuer-
po de una preescolar del sexo femenino. A la apertura de
cavidades Ilam6 la atencion el tamafio y laasimetriadel ce-
rebro, en el que serealizaron cortes coronalesy seidentificod
con mayor detallelaasimetriade |os hemisferios a expensas
del aumento del volumen del hemisferio izquierdo con rela
cion a derecho que mostraba edema cerebral. En el hemis-
ferio izquierdo en la cara dorsal se identifica aplanamiento
de circunvolucionesy borramiento delos surcos, se observé
una neoplasia infiltrante difusa que producia pérdida de la
interfase sustancia gris-sustancia blanca, que se extendia
desde €l I6bulo frontal e involucraba la rodilla del cuerpo
calloso, masas grises centrales (putamen, globus palidum,
nuicleo caudado y tdlamo), y se extendia a los |6bul os tem-
poral y parietal. Esta neoplasia tenia bordes infiltrantes y
mal definidos de consistencia blanday con zonas hemorra
gicas (Figura 2). El resto del parénquima cerebral muestra
datos de hipoxia (cerebro de respirador). Se identifico, ade-
mas, hernia del cingulo, quinta circunvolucion temporal y
amigdalas cerebel osas.

Figura 1. Tomografia axial computarizada de craneo. Se observa hidro-
cefalia compensatoria y la presencia de una masa ocupativa en la region
frontotemporal derecha
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El corte histol6gico de esta neoplasia muestra gran celu-
laridad, matriz fibrilar y proliferacion vascular (Figura 3), a
mayor aumento las células son grandes y pleomérficas, con

Figura 2. Pieza patolégica. Masa cerebral neoplésica

Figura 3. Corte histopatolégico. Se observa aumento de la celularidad,
matriz fibrilar y proliferacion vascular.

nucleo hipercromatico, abundantesfigurasde mitosisy enla
matriz fibrilar se observan ovillos eosinéfilos que se agluti-
nan formando fibras de Rosenthal .67 Se realizaron reaccio-
nes de inmunohistoquimica, las cuales fueron positivas para
proteina fibrilar glial &cida y proteina S-100, la vimentina
fue negativa. A consecuencia del gran efecto de masa que
producia esta neoplasia, se observé en €l tallo cerebral he-
morragia en astilla o hemorragia de Duret. En € resto de
Organos y sistemas Unicamente observamos datos anatomi-
cos del estado de shock como son necrosis tubular aguda,
hipolipoidizacién de corteza suprarrenal y congestion visce-
ral generalizada.

Con los datos anteriores seintegraron los siguientes diag-
nosticos anatomicos finales: 1) astrocitoma grado 111 (ana-
plasico) enlaclasificacién delaOMS; 2) hemorragia secun-
dariaen €l tallo cerebral; 3) herniadel cingulo quintacircun-
volucion temporal y amigdalas cerebelosas y 4) datos
anatémicos del estado de shock.

Sexto paso. Validacién del diagnéstico clinico

La enfermedad de Von Recklinghausen o neurofibroma-
tosis de tipo 1 es una alteracion autosdmica dominante que
Se presenta en aproximadamente uno de cada 3,000 indivi-
duos y afecta atodas |as razas, uno u otro sexosy se puede
presentar en todas las edades. El gen identificado para este
sindrome se encuentra en € cromosoma 17g11.2, pero es
poco lo que se conoce sobre las bases bioldgicas de este
padecimiento, lo cual conllevaaun dificil manejo por ladi-
versidad de sistemas que pueden ser af ectados, haciendo que
un seguimiento adecuado de estos pacientes sea aun mas
complicado.t En 1988, un panel de expertos Ilegd a un con-
senso en cuanto a los criterios diagndsticos de este padeci-
miento (Cuadro 4).°

Sin embargo, a pesar de estos criterios, su aplicacion en
todos los pacientes no ha sido posible, ya que en los nifios
menores de ocho afios se considera que hasta en 46%, estas
manifestaciones clinicas alin no se han presentado, haciendo
gue lapresenciade algunos de estos datos sea suficiente para
sospechar el diagnostico y realizar un seguimiento adecua-
do.” En el caso de esta paciente, ella solamente cumplia con

Cuadro 4. Criterios diagndsticos del I nstituto Nacional parala Salud de los EUA para neurofibromatosis tipo 1.

6 0 més manchas café con leche de 5 mm de didmetro en prepliberes y més de 15 mm en pacientes posplberes.

2 0 més neurofibromas de cualquier tipo o un neurofibroma plexiforme.

Efélides en laregion inguinal y/o axilar.

2 0 més nédulos de Lisch (Hamartomas en €l iris).

Gliomas épticos.

Alteraciones 6seas: displasia esfenoidal o adelgazamiento de la corteza ésea con o sin pseudoartrosis.

Familiar en primer grado con los criterios antes mencionados.

DeBellaK. Use of the National Institutes of Health Criteriafor Diagnosis of Neurofibromatosis 1 in Children. Pediatrics 2000; 105(3): 608-14.
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el primer criterio diagnéstico que era la presencia de mas de
10 manchas color café con leche, lamayoriade masde 5 mm
de diametro, signo que obligd a sospechar en e diagnéstico
yaque alostres afios de edad solamente 60% de | os pacientes
presentan dos 0 més de los criterios diagndsticos publicados
por € NIH.® El resto de las manifestaciones no se observaron
al momento de explorar ala paciente y algunos como la pre-
sencia de los nédulos de Lisch no se detectarén.

En cuanto ala presencia de un tumor del sistema nervio-
so central, la neurofibromatosis del tipo 1 es una enferme-
dad con una predisposicion a desarrollar malignidad hasta
en 5% de los pacientes siendo los tumores tanto malignos
como benignos del sistema nervioso central (SNC) los més
comunes.®° Seguin laliteratura revisada, en 2-15% de estos
pacientes se puede desarrollar un astrocitoma antes de los
cinco afios de vida.'** Este tumor se considera como el més
frecuente en |os nifios de tres a cinco afios de vida segun la
Organizacion Mundial parala Salud, con una frecuencia de
hasta 50%, y de éstos el pilocitico es el mas frecuente hasta
en 33%.812

Esta elevada asociacién de los astrocitomas en los pa-
cientes con neurofibromatosis del tipo 1 se puede explicar
ya que en esta patologia se ha demostrado que € producto
del gen de la neurofibromatosis tipo 1, la neurofibromina,
tiene similitudes tanto estructurales como funcionales con
las proteinas activadoras de la GTPasa (GAPs), las cuales
regulan lafuncion de un protooncogén, el p21-ras, el cua se
haimplicado en el control de crecimientoy ladiferenciacion
celular. Lacapacidad delaneurofibrominaderegular al p21-
ras sugiere que la pérdida de esta proteina puede conllevar a
un crecimiento celular descontrolado y a la formacién de
tumores. En la neurofibromatosis de tipo 1, las mutaciones
somaticas que aparecen dan como resultado la pérdida de la
neurofibromina, 1o que propicia la proliferacion celular in-
cluyendo la de los astrocitos y la formacién de astrocito-
mas's,lo

Con todo lo antes comentado, una neurofibromatosis del
tipo 1 complicada con laformacién de un tumor del sistema
nervioso central del tipo de los astrocitomas es €l diagndsti-
co final de esta paciente. La agresividad del tumor en este
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caso no es lareglaen estos pacientes, en los cuales las tasas
de supervivencia son hasta de 72% a cinco afios de segui-
miento, y en el caso de los astrocitomas de bajo grado (pilo-
citico y fibrilar), que son los més frecuentes, existen estu-
dios en los cual es después de un seguimiento a seis afios se
observo tazas de sobrevivencia de hasta 97%.'21 El segui-
miento alos familiares de la misma es de sumaimportancia,
ya que la posibilidad de que uno de sus hermanos padezca
estamismaenfermedad esmuy alto, y estaclaro que el éxito
de cualquier tratamiento en esta patologia depende de un
diagndstico temprano, lo cual mejorael prondstico asi como
la calidad de vida de estos pacientes.
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