NEUROFIBROMATOSE

Doenga é frequente,
mas é desconhecida

As neurofibromatoses sao desordens neu-
rocutaneas de origem genética, consideradas
raras. Mas, de acordo com a Associacao
Mineira de Apoio aos Portadores de Neuro-
fibromatose (AMANF), os casos da doenga,
no Brasil, atingem entre 60 a 80 mil pessoas.
Segundo um dos membros da diretoria da
AMANE Luiz Oswaldo Carneiro Rodrigues,
“as neurofibromatoses sdo mais comuns, gra-
ves e controldveis do que se imagina”.

As doencas sao conhecidas pela pre-
senca de manchas café-com-leite, neuro-
fibromas cutineos e neurofibromas pro-
fundos. Sao consideradas potencialmente
graves, porque envolvem o crescimento
desordenado dos tecidos, ocasionando
tumores que podem resultar em deformi-
dades cuténeas e dsseas, surdez, cegueira,
tumores cerebrais e doengas cardiovascula-
res, neoplasias malignas e morte prematura.

Embora nem todos os pacientes com
neurofibromatose apresentem as compli-
cagdes mais graves, todos os pacientes com
NF e suas familias sofrem com a incerteza
sobre o seu futuro, devido a progressao im-
previsivel da doenca, além da possibilidade
da transmissao da NF a seus descendentes.
As informacdes sao do Centro de Referén-
cia em Neurofibromatoses do Hospital das
Clinicas, ligado a Faculdade de Medicina
da Universidade Federal de Minas Gerais.

S&o trés os tipos de desordens neuro-
cutaneas: a neurofibromatose tipo | (NF1),
neurofibromatose tipo 2 (NF2) e schwano-
matose, cada uma com uma caracteristica.
A causa da doenca é uma mutagio nova
no cromossomo 17 (NFI1) ou 22, na NF2
ou uma mutagao antiga transmitida pelo pai
ou mae. Metade dos casos sdo mutagdes
novas e 50% sao mutacgdes herdadas.

A NFI, a mais frequente delas, acome-
te, na infancia, | de cada 2.500 nascidos.
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A incidéncia é quatro vezes maior que o
Diabetes Mellitus (1/13.000). Segundo a
National Institute of Health — agéncia go-
vernamental do departamento de satde
dos Estados Unidos, os critérios para o
diagndstico de certeza da NF1 sao:

* seis ou mais manchas café com leite
no pré-pubere e no pds-pubere;

* dois ou mais fibromas de qualquer
tipo, efélides (sardas) em dreas de dobras;

* displasia da asa do esfendide ou da
cortical dos ossos longos;

* dois ou mais nédulos de Lish;

* glioma dptico e um ou mais familiares
de primeiro grau do paciente com diagnds-
tico de neurofibromatose.

Jd a NF2 acomete uma em cada

25.000 pessoas e apresenta-se geralmente
na terceira década da vida. As principais

caracteristicas clinicas sao sinais de zum-
bidos e perda de audicdo e equilibrio,
causados por tumores bilaterais do nervo
acustico.

Finalmente, chegamos ao terceiro e Ulti-
mo tipo de neurofribromatose: a schwano-
matose, cuja principal caracteristica clinica
¢ dor intensa e incapacitante. A causa sao
tumores nos nervos periféricos, que devem
ser retirados cirurgicamente.

As neurofibromatoses sao doengas gra-
ves, mas é praticamente impossivel preve-
ni-las. Por ser hereditéria, significa que as
pessoas com a mutagdo genética devem
considerar o risco de transmissao da doenca
quando pretendem ter filhos. E mesmo se
todos os portadores evitassem filhos, isto
nao evitaria que surgissem novas mutagoes,
que representam metade dos casos.




