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INTRODUCERE.

- Maladia lui Recklinghdizsen formeazd un vast ca-
pitol de patologie, incdt in acest modest studiu nlam
pretenfia sd tratez complet o chestiune atdt de mare §i
‘. de dificild. Am céutat sd sintetizez cunogtinfele gi teoriile
mai importante asupra etiologiei, patogenezei, simpto-
matologiei gi formelor clinice ale acestei afecfiuni, mai
«ales in manifestdrile ei dermatologice. Am folosit-cazu-
rile clinice din serviciul Clinfcei Dermatologice din Cluj.
- Tin si mulfumesc pe aceastéi-eale Diui Director al aces-
tei clinici, Profesor Dr, C/ Tdtaru, precum si colaborato-
rilor Dsale, Dlui Docent €inioca si Dlui asistent Cirlea,
pentru amabilitatea, ce au avut-o-pundndu-mi la dispo-

zifie materialul de care dispuneau, pentru desvoltarea

«acestul scurt studiu.



9 BOALA LUI RECKLINGHAUSEN.

- Istoric.
Conceptiile noul asupra bolii, Anatomia patologica.
Simptomatologia — tratament. Cazuri clinice din 1919—1936.
, Concluzii.

Istoric. Boala lui Recklinghausen cu complexul ei patolo-
gic intereseazii aproape toate specialitijile medicinei, in pri-
mul rand insi pe neurolog si dermatolog. Complexul acestei
afecfiuni n'a fost pe deplin Iimurit nici in ziua de azi. Clinic
boala se caracterizeazi printt’o triadd simptomatici constand.
din tumori cutanate 4i nervoase si plici pigmentare. Alecfiu-
nea apare in vérsta \ancd la 12 ani, se crede ci e congeni--

" tald. Primele descripjiuni-ale bolii lui Recklinghausen le gi-
sim in 1814, scrise de Waltor. Kaposi susiine insd, cd primele
cercelri s'ar datori\ lul Ludwig-si Tilezius din 1793. Autorii.
francezi Landowsky, Prerre Marie, Feindel g. a. fac nume-

" roase cercetdri asupra aeestor manifestiri morbide, cunos-
cute sub nume de neurofibromatoza generalizald. Aulorii ger-
mani contribue §i ei la aceste cercetiiri, meritul principal ii
revine lui Recklinghausen, Acest autor in memoriul siu din:
1882, in care di o descriere aminun{itd si o inlerpretare pa-
togeneticd mai acceptabild, stabileste un tablou clinic, care a
rimas aproape neschimbat pin¥ in ziua de azi, in afari de
cateva completdri. Pierre Marie trateazii despre acest subiect
la lectiile de Clinici Medicald in 1894. Landowsky tot in ace-
lag an adaogi la complexul patologic petele pigmentare de:
culoarea cafelei cu lapte. In aceasta perioadd boala se consi-
dera exclusiv cutanatd, caracterizati prin tumori subcutanate,
pldci pigmentare si molluscum. Adeviratul cadru al mala-
diei se completeazd atunci cand se constatd coexistenta si legi-
tura ei cu afecfiunile nervoase. Recklinghausen a numit acea~
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sla boali neurofibromatoza generalizati, bazandu-se pe pre-
zenfa tumorilor fibromatoase de origina nervoasi yianume din
tesutul conjunctiv al nervilor cutanati periferiei. Boala a
'mai avut multe numiri neurofibromatoza pigmentard, fibroma
molluscum, dermofibromatoza; dupd concepfiile mai noi se
«chiami neuroectodermatoza sau neuroectomesodermatoza;
«dupi autorii francezi terminul din urmi ar fi mai potrivit,
«demonstrand origina mesenchimatoasi a tumorilor.

CONCEPTIILE NOI ASUPRA BOLIIL Etiologia maladiei
Iui Recklinghausen nu e precizatd pand azi. Se admiie cd ar
fi o boald de sistem pe o baz# congenitald. In multe cazuri s’a
constatat o legiturd hereditard. In aceste cazuri s'a formulat
teoria congenitald, pentru care pledeazy faptul ca boala apare
imediat la naslere, in prima copilirie, mai rar la pubertate si
vérsta adulti, cidnd s’ar putea-diagnostica tardiv tumorile,
icari apdruserd mai de rault, pentruck destul de des aceste tu~
mori sunt situate profund si nu se pot diagnostica imediat la
:aparilie. Spre deosehire de tumori, pigmentaliile totdeauna
prezente, sunt de origina congenitald. Frecvente observatii au
dovedit aparifia bolii la mai mul{i membri ai aceleiasi familii.
Asllel este cazul femeii E. D:din observafia clinicd 1, mama,
fata §i biiatul prezentau semnele maladiei lui Recklinghausen.
Virkow a publicat un caz, in care-boala a cuprins 3 generafii.
Teoria endocrind este susfinuti de Chauffard, Brodie si Re-
villod, cari demonstreazi defecte glandulare frecvente la bol-
mavii cu maladia lui Recklinghausen. Alt fapt, care pledeazd
pentru aceasta teorie este eficacitatea tratamentului opotera-
pic. Dup# autorii germani, Arzt §i Zieler, se incrimineazi ti-
roida, hipofiza §i suprarenala; dup# autorii francezi mai
Trecvent afectati e glanda suprarenald explicandu-se astfel
turburirile pigmentare. Dupii Michael ar avea o genezi endo-
-crindi vegetativil. Teoria neoplazicd cauti si explice geneza
‘principalelor leziuni din boala lui Recklinghausen, cari toate
-derivd din ectoderm, printr'’o malformatiune inifiali a ecto-
dermului. Se admite o oprire in desvoltare sau diferite turbu-
TAri in cursul desvoltérii acestei foite embrionare. Dupi Du-
‘rante ar fi o supraactivitate a celulelor segmentare produ-
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candu-se astfel neoformafiuni. Feindel, Oppenheun, Hirsch,
P. Marte, Couvelaire susiin ca tumorile ar [i manifestiri se-
cundare ale unei sliri patologice anterioare a organismuilui;
ele apar in urma lraumatismelor.

Anatomia patologicd, In privinja punctului de plecare al
neoformafiunilor lumorale existi o mare divergen{d de pa-
reri inlre aulori. Rokilanski considerd ca punctul inijial este
{esutul spatiilor intercelulare prolunde ale dermului; Virkow
explici desvollarea tumoriler din invelisul celular al ghemu-
rilor adipoase subcutanale. Chauffard §i P. Marle suslin cd
ar lua nagtere din inveligul conjunctiv -al organelor hipoder-
mice. Dupi Recklinghausen punctul de plecare ar fi la nive-
lul tecii ccnjunclive a nervilor. Un fapt ce pledeazd
pentru aceasta ar fi prezenfa fesutului conjunctiv in tumori,
eviden|iabild prin colorafia lui Van Gieson. Dupd Verokay e
vorbi de un proces de natura ectodermicd cu punctul de ple-
care la teaca lui Schwan, constatdndn-se ca celulele neoplazice
fac parte din teaca lui Schiwan, ar {ibrele tumorale sunt iden-
tice cu fibrele nervoase. In 1908 Verokuay combate origina
conjunctivd a tumorilor si propune si le numeasca neurino-
me. Dupi Bard §i Durante celula inijiald ar fi neuroblastul
periferic, adicd celula segmentard-a fibrei nervoase. Lhermile
in 1916 giseste celule de lip central 5i conchide ca tumorile
provin' din' fesut nervos embrionar helerotopic. Gaucher sus-
{ine ca tumorile ar lua nastere din orice porliune conjunctivé
a regiunilor profunde dermice sau cele superficiale hipoder-
-mice cum ar fi: {esutul dermic propriu zis, ghemurile adipoa-
se hipoderimice, invelisurile conjunctive ale foliculilor pilosk
ial‘e glandelor cutanate si ale nervilor. Aceasla ar [i o accep-
fiune mai largi a genezei conjunctive, spre deosebire de alft
-autori, cari-se refer# la o porjiune strict definitd a (esutului
‘conjunctiv. Teoria fibromaloasi a fost apirati in 1914 de
"Herzheimer, Roth, Penfild si Gray. In 1931, Penfild, accep-
tand teza lui Mallory, (Fibroblastome perinervoase) crede ci
-aceste tumori 1au magtere din’fibroblastii ‘tecii nervilor. Na-
geolte susline cd tumorea pleaci din teaca lui Schwan, con-
-sideratd ca o neuroglie perifericH, fir4 {esut conjunctiv, ceea~
ce justifici denumirea de schwanoame, dupi Masson, gliome
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periferice dupi Lhermite, Leroug, Cornil, Roussy sau neuro-
glimatoza in loc de neurofibromatoza, pentruci s'a gasit frec=
vent o structurd identicd cu a gliomelor. Neuroectodérmoza
s’a numit in 1924 de citre [. Roger, sau neuroectomesoder-
moza. Acesla din urmi e un termen mai potrivit din punct de
vedere genelic. Macroscopic triada simptomatici a maladiei
lui Recklinghausen se caracterizeazii, precum am mai spus
prin: lumori nervoase, tumori cutanate §i pldci pigmentare.
Structura microscopic# a tumorilor dupi descrierea clasica a
lui Rokitanski, ‘Weed, Unna, Kaposi are ca elementul predo-
minant {esutul conjunctiv fibros, Densilatea acelui {esut varias
zd cu varsla tumorii; cu cit o tumorid e mai veche, cu atat [esu~
tul ei conjuncliv e mai dens, Acest fesut cuprinde vase i ane-
xele pielii ca peri, glande sebacee si sudoripare in slare nor-
mald. Uneori se evidenliazi si fibre nervoase cu teaca lui
Henle. In unele tumori s’au gisit {ibre nervoase ganglionare
de tip central, producand aga zise ganglioneurome sau gliome
periferice (Knauss, Benelce, Dumas).. Cateodatd pe langd fe-
sulul conjunctiv fibreos, se.poale evidenfia [esut mucos saur
grisos dind neurolipome sau neuromixome. Astfel se com-
bate teorfa lui Recklinghausen|=ea \|esutul fibros conjumcliv
esle unicul, ce intrdl \in constitulia tumorilor din boala lui
Recklinghausen, cdci existd asa zise pseudoneurome formate:
din fesut fibro-mixomatos, Sau-ehiar sarcomatos, desvoltat in
detrimentul {esutului interstifial al nervului. Virkow. clasificd
neuromele in 3 grupe: neurome pure, mixte §i false. Dupd
autorii' clasici, tumorile primilive ale nervilor se impart in:
tumori diferenfiale, nediferen(iate §i conjunctive. Kriege,.
Knauss, Finoti neagd existen{a tumorilor difereniate. In ceea~
ce priveste cele nediferenfiate, pirerea autorilor diferd. Scoa-
la din Lyon le crede de origina pur nervoasi, cu punctul de
plecare- din teaca lui Schwan; majoritatea autorilor, insd le
considerf de natura conjunctivi cu variante de fibrome mi~
xome, sarcome. Dup# cercetirile lui Duranie, in evolutia le-
ziunilor se observi, 2 perioade; prima perioada se caracteri-
zeazd printr'un proces de regresiune si proliferare cu frag-
mentarea mielinei §i disparifia cilindraxului, cu multiplicarea
nucleilor si a corpuhu protoplasmahc Perioada a doua — de
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transformare __ se caracterizeazi prin diferite modificiri ale
elementelor embrionare, producindu-se astfel mielome mie-
linice saw amielinice san pseudoneurome. - o
Leziunile pigmentare s'ar datori alteré’u'nv ‘terminaiilor
nervoase simpatice, fiecare paltd fiind pr‘o':dusa .de aflterarea
firisorului simpatic regional. Alteratiunile smmp-atl-culul se ma-
nifesty prin depoztiri anormale de pigment din care r-e.zultva
petele pigmentare. In afard de pete rpigmentz_lre, se mai gi-
sesc in tabloul simptomatic al maladiei Recklinghausen 1}_1§‘te
pete albicioase albistrui; acesiea sunt datorite unei atrofii o-
cale a epidermului gi-a corpului papilar.’

SIMPTOMATOLOGIA. Clinic boala lui Recklinghausen
prezinld o simplomatologie bogatd, ciici in afard de cele 3
simptoame principale, witerior s’au descris multe alte semne
clinice, cari dau complexe morbide dintre cele mai variate.
Un al IV-lea simptom principal a fost descris de Charpentier
in 1884. El constd in’ turburdri generale si semne de degene-
rescen{d, observate in évolulia acesleiafecliuni. Primele mani-
festiri ale bolii sunt petele pigmentare circumscrise sau difu-
ze. Ele se localizeazi in diferile piirli/ ale corpului, uneori in
regiuni simetrice. Culoarea Jor-varjazii; cele linere sunt de
culoarea cafelei cu lapie, cele vechi au culoarea mai inchisé.
Ele nu proemini din nivelul pielii, dar uneori la acel nivel
putem giisi niste rezistenfe tumorale, cari se reduc la o pre-
siune ugoard, Dupi dimensiuni, H. W. Siemens le gruneaza in
pete mari cu margini rolunde, suprafaja neleds, culoarea mai
inchisi asa zigii _ naevi spili __ si petele mici de culoare gal-
bend mai deschisd, numile si pele elelidiforme. Spre deose-
bire de efelide, aceste pete se prezintd §i in locuri unde nu se
exercitd influenfa luminei solare ca in axile sau la cingiloare.
Aceste turbur#iri pigmentare pot fi discrete sauw formeazi pla-
carde regionale intinse, simetrice. Pelele pigmentare se pot
-asocia cu pete atrofice de-o culoare albicioasi. Pe langi ace-
ste pete, cari pot sd constitue unicul simptom al afecliumii,
mai frecvent in formele fruste, se gisesc foarte Trecvent nevi
‘anemici, mevi verucosi, hemangiome, limfome, xantome. Pe
aceste ele pigmenlare, in centrul lor pot apare neoformafiuni
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tumorale, insd nu intotdeauna, cici tumorile pot apare sepa-
ral. Tumorile se intind pe tot sistemul nervos periferic —_ for-
me generalizate sau pe fraieclul unui singur nerv sau trun-
i«chiu nervos cutanat in formele localizate. In ceeace priveste
distribulia pe corp se observi cazuri cu leziuni diseminate pe
«corpul intreg cu o predilecfie pentru regiunea cefalici, stern

Maladia lui Recklinhausen, Observatia 11l

:abdomen, spate. In formele localizate se intdlneste [recvent
agezarea lumorilor de-alungul nervilor cutanali mai ales in-
tercostali. Pe extremiti{i numirul leziunilor este mai mic. Lo-
calizarea pe fala palmard si plantard esle excepfionald. Tu-
morile nervoase se pol localiza profund pe mucoasa bucala,
limba, palat, laringe; ele dau un aspect inestetic bolnavului,
mai ales cand se giisesc in locuri vizibile. Dimensiunile tumo-
rilor variazii dela mirimea unei gimilii de ac, pand la un
«cap de copil. Consistenla lor este moale, pseudofluctuenti. Ele
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se reduc la presiune manualii §i se mobilizeazd usor. Pi'elea
la nivelul lor riimane neallerald. Pe langi aceste tumori vizi-
bile, in profunzimea organelor se giisesc altel'e, cari se‘ diag-
noslicd mai frecvent la aulopsii. Ele se localizeazd mai frec-
vent pe slomac, intenstin, pleura, pericard, periloneu. Tumo-
vile nervoase se mai pot localiza la nivelul riddécinilor spinale,
miiduva, encefal, meninge, nervii cranieni. mai frecvenl audili-.
vul, apoi patelicul exceplional pe trigemen, molor.ocmlar ex-
tern si hipogles. Evolujia tumorilor nervoase variazd; unele.
cresc inconlinuu si foarte lent allele se resorb, lisand la acel
nivel pielea increlili cu depresiuni liniare sau pigmentiri si
macule atrofice albdstrui.

Tumorile culanale sunt diseminate pe inlreg corpul cu
exceplia extremitii|ilor; apar in majoritatea cazurilor dupi -
pigmentare prealabild. Sunt lumori dermice; tipul lor e mol--
luscum, dup# Virkow. Ele pot {i mici proeminenle, asezate pe:
o bazi maij largi — moltuscum/sesil, sau pediculate, rotunde,.
ovalare sau piriforme. Au o censisten(i moale alard de parlea
cea mai proeminenli; care de chicein e 'mai duri. Epidermul .
deasupra lor este neled, catifelat; adeseori intact. Tumorile:
sunt mobile sub epiderm. Ele aderd de derm sau hipcderm.
In ce priveste tumorile 1pari, se-observid pe langd consislenla
lor moale, ci ele pol \{i/impinse din sacul epidermal prin ga-
tul sacului in profunzime, sacul ‘epidermal figurdnd ca un fel
de pungi in care este agezati lumora. Evolulia bolii nu este
uniformé. In majoritatea cazurilor evolu(ia esle fcarle lenti.
In acest caz unele lumori se resorb, allele riman stalionare
sau cresc foarte incet. In alte cazuri dup# o perzisten(i lungd
a catorva tumori, incepe o eruplie lumorali generalizatd si
bolnavul sfarsesle prin cagecsie. Unele tumori se malignizeaza.
Se citeazi cazuri cind o tumorg creste mai intens, pe cand
altele riman mai mici. In acest caz tumora cea mare se chia-
md, tumora regald a lui Baudel, iar celelalte sunt tumorj sa-
telite. Dintre forme clinice deosebim in primul rand formele
clasice, in cari mai multe simptome pledeazi pentru maladia lui
Rechlinghausen §i formele fruste, cari sunt mai frecvente i
pubertate si in majoritatea cazurilor sunt oligosimptomice. Una
din formele fruste o constitue sindromul lui Lesche, caracle-
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J-lza[ p11n plgﬂlenldl’l efelidiforme, nevi, pete de culoarea- ca-
felei cu lapte asociale cu un infantilism somatic si p51chic, cu
turburdri. in metabolismul apei si sirurilor. Scoala franceza
acceptd maladia " lui Reckhnghausen in forma clasicd ge--
neralizatf sau localizald, iar pe de altd parte admite existen{a
tumorilor isolale, cari nu sunt decét forme §i varietd{i cu to-
pografia restransi ale aceleasi maladii, In formele generalizate
clasice, se alinge simultan periferia, terminafiunile cutanate
si neuraxul. Aceasta form# e destul de rarid. Marino-Martin
publici 25 de cazuri observale, la cari se adaogi cazurile pu-
blicate in curand de Courtois, Pillard, Cornil si Kissel. Sub
forma compleli se injelege asociarea formej dermatologice
cu cea neuraxicil. Printre formele discciate — neuroglioma--
loza periferici __ se observii numeroase varietii|i, rlecare din.
elemente prezintdndu-se izelat sau asociat. Tumorile gliale-
sunt mai mult sau mai pulin _extinse, in unele cazuri se pre-
zinldi ca neurome plexifornie. O alld formé clinicd este dato--
ritd afecliunii tumorale a'sislemului nervos periferic de ori-
gina schwaneriand. Mai [fecvent se prezintd asociafii ale for--
melor dermalologice cii. tumorile netrvoase viscerale la cec,
la stomac sau inleslin.”S'au, ohservat tumori generalizate ale:
lanfului simpatic. O formni, diseciatd ar fi neurogliomatoza
centrald. Tumorile localizate la méaduvé, encefal, meninge evo--
lueazil frecvent cu epilepsia esenfiali sau deficit intelectual,
in raport cu istologia corticald, Alteori se poate observa iper--
lensiunea craniani cu alura rapidi, mortald. Maladia lui Reck--
linghausen se complici foarte frecvent cu malformafiuni din
partea scheletului ca alteraliuni osoase si articulare, kifosco--
liozd. Foarle frecvente sunt turburirile nervoase combinate cu:
casecsie, lurburiri psichice si somatice. Deficitele psichice au-
fost semnalate de Charpentler in 63% din cazuri. Se caracte--
rizeazd prinir'o sciidere a inleligenfei, memoria mai len‘esﬁ',
greoaie, apatie, mai rar depresiune; unele cazuri din contrid’
prezintd irilabilitate excesivd cu .perversiuni. monale. S’au-
Jmenfionat cazuri de imbecilitate si neurastenie. In maladié
Jui Recklinghausen se pot observa defectele fizice, rezultate~
din diferite malformafiuni localizate la craniu, urechi, din{i,.
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oase, ceeace ar pleda pentru origina qistrofi-cé d.e .n_.alura.ecto-
.dermic# a acestei afecfiuni. Turburirile de Senilbllllale §1 mo-
tricitate se prezinti cind tumorile se deéfvolta pe traiectul
‘nervilor, astfel se inregistreazd hipoestezii, parestezii turbu-
réri trofice, paralizii, paraplegil. _S’?u des.cr%s fo-r"me de boala.,
lui Recklinghausen asociate cu siringomielie, vsm-dr-on_}_‘tq lui
Brown-Sequard etc. Foarte frecvent se -obs‘er\_fa- turburdri en-
docrine. Lewin citeazi un caz tipic de insuficiena suprare-
nalei si-a hipofizei, caracterizatd prin'slﬁl)rrg fizicd cu de-
ficite psihice. Astfel vedem ca boala lui l'iecklmghau'sen are o
-simptomatologie caleidoscopicd, predormnélmd de‘ sigur tria-
da simptomalici tipici. In aceste cazuri dlagnosh-c.;ml e usor.
In cele monosimptomatice, forme fruste abortive diagnosticul
‘e mult ajutat prin anlecedenle colaterale. Diagnosticul cel
mai ugor se face in localizdri tumorale la njv-e_lul nervilor
‘periferici, spre deosebire de localizéri centrale, cand e foarte
.greu de diagnosticat. Formele cele mai frecvente sunt cele
generalizate, in al doilea rdnd vin cele localizate pe terito-
‘riul unui nerv saw trunchiu nervos.

" DIAGNOSTICUL DIFERENTIAL in formele cu tumori
vizibile se va face cu: :

a) lipome, sunt tumori benigne localizate cu predileclie
Pe spate, ceaf#i, pol si alingii dimensiuni enorme, sunt mai
“pufin numeroase, )

b) chistele sebacee, prin examen hislologic;

v ¢) nevus molusciform, e congenital, nu creste, sunt pufini
la numir;

d) fibrome simple;

e) miome;

) tumori maligne cc.;

y g) afecfiuni inflamatorii cronice lepra, tuberculoza, sifilis,
"au fiecare un tablou morfologic si istologic caracteristic;

h) dermatoliza vera e afecfiunea congenitala; se caracte-
‘rizeazd prin pielea relaxati in regiunea palpebrali, faciali,
~venlrald inferioar¥, genitald, atirnind in jos prin propria ei
-greutate. In boala lui Recklinghausen fenomenul dermatolizei
‘esle secundar; el se produce in urma regresiunii tumorilor;
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pielea riméanénd destinsd, perde legitura cu fesuturile sub--
jacente.

Prognosticul nu e grav quod ad vitam, in ceeace priveste -
starea generald, bolnavii se debiliteazd, unii devin neuraste-
nici. Prognosticul se agraveazi in caz de degenerescen{i ma--
lignd a tumorilor.

Tratamentul. In aceasta afecliune are rol numai trata-.
mentul paliativ, cel etiologic n'a dat rezultate pani acum. In
Clinica Dermatologicd din Cluj s’au aplicat injec{ii de fibnoli- -
zind, pansamente cu peplon 4%, injec{ii subcutanate de Na
cacodilat in doze crescande incepand cu 0.10 cc. pani la 0718 .
cc. Concomitent cu acest tratament medicamentos, se face
Roentgenolerapia, expunandu-se succesiv diferite pirfi atinse -
ale corpului. Dup# Roenlgenoterapie s’au observat amelioréri
evidente prin regresiunea velumului tumorilor. In cazuri cu
insuficien{e glandulare se aplici opoterapia care este dease- -
menea eficace. Interveniiile chirurgicale se indici atunci,
cand tumorile devin jenante-prin volumul lor sau produc di- -
formild(i disgralioase, cand sunt localizate mai ales pe fati.
Se citeazd inlerventii chirurgicale, in cdri s'au extirpat trun- -
chiuri nervoase pe o‘intindere apreciabild, fard si producid
deficiente func(ionale in-acéea regiune.

Cazurile clinice de boala lui Recklinghausen, Ficand cer- -
celiiri in registrele Clinicei Dermatologice din Cluj, incepand
cu anul 1919 si pani la 1936, am gasit in aceasta perioada nu- -
mai 5 cazuri ale acestei maladii. Dupd o statistici facutd de -
DI asistent P. Cirlea, se poate vedea ca frecvenfa acestei boli
variazd dupd ani astfel in 1919 nu se giseste niciun caz ca si
in 1920. In 1921 se observd 1 caz; in 1922 iarisi 1, in 1923 -
sunt 2 cazuri. Un singur caz am mai gisit in primdvara anu- .
Jui 1936. Contrastand cu teoriile clasice, cari susfin ca boala
atinge mai mult sexul masculin, am g#sit un singur birbat, . -
celalalle 4 sunt femei de diferite varste.
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Observatinni clinice asupra cazurilor cu boa]a‘ Jui
N Recklinghausen, prezentate i trat.ate la* Clinica
Dermatologicd din Cluj: o o

sl

OBSERVATIA L Bolnava E. D., in etate de 44 ani,, se prezinty
.in serviciul clinicei la 14 Decembrie 1921. Antecedente heredo-colate-
" rale fira importanti. A avut 6 nagteri normale. P J"{ma nagtere a fost
" mai grea (copilul moare dupd 18 ore). Fata cea mal mare a bolnavei
".are 18 ani si e sinidtoasd. O alti fati de 11 ani prezintd, dupid spu-
r.sele mamei, niste nodozilifi pe spate; un biaiat de 9 ani are un nevus
- mare. Bolnava neagi bolile venerice.

Debutul si isloricul bolii. Boala actuali dateazi de 20 de ani.
_Primele simptoame s'au manifestat prin cateva tumorete diseminate
" mai mult pe partea anterioard §i posterioari a trunchiului. Tumore-
- tele evoluau foarte lent, firi simpioame subiective. In ultimul timp
Cnumirul lor a crescut, iar in' ultimele 2. siptimdni se prezintd un
. prunit gereralizat, fapt, ce determini pe bolnavi si vind la con-

sultatii clinice.

Starea prezentd. [Statura © mic# Musculatura si  tesulul
adipos bine conservate. Bolnava.este prea agili pentru varsta el Ure-
tra, glandele lui Bartholin, uterul; sistemul 'ganglionar nu prezintd
nimie patologic. Leziunile caracteristice le prezinti pielea. Pe intreaga
-suprafaili a corpului sunt, diseminate numeroase tumorete. Midrimea
- lor variazi dela un bob de.meiu pani da dimensiunile unei nueci. A-
ceste tumorete piriforme si pendulare au o consisten{d moale, un con-

" {inut pseudofluctuent, ce se poate reduce intr'o oarecare misurii in
{esuturile subjacente, prin presiunea manuald. Pe fata antericard a

"“toracelui §i la nivelul mameloanelor se gisesc cateva tumori mai
mari, de-o consisten{i foarte moale, ele sunt sensibile, dovedind un
proces acut la acest nivel. Leziunile de altfel au un aspect poli-
morf, ardtand diferite faze ale bolii. Leziunile incipiente se prezintd

" «a nigbe pigmentatii neregulate, de culoare violacee-bruni inchisi. La
leziuni mdi evoluate, in centrul petei pigmentare apar niste neofor-
" matiuni, cari progreseazi foarie lent. Nu se observi o concordanii
Prea mare fintre varsti si dimensiunile tumorilor; unele dureazi de

18—20 de ani si abea ajung la mirimea unei alune, firs a fi asa de
Tamolite ca altele mai mari §i de-o varsti mai taniri. La cateva tu-
mori se observii o strangulare a pedicolului, urmadli de uscarea i cit-
derea fesutului neoformat, fenomenul confirmat si de bholnava. Acest
fapt se poale constata de altfel din cicatrice si leziuni active inei, de

.




15

. po pewte.e abdominal si torace. Bolnava nu acuzi alte simptoame su-
biective decat prurit si sensibilitate la nivelul tumorilor maj mari,
. .ramolite.
) Tratamenl. 1 se fac mai multe biopsii dinh diferite regiuni ale
_corpului, excizandu-se por fiuni din tumori si din macule. Se trimite
bolnava, la Clinica Chirurgicali pentru operatia tumorilor inflamate
mamelare. Dupi operalio se trimite la pansament tot la 2 zile. In fie-
care 2 zile i se fac injectii iniravenoase de fibrolisin cite 2 cc. si pan-
-.samente cu pepton 4%. Unele tumori recidiveazdi dupi excizie si de-
-vin dureroase; acestea se cauterizeazii cu lapis si se face pansament
_ou peplon 4%. Bolnava piriseste clinica la 17 Martie 1922, fiind in-
CAr'o stare mulf ameliorati.

OBSERVATIA 1II. Bolnava F. S. de 33 ani, necésiitoritd, de pro-
fesiune croitoreasi. Parintii au murit de maladii necunoscute de bol-
- nava. Au -fost 14 copii in familie, 10 au murit in prima copildrie. Bol-
~-nava este ultimul copil. La varsta de 7 ani a suferit un traumatism
- {a-cdzut) ramanand cu o kifosceliozi. In copildrie a suferit de scar-
latin#i, febra tifoidi, acum 2 ani de gripi. Prima menstruatie i-a a-
. pirut 1a 13 ani, {ine 3 zile firii inconvenienle. Bolnava neagi nasteri
-avorturi, boli venerice.
Istoricul bolii acluwale. Aeum 10-ani i-au apirut niste tumorete
‘mici, diseminate pe intreg corpul, cari insi nu-i cauzau nicio neplice-
re, In prezent acuzii dureri «e cap i sensibilitate la nivelul urechii
" drepte. :
Starea prezentd. Statura micii, riu desvoltati si nutritd, tegu-
. mentele palide. Uterul, uretral, ganglionii normaili. Pe inlreg corp, sunt
- «liseminate nizie tumorete de diferite dimensiuni. Ele se localizeazii
. cu predilec{ie pe (rajectul merviler superficiali mai mult pe extremi-
. Litile inferioare. Mirimea variazi intre dimensiunea unei giimiilii de
~a¢ ¢i cea a unui ou. Leziunide sunt proeminente, bine delimitate de
tesuturi vecine, au forma hemisfericfi, unele sunt pediculate, acope-
rite de piele fini- catifelati de culocare bruni. Consistenta iumoretelor
6 moale. Unele au o slabii tendinti de proeminare a pielii, avind o
. consisten{ii moale, chisticii. La atingere pielea pare giuriti in locu-
. rile corespunziioare Ileziumilor, ce se reduc la o presiune manuali
. usoaridl. In regiunea lombari stingi se giiseste o tumori durid la pal-
. pare, mobild, deci neaderenti de {esuturile subjacente, nedureroasi,
. deo-marimea unui ou e giscii. O tumorit asemiiniitoare de dimen-
siuni pufin mai mici. se giiseste sub mamela stangi, Bolnava prezintd
kifcseolioza si peelum carinatum. La otoscopie nu se giiseste nimicz
patologic; o prescurtare usoari a audiliei osoase de ambele parti.
Reacfia Wassermann pozitivii. . )
» .Decursul _bolii. Bolnava riimane in clinicii 6 zile. I se di sirop
Kalii sulfogajacol. Se face biopsia din mana dreapti. Bolnava piri-

v
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cu condifia si vind [la tratamentul

inica la cererea proprie, ; :
s tarea bolnavei e ameliorati usor.

ambulator. La piirisirea dlinicei S

OBSERVATIA IIL Bolpava R. R. necﬁsé;tori'tzi, in varsta de 22
ani. Antecedente heredo-colaterale fird importantd. Antecedente per-.
sonale: prima menstruatie la 14 ani, calitativ s ca,ntx-‘tatw normaly,.
Bolnava meags boli infecto-confagioase §i venerice. Boala actualy da-

ani.

et g?cn?ea prezentd. Statura polrivitd. Nulritd bine, desvoltatd nor-
mal. Ureira, glandele lui Bartholin, uterul, ssitemul ganglionar sunt.
aormale. Bolnava prezinti leziuni cutanate, ce intereseazi spatele $l
abdomenul, maj puiin extremitifile. Leziunile au un caracter poli-
morf; cele tinere au aspectul unor macule de culoare rosie-bruni, for-.
ma rotundi sau ovalari. In centrul unora din aceste macule, al celor:
mai vechi, so prezinti niste neoformatiuni tumorale de o consistents
mai durd in unele locuri, in -altele cu o pseudo-fluctuentii mai ales:
pe fala posterioary a trunchiului. Leziunile se grupeazi cu preditectie-
de-allungul nervilor intercostali~Desvoltarea §i aparitia acestor tumory
se face simetric pe stern,-abdomen gi/membrele superioare. Cele de pe
membrele superioare sunt mici gi‘mai putin numeroase, localizate pe:
trajectul nervilor cutamaii. Leziunile tumorale alterneazd cu pete al-
bistrui diseminate. Aceste fenomnene patologice mu prezinti simptoa-
me subiective.

Bolnava intrd in servigiul-Clinicei Dermatologice la 13 Aprilie-
1923, I se aplici un tratament-alternativ de/Na cacodilat 0.05 subcu-
tand si Roentgen treptat expunandu-se porliuni diferite ale corpului.
Se incepe cu expunerea spatelui, apoi pe piept hipocondrul drept ete.
Dup# roentgenoterapie se observd amelioriri prin regresiunea tumo-
rilor. Bolnava pirdseste serviciul intr'oc stare ameliorati la &
Tulie 1923, pentru ca si reintre la 20 Septembrie al aceluias an. T se
continud, tratamentul de Na cacodilat zilnic 0.05. Din 24 Septembrie
se fac iradiatii de Roentgen pe piept; bolnava prezinti virsituri dup#
aceasta sedinfd. A doua zi i se di Na cacodilat; in zilele urmitoare
se continud cu Roenigen Pe spate, abdomen, gambe, coapse. Bolnava
piiriiseste din nou serviciul elinicei la 6 Octombrie 1923. La 27 Octom-
brie, bolnava iarisi se indoarce la clinicii pentru continuarea trata-
mentului. I se injecteazi subcutanat Na cacodilat 'm doze crescAnde:
3 zile cate 0.10 cc.,, 6 zile in continuare 0,15 oc., alte 6 zile 0,18 cc. Con-
comitent i se aplici Roentgenul, pe care bolnava i1 suporti mai bine,.
tumorile regreseazii. Bolnava piriseste clinica intr'o stare ameliora-
td, cu leziuni tumorale regresate in mare parte, persistind usoare pig-
mentatii si leziuni cicatriciale.

_ OBS',ER-VATI-A IV. Bolnava B. P. 48 ani, miritati, ocupatie cas-
nicd. Pirin{ii morti, are 2 frati si o sord, nimeni n'a suferit de-o hoa-
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11 aseminiiloale. In antecedente personale, in copilirie a suferit de
maladie, — acum 4 ani a prezentat dureri abdominale gi peritonitd.
Menstruati la 17 ani, durata 56 zile, la intervale neregulate. A avut
3 nasteri, primul copil a murit in virstd de 7 luni, ceilalfi doi triesc
si sunt siindtosi. Bolnava neagid bolile venerice. :

Debutul i istoricul bolii acluale. Boala actuali dateazd din
1916, cand bolnava observid aparijia unor pete pigmentare pe git,
umir si bratul stang. In 1923 ii apare la inceput o singuri leziune
sub -aspeclul unui neg mic, care ridmdne stafionarid catva timp, ca
apoi si apari mai multe leziuni diseminate pe intreaga suprafati a
corpului.

Starea prezentd. Statura mijlocie, bine nutritd si desvoltati. Pie-
lea prezinld o afeciiune localizati pe partea stangd a corpului, inte-
resand fata, regiunea mandibulard, preauriculari, retroauriculari,
partea stingd a gatului, umirul sting, omoplatul sting, partea
stangi a pieptului, brajul stang, regiunea ombilicald a abdomenului.
Cateva leziuni rislee se observi pe regiunea retroauriculari dreapti
si pe braful drept. In aceste regiuni se observi o usoard pigmentatie
a pielii datoriti unui mare numiyr 'de pele pigmentare gilbui-brune
cu aspectul pistrugido;r. Pe acest fond se prezinti o serie de leziuni
proeminente din mnivelul pielii, niste noduli si\tumorete de dimensiuni
foarte variate dela gimiilie de ac la. bob de linte, maziire, pand la méi-
rimea alunei. Acesle leziuni au, ooforma robundi sau ovalard, cu mar-
gini bine delimitate. Unele din -ele sunt- pediculate, atarnand, altele
sunt sesile, avind o bazdi de insertie mai largi, usor centuratid. Con-
sisten{a lor este moale dand, sensatic unor pungi goale, altele mai
consistente fibroase maij dure in''interior si la bazi. Pe piept si pe
abdomen se observii nisle pete violacee livide, rotunde sau neregulate
situate mai profund in interiorul pislii sau proemini usor. La palpa-
re sunt moi, deprimindu-se usor sub deget, ce intri intr'o cavitate
mici ca prin inel cu o bazi mai rezistenti. Subiectlv bolnava nu
semnaleazi mnimic. In prezent bolnava e in menopauzi. Bolnava se
prezinti in serviciul clinicei la 1 Iunie 1935.

I so face biopsia si se constati urmitorul tablow hls:t.ologlc
gpidermul e atrofic, dedesubt se vid noduli, destul de bine conturati,
formati din tesut asemiiniitor cu cel conjunctiv, nuclei ovolari. Mulie
capilare. Dispozitia nucleilor se prezinti frecvent in bande spiralate.
Diagnosticul e meurofibromatoza dupd Institutul de Anatomia Pato-
logicd Cluj. Dupi biopsie holnava e subfebnili. Peste cateva zile bol-
‘nava prezinti leziuni erizipalatoase pe fa{i si se transpune la sectia
infectioasii la 18 Iunie, la 1 Tulie e transpusi inapoi, Bolnava piri-
seste serviciul Clinicei Dermatologice la 3 Iulie 1935. I s'a ficut un
_iratament de Roenigen.

OBSERVATIA V. Bolnavul F. I. de 55 ani, cis#itorit, plugar, se
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interneazi in serviciul Clinicei Dermatologice 14 6 Tunie 1936, cu diag.

i rofibromatoza Recklinghausen. Nemodermita a orga-
SHEGIL 06 RENRare tecedente heredo-colaterale fird impor-
nelor genitale. Piodermie. Antecede . laria la 12 ani. 1
tan{i. ln antecedente personale se sen‘ma-lveaza m«aﬁ I ; . 108 n
1944 a avut o intoxicajie gastro-intestinald. In _191. a awvut turburiri
ooulare, Neagd boli veperice. In timpul rézboiului a suferit de pe-
dxculo;é;ala actuald. Jn 1912 ii apare o tumord pe coapsa slingi. In
1920 i-au apirut leziuni de vitiligo progresiv dela picioare in sus spre
cap. De-acum 3 ani prezinti mancirimi ugoare la nivelul pielii scro-
tulwi, dupi spusele bolnavului ar fi sulrvemt. din rdceald. 'Me'mcaa*uuea
se atenua la grataj. In ultimul an mancirimea _.a, devenit insuporta-
bilj. La sfatul unui medic bolnavul intrg in clinicd, dupd ce in prea-
labil i s'au dat niste alifii §i injectii.

Starea prezenid. Statuna inaltd, bine nudrit si desvoha}. La exa-
menul pielii se giisesc leziuni simetrice pe partea extansorlf: a ante-
bratelor la gitul madinii, pe dosul madinilor, pe brale, in regiunile su-
prascopulare, regiunile drochanteriene, pe.scrot, pe fata ventrali a pe-
nisului, in regiumea interfesierd, in regiunile poplitee, pe fetele an-
terioare ale gambelor. Leziunile acestea /sunt\albe depigmentate incon-
jurate de zone hipenpigmentare, avind forma neregulati. In mijlocul
placardelor se giisesc pete hiperpigmentare de mirimea unor boabe
de meiu i mai mari, Pielea/la agcest nivel este usor atrofici, Disemi-
nate pe intreg corpul dar mai ou seami pe trunchiu se observii o serie
de pete pigmentare de diferite maérimi; rolunde si ovalare, fird alte-
rafiuni tegumentare. Pe flancuri’ si in jurul gatului de-alungul co-
loanei veriebrale se observi o serie de tumorete, proeminente, dela
mirimea unei gimilii de ac, panyi la aceea a boabelor de porumb;
ele au consistenia moale de culoare brung inchisd, unele pe o bazi de
insertie mai laty, altele fiind pediculate. Peo fata antero-externy a
coapsei stangi se giisesec 2 tumori mai mari, cea superioari avand
mirimea §i forma unui ou de porumbel, cea inferioari a unui ou de
gascd, Aceste tumori sunt localizate sub piele, au consistenta duri
sunt mobile, firs si prezinte alteratiuni inflamatorii ale pielii dela
acest nivel, De-alungul coastei a IX-a drepte, din linia axilari mij-
tocie, pani la articulatia condro-costald se palpeazi o serie de tumori
cu o localizare destul de profundd, cu aceleasi caractere ca si tumo-
rile de pe coapsi. Mirimea lor variazi intre acea a hobului de po-
rumb si a unei nuei. In regiunea simetrici din partea stangd se ob
servil de asemenea o serie de tumori de dimensiuni maj mici. Tumori
-asemiiniitoare se gisesc in regiunea occopitaly, occopitostemporall stg.
"si regiunea suboocipitali, Pielea, scrotului, a regiunii inguino-scro-
tale este imgrosatﬁ,, infiltrat¥, formand un placard intins in jurul or-
ganelor genitale; santunile pielii la acest nivel sunt adéancite, ddnd un
-aspect de mozaic. Po suprafata acestui placard se gisesc o serie de
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eroziuni superficiale acoperite de cruste galbene si hemoragice si o
descuamatie usoari. Subiecliv bolnavul prezinti la acest nivel un
prurit chinuitor. Completindu-se alte examiniri clinice, se constatd
ca RW, in sange o negativi, in lichidul cefalo-rachidian RW pozitivi.
Urina nu prezinti nimic patologic, Bolnavul intrj in Clinica Derma-
tologicii la 6 Tunie 1936. I se aplici un tratament antipiodermic si a-
nume Calciu bromat intravenos cite 5 cc. peste o zi. In intervale i se
injecteazi cédte 5 cc. autosinge, prima dati, apoi cantitatea de sange
cresto la 7.5: 10 cc. Contra neuro-fibromatozei i se aplici un trata-
ment cu Roentgen, expunandu-se succesiv diferite por{iuni ale cor-
pului. Bolnavul piriiseste clinica la 22 Iunie 1936, usor ameliorat.






Concluziuni

Din studiul cazurilor noastre, precum si din acelea
publicate de majoritatea autorilor rezulti:

1. Boala lui Recklinghausen este o afec;iune rara
de origini con"emtm]a apare mai fr«ecvenrt in varsta
amaa‘é

2. Dintre concep[u]e mai noui asupra patodenezel
cea mai plauzibild ar fi aceea; care adimite o genezi neu-
roectomezodermici.

3. Amatomo-patologic, boala se caracterizeazii prin
prezenia tumorilor diseminate pe intregul corp. La exa-
menul histologic se constati in ele prezenta {esutului
conjunctiv fibros, mucos, mixomatos, in asocialie cu di-
ferite elemente ale tesutului nervos:

4. Tabloul clinic prezintd o simptomatologie foarte
bogati, variind dupi forme tipice sau fruste.

5. Tratamentul afectiunii este paliativ.

6. Intr’o perioadi de 17 ami, la clinica dermatolo-
gicii din Cluj s’au observat 5 cazuri, dinfre care numai
unul e de sex masculin, contrastind cu teoriile clasice,
dupi care boali s’ar prezenta mai frecvent la birbafi.

Vizuti si bund de imprimat.

Presedinte: = Decan:
Prof. Dr. C. Tdtaru Prof. Dr. D. Michail
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