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Neurofibromatosis NF1

- skvrny café au lait 99 %; jiz v novoroz. véku 32%
- neurofibromy 85 %; napr. plexiformni nf.

- Lischovy noduly 55 % - az od Skolniho véku

- gliom optiku 33 %

- nadory u NF1 jsou prevazné benigni
- objevuji se:
v perifernich nervech
(schwannomy, plexiformni neurofibromy)

° v CNS
(gliomy - pilocyticky astrocytom grade 1).




Abnormality p-VEP : vina P100 (%)
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Zobrazeni MR : mista hyperintensit T2 (%)
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Relativni ¢etnost s arcsin transformaci
vyznamny rozdil lat P100 a gliom & HC (p<0.001) > dalsi zmeny
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Souvislost p-VEP a MRI1-patologii nervus opticus
i hyperintensit v prubéhu zrakové drahy
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BAEP a hyperintensity T2 (pac.)
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Neurofibromatosis NF1 a BAEP

- shoda ¢etnosti :

abnormality viny (patologie BAEP) a
hyperintensnich lozisek v mesencefalu

- léze: demyelinisacni typ
ztrata rychleji vedoucich viaken

- - porucha myelinu
- [éze neurond s rychlejsimi vliakny axont
v oblasti hyperintensnich
loZisek T2 vaZenych obrazi MR1 mozku



Neuropatie asociované s NF1

- difusni periferni neuropatie

- pauko- nebo asymptomaticke, jen elfyz.
- sensitivni, motoricko-sensitivni

- korenové znamky - superposice

- subakutni a chronické PNP

- demyelinisacni s axonalnimi zmeénami

- axonalni neuropatie

- asociace PN a velkych korenovych neurofibromt
a podkoznich neurofibromu

- vetsSi morbidita a mortalita, spinal. komplikace, MPNST
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