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Neurofibromatoosi 1:n suuri syopaalttius
edellyttaa valpasta seurantaa

Neurofibromatoosi 1 (NF1) on useille sydpdtyypeille altistava vallitsevasti periytyvd monen elimen
oireyhtymd. NF1-potilaan sydpdriski muuhun vdestdon verrattuna on kaksinkertainen, ja 60 %
potilaista sairastuu syopdan elaménsd aikana. NF1:een liittyvid syopia esiintyy paljon jo lapsuudessa.
NF1-potilaiden tyypillisimpid syopid ovat aivojen ja ddreishermoston kasvaimet, joista jalkimmaisid
esiintyy jopa tuhatkertaisesti muuhun vdestoon verrattuna. Myos esimerkiksi rintasydvan riski on suuri
jo 30-vuotiailla naisilla. NF1:ssa@ syopdan sairastumisen ika poikkeaakin huomattavasti vdestostd, ja
useimpien syopien ennuste on huonompi kuin vdestdn vastaavissa syovissd. Ennusteen parantamiseksi
syovat tulisi 10ytda ajoissa, mika edellyttda potilaiden ja ladkdrien tietoisuutta syopadriskista seka NF1-

potilaiden aktiivista seurantaa.

yypin 1 neurofibromatoosi (NF1) on

vallitsevasti periytyvi monen elimen

oireyhtymd, joka on noin yhdelld kah-
destatuhannesta syntyvisti lapsesta (1). Noin
puolella potilaista kyseessd on uusi mutaatio
ja puolella tauti on peritty vanhemmalta. Suo-
messa NF1 on diagnosoitu noin 1500 hen-
kilolli, mutta osa varsinkin vanhemmista tai
lievioireisista potilaista on yha
vailla diagnoosia. NF1:n tun-
nistamista on vastikdan kisitelty
Aikakauskirjassa (2).

NF1:n diagnoosi perustuu
kliinisiin ~ kriteereihin, joista
tirkeimpid ovat ihon maito-
kahvildiskit ja neurofibroomat.
NF1:een liittyvit myos esimerkiksi taivealuei-
den kesakot, nikéhermon gliooma ja neuro-
fibromatoosille tyypilliset varikalvon kyhmyt,
niin sanotut Lischin nodulukset. Thon neu-
rofibroomien lisaksi NF1-potilailla esiintyy
pleksiformisia neurofibroomia, jotka kasvavat
suurten hermojen ympirilld ja voivat muuttua
pahanlaatuisiksi. Mielenkiintoista ja potilaan
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Tyypin 1 neuro-
fibromatoosi
suurentaa syopa-
riskia ja huonontaa
syovan ennustetta

seurantaa helpottavaa on, ettd ihon neurofib-
roomat eivit koskaan muutu pahanlaatuisiksi.
Muun muassa osteoporoosi, luuston epamuo-
dostumat, oppimisen ja tarkkaavuuden vaikeu-
det, puhehiiriét sekd monet sy6vit ovat NF1-
potilailla muuta viestoa yleisempii (3).

NF1 aiheutuu mutaatiosta kromosomissa
17 sijaitsevassa NF1-geenissd, joka koodittaa
kasvunrajoiteproteiini neurofibro-
miinia (4). Noin S %:lla NF1-po-
tilaista tavataan NFI-geenin mik-
rodeleetio, jossa potilaalta puuttuu
koko NFI-geeni sekd joukko ym-
pardivid geeneji (S5). NFI-geeni
on hyvin suurikokoinen, siind
on noin 60 eksonia, ja sen koko
alueella tavataan haitallisia mutaatioita. Syn-
nynndinen NFI-geenin vaurio esiintyy aina
vain toisessa alleelissa, ja geenin toinen alleeli
on terve. Kun neurofibrooma kehittyy, myos
toinen alleeli vaurioituu Schwannin soluissa
(6). Neurofibromiini ja monet proteiinit ovat
vuorovaikutuksessa, mutta neurofibromiinin
tunnetuin rooli on Ras-signalointireitin aktii-
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KUVA 1. Syovan ikdaryhmittainen ilmaantuvuus neurofibromatoosi 1 (NF1) -potilailla tuhatta henkilovuotta koh-
den (yldkuva) ja vastaavan ikdiseen vaestoon suhteutettuna (alakuva) (9). NF1-potilaiden syovan ilmaantuvuus
pysyy suurena lapi eldmdn, mutta vanhemmissa ikéluokissa ero muuhun vdestoon pienenee. Alakuvassa NF1-
potilaiden havaitut sydpatapaukset on jaettu vastaavassa henkildajassa vaestossa odotetuilla tapausmaarilla.
Talloin suhteellisen ilmaantuvuuden arvo 1 kuvaa samansuuruista syévan ilmaantuvuutta kuin vaestossa, ja suu-
remmat arvot kertovat syévan ilmaantuvuuden lisddntymisestd. Pylvdiden janat kuvaavat ilmaantuvuussuhteen

95 %:n luottamusvaleja.

visuuden vihentiminen (7,8). Niinpa NF1:ssd
Ras-signalointireitti on yliaktiivinen. Koska
neurofibromiini toimii kasvunrajoiteproteiini-
na, ei ole yllattdvai, ettd NF1:een liittyy huo-
mattava syopariski.

NF1-potilaista 60 % sairastuu
syopaan

NF1-potilaiden riski sairastua syopdin eliman-
sd aikana on 60 % eli kaksinkertainen muu-
hun viestddn verrattuna (9). Potilaista 25 %
sairastuu syopdan ennen 30. ikdvuottaan, kun
muun vaeston vastaava riski on 0,8 %. Nuoril-
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la NF1:td sairastavilla naisilla esiintyy syopid
enemman kuin miehill, ja naisten sairastumis-
riski ennen 50 vuoden ikdd on 45 % ja miesten
32 %. Sukupuoliero johtuu naisten suuresta
rintasyOpé- ja lapsuusidn aivokasvainriskistd,
mutta ero tasoittuu vanhemmissa ikiluokissa.
NF1-potilaiden ikdvakioidun sy6vin ilmaantu-
vuuden on epidemiologisissa tutkimuksissa ra-
portoitu olevan 2,7-4-kertainen muuhun vées-
toon verrattuna (10-13). Suomalaisessa aineis-
tossa on havaittu viisinkertainen ilmaantuvuus
(9). Erot tutkimuksissa liittynevit seurattujen
potilaskohorttien ikdjakaumiin sekd puutteisiin
syOpitietojen rekisterdinnissa.
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KUVA 2. NF1:td sairastavien potilaiden sydpdtapausten jakautuminen eri kudoksiin idan mukaan. Kuva perustuu
Suomessa vuosina 1987-2014 seurattujen potilaiden tietoihin. Viivan paksuus kuvaa tapausten maaraa tietyssa
idssa. Siniselld merkittyja syopia on tavanomaisesti pidetty NF 1:lle tyypillisina.

NF1-potilaiden syopdilmaantuvuus on suu-
ri lpi elimédn, mutta 70 ikdvuoden jilkeen se
on suunnilleen samansuuruinen kuin muunkin
samanikaisen vieston (KUVA 1) (9). Vaikka suh-
teellinen ilmaantuvuus néyttidkin pienenevin,
tosiasiassa NF1-potilaiden sy6vin ilmaantu-
vuus on suurta myds vanhimmissa ikdluokissa
(kuvaT1ja2) (9).

NF1:een liittyy muuhun viest66n verrattuna
yli kuusinkertainen syépikuoleman riski (1,9).
Syyni on suuren syopdilmaantuvuuden lisiksi
NF1-potilaiden syopien muuta viestéd huo-
nompi ennuste. Naisten ja alle 40-vuotiaiden
potilaiden syopien ennusteiden ero muuhun
viestdon on erityisen suuri (9). Suomessa tut-
kituista 217:std NF1-potilaan kuolemasta 49 %
aiheutui sydvistd (9). Syiti NF1-potilaiden
syopien huonoon ennusteeseen ei tunneta.
Osasyynid lienee diagnoosin viivistyminen,
koska sairastuvat potilaat ovat suhteellisen
nuoria, heilld voi olla sy6vin oireita peittivid
muita vaivoja, kuten hyvinkin runsaslukuisesti
hyvinlaatuisia ihon neurofibroomia, ja pleksi-
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formisen neurofibrooman pahanlaatuistumisen
tunnistaminen on vaikeaa. Toisaalta NF1:n
yhteydessi kasvaimen mikroymparisté voi olla
erityisen otollinen sy6vin levidmiselle neuro-
fibromiinin puutoksen takia tai syévin hoito
saattaa onnistua huonosti esimerkiksi poikkea-
van solusignaloinnin tai kasvaimen vaikean si-
jainnin takia.

Aivojen ja dareishermoston
kasvaimet tyypillisia

Monet NF1:een liittyvit syovit ovat hyvin har-
vinaisia muussa vaestossa, joten nditd syopia ta-
vattaessa myos NF1-diagnoosin mahdollisuus
kannattaa pitdd mielessd. Alle kymmenvuotiai-
den NF1-lasten syovit ovat lihes yksinomaan
aivokasvaimia, mutta kymmenen ikdvuoden
jilkeen todetaan runsaasti my0s ddreishermos-
ton sydpid (KUVA 2).

Aivokasvaimet. Jopa 15 %:Ita NF1-potilais-
ta voidaan 18ytidd nikéhermon gliooma (14).
NF1:een liittyvit nikéhermon glioomat ovat
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P KATSAUS

usein sattumaléydoksida magneettikuvauksen
yhteydessi, ja vain oireilevien kasvainten hoi-
tamista suositellaan (3,14). Niinpd myoskiin
pddn magneettikuvausta seulontatarkoituk-
sessa ei suositella NF1-lapsille (3,14). NF1-
potilaiden nikéhermon glioomien sidehoidon
on osoitettu lisddvan uuden syovin riskid side-
kentin alueella, joten sidehoidosta on pidattay-
dyttivi, ellei se ole vilttimitonti (15). Vaikka
NF1-potilaiden nikéhermon glioomat oirei-
levat harvemmin kuin muun vieston, muualla
aivoissa NF1-potilaiden glioomat voivat olla
aggressiivisia (3,9,14,16).

Pahanlaatuinen  hermotuppikasvain
(malignant peripheral nerve sheath tumor,
MPNST) on NF1-potilailla yleinen ja muus-
sa viestossd hyvin harvinainen - MPNST:n
ilmaantuvuus on NF1-potilailla yli tuhatker-
tainen viestoon verrattuna (9,13). MPNST
voi syntyd pleksiformisen neurofibrooman
muuttuessa pahanlaatuiseksi, minkd vuoksi
pleksiformisen neurofibrooman nopea kas-
vu, kipu, muuttuminen pehmeista kovaksi tai
uudet tai selittimattomit neurologiset oireet
antavat aiheen jatkotutkimuksiin (3). Aina
ei kuitenkaan voida osoittaa, misti MPNST
on saanut alkunsa. Naitd kasvaimia havaitaan
NF1-potilailla teini-idstd alkaen, ja sairastumis-
riski elimin aikana on 12-16 % (9,17). Suurin
osa tapauksista esiintyy 20-40-vuotiailla NF1-
potilailla. NF1:een liittyvin MPNST:n ennuste
on sporadista MPNST:td huonompi, ja vain
20-50 % potilaista eldd viiden vuoden kuluttua
diagnoosista (17-20). Ennuste on parantunut
viime vuosikymmenten aikana, ja uudemmissa
aineistoissa viiden vuoden elossaolo-osuus on
lahempind SO %:a (17,19).

Ruuansulatuskanavan stroomakasvain
(GIST). Aivojen ja direishermoston kasvain-
ten lisiksi GIST:t ovat NF1-potilailla varsin
yleisid. Monet tutkimuksissa raportoidut NF1-
potilaiden GIST-tapaukset on havaittu sattu-
mal6ydoksind muun leikkauksen yhteydessi tai
ruumiinavauksessa (21,22). Timin perusteella
ei kuitenkaan pidi ajatella, etti NF1-potilaan
GIST olisi harmiton, vaan se voi muuttua pa-
hanlaatuiseksi, leviti ja johtaa kuolemaan (22).
NF1:een liittyvd GIST esiintyy poikkeuksel-
lisen usein ohutsuolessa, ja my6s useamman,
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toisistaan erillisen GIST:n l6ytyminen NFI1-
potilaalta on tavallista (21-23). NF1-potilaan
GIST ei yleensi sisalld KIT- tai PDGFR-mu-
taatioita, miki heikentii kohdennetun hoi-
don mahdollisuuksia esimerkiksi imatinibilla
(21,23).

Leukemia. Kirjallisuudessa mainitaan usein
NF1:een liittyva lisdantynyt juveniilin myelo-
monosyyttileukemian (JMML) riski (24). Yh-
teyttd ei ole kuitenkaan vakuuttavasti osoitettu
JMML:n harvinaisuuden vuoksi. NF1-potilai-
den kokonaissy6pariskin kannalta JMML ei ole
kliinisesti merkittava. Esimerkiksi Suomesta ei
tunneta yhtaan NF1-potilasta, jolla olisi todet-
tu JMML.

Huonoennusteinen rintasyopa
yleinen nuorilla naispotilailla

Rintasy6vin ilmaantuvuus on NF1:ti sairasta-
villa naisilla 2-5-kertainen muuhun viest66n
verrattuna (9,13,25,26). Kirjallisuudessa on
kuvattu my6s miehid, joilla on todettu NF1
ja rintasyopd, joten rintasyévin mahdollisuus
kannattaa pitdd mielessd myos NF1:td sairasta-
vien miesten osalta. Rintasyopa yleistyy vées-
tossd 50 ikdvuoden jélkeen, ja tdssd ikdryhmis-
sd havaitaan runsaasti my6s NF1-potilaiden
tapauksia. Suhteellinen ilmaantuvuus on kui-
tenkin suurimmillaan nuorten naisten jou-
kossa, silld alle 40-vuotiaiden NF1-potilaiden
rintasyovin ilmaantuvuus on yli kymmenker-
tainen viestoon verrattuna (26,27). NF1:ti sai-
rastavan naisen riski saada rintasyopidiagnoosi
ennen 50 vuoden ikdd on 7,8 % ja elinaikainen
riski 18 % (27). Vastaavat luvut Suomen koko
vdestossd ovat 2,1 % ja 9,7 %.

Nuorten naisten sporadiset rintasyovit eivit
ilmenni estrogeeni- ja progesteronireseptorei-
ta yhtd usein kuin vanhemmassa idssi todetut
rintasy6vit. NF1:n yhteydessd ilmié korostuu,
silla NF1-potilaiden rintasyovit ovat estrogee-
ni- ja progesteronireseptorinegatiivisia vield
useammin kuin samanikdisten verrokkien rin-
tasyovit (kuva3) (27). Rintasydvin ennus-
tetta huonontava HER2-geenin monistuma
puolestaan on NF1:een liittyvissd rintasy6vissd
yleisempi kuin muissa samanikdisten potilai-
den rintasy6vissi. NF1-potilaiden rintasyopa-
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KUVA 3. NF1:n sekd NF1-geenin mutaatioiden ja deleetioiden vaikutus rintasyovan ennusteeseen ja reseptori-
statukseen. NF1-geenin mutaatioita ja deleetioita esiintyy myds muun vdeston rintasyovissd, ja ne vaikuttavat
NF1-potilaiden rintasyovissa (vasen paneeli) samansuuntaisesti kuin muun védeston rintasyovissa (oikea paneeli).
Jos rintasy6vassa on NF1-geenin muutos, sen ennuste on huonompi, kasvain ilmentéda harvemmin estrogeeni- ja
progesteronireseptoria ja sisaltdd useammin HER2-geenin monistuman (27).

kasvaimet ovat l6ydettiessd my6s pidemmille
edenneiti kuin verrokkien (27).

NF1 huonontaa rintasy6vista selviytymista.
Suomalaisista NF1-potilaista 68 % oli elossa
viiden vuoden kuluttua rintasyépadiagnoosis-
ta, kun ikdvakioidussa verrokkijoukossa elossa
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oli 88 % (kuva3) (9). Huonompi ennuste ei
selity kokonaan kasvainten reseptoristatuksien
eroilla, silli merkitseva ero siilyy, vaikka ver-
rokkikohortti vakioitaisiin idn lisdksi estrogee-
nireseptorin ilmentymisen osalta (27).

Neurofibromatoosi 1:n syépaalttius
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Ydinasiat

» Neurofibromatoosi 1:ta (NF1) sairastavien
syopariski on muuhun vdestdon verrattu-
na kaksinkertainen.

» Neljdsosa NF1-potilaista sairastuu syépaan
jo alle 30-vuotiaana, mutta lisdantynyt
syopariski sdilyy lapi elaman.

» NF1-potilailla yleisia syopid ovat esimer-
kiksi aivojen ja dareishermoston kasvai-
met, rintasydpd ja ruuansulatuskanavan
stroomakasvain.

»» Monien sydpien ennuste on NF1-potilailla
huonompi kuin muulla véestolla.

»» Paras keino vahentda NF1-potilaiden syo-
pakuolleisuutta on potilaiden saannolli-
nen ja monialainen seuranta.

Aktiivinen seuranta avainasemassa
syopdkuolleisuuden pienentdamisessa

Toistaiseksi paras keino NF1:een liittyvien syo-
pien ennusteen parantamiseksi on potilaiden
sadnnollinen seuranta sypikasvainten havait-
semiseksi varhaisessa vaiheessa. Vaikka NF1-
potilaiden iholla voi olla satoja tai tuhansia neu-
rofibroomia, sen paremmin potilaan kuin ladka-
rinkdan ei tule ohittaa syvemmilld tuntuvaa tai
oireilevaa kasvainta vain yhtend uutena pattina
muiden joukossa. Esimerkiksi MPNST:n ainoa
parantava hoito on radikaalileikkaus, minka
vuoksi sy6pa on havaittava ajoissa.
Kuvantaminen. Pleksiformisen neuro-
fibrooman ja MPNST:n erottelu oireiden ja
magneettikuvan perusteella on vaikeaa, mutta
kuvantamistekniikoista positroniemissiotomo-
grafia-tietokonetomografian  fluorileimatulla
fluorodeoksiglukoosilla (**F-FDG-PET-TT)
on esitetty auttavan ndiden kasvainten diagno-
soinnissa (28). Koska NF1:een liittyvit niko-
hermon glioomat vaativat hoitoa vain harvoin,
ei NF1-potilaiden rutiinimaista kuvantamista
niiden 16ytimiseksi voida suositella (3,14). Sen
sijaan NF1-lapsipotilaiden nikokykyd on tar-
kedd seurata, koska lapset eivit vilttimittd osaa
itse raportoida kasvaimen aiheuttamia oireita.

R. A. Kallionpaa ym.

Mammografiaseulonnan vaikuttavuudesta
ja turvallisuudesta alle S0-vuotiaiden NFI-
potilaiden rintasyopien havaitsemisessa ei ole
riittavasti tietoa. Nuorten naisten tiiviimpi
rintakudos ja NF1:een mahdollisesti liittyva
lisaantynyt herkkyys ionisoivalle siteilylle voi-
vat heikentid mammografian kaytettivyyttd
tissd potilasryhmassid. Myos magneettikuvaus-
ta voidaan tarvittaessa kédyttad niiden nuorten
naisten seurannassa, joiden rintasyopariski on
merkittdvd. Nuoria NF1:td sairastavia naisia
on tirkedd ohjata rintojen omatarkkailuun, ja
epdilyttivien havaintojen tulisi johtaa jatkotut-
kimuksiin viivytyksetta.

Riskiryhmit. NF1:ssi ei juuri tunneta kor-
relaatioita genotyypin ja fenotyypin vilills,
joten potilaan NFI-mutaation tuntemisesta ei
yleensid ole hyotyd syopdriskin ja seurannan
tarpeen arvioinnissa, vaikka mutaation tunte-
minen onkin muuten monin tavoin hyddyllista.
NFI-mikrodeleetiota kantavilla potilailla on
kuitenkin arvioitu olevan muihin NF1-potilai-
siin verrattuna kaksinkertainen riski sairastua
MPNST:hen, ja ndmai potilaat saattavat sairas-
tua nuorempina kuin muut NF1-potilaat (29).
Myos aiemman sidehoidon tiedetddn altista-
van MPNST:lle (15). Sydpahistorian vaikutus
uusien syopien riskiin tunnetaan NF1:n osalta
puutteellisesti, eikd toistaiseksi tiedetd, tarvitse-
vatko aiemmin sy6pédan sairastuneet NF1-poti-
laat muita NF1-potilaita tarkempaa seurantaa
uusien syOpien varalta.

NF1-geenin mutaatiot yleisia myos
vertailuvaeston syovissa

NF1:td sairastavan henkilon jokaisessa solussa
on NFI-geenin mutaatio tai deleetio. Niinpi
myos NF1-potilaiden sy6vissd on aina NFI-
geenin muutos. NFI-geenin mutaatiot ovat
kuitenkin varsin yleisid my6s monissa syovis-
sd, joita sairastavilla potilailla ei ole NF1:ta.
Tallaisia syopid ovat esimerkiksi melanooma,
leukemia seki keuhko- ja rintasydpi (30-32).
Jopa 33 %:ssa rintasyovista on NF1-geenin mu-
taatio tai deleetio (27). Tulevaisuudessa niiden
syopien hoitoon kehitettdvit tismilddkkeet
voivat auttaa my6s NF1:ti sairastavia potilaita.
Esimerkiksi melanoomassa NFI-mutaatio on
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yhdistetty sekd sy6vin syntyyn ettd lidkeresis-
tenssin kehittymiseen (8,33,34).
NF1-potilaiden syopien tutkiminen voi aut-
taa ymmartimdan NFI-geenin muutosten vai-
kutuksia syovissd laajemminkin kuin NF1:n
osalta. NF1-potilaiden rintasy6vissd estrogee-
ni- ja progesteronireseptorit ilmentyvit poik-
keuksellisen harvoin mutta toisaalta kasvaimet
sisaltavit tavallista useammin HER2-geenin
monistuman. Vastaava ilmio havaitaan verrat-
taessa somaattisen NFI-geenin mutaation tai
deleetion sisdltavid rintasy6pid kasvaimiin, jois-
sa NFI-geeni on normaali (27) (kuvA3). Li-
siksi syovissa havaittavat NF1-geenin muutok-
set huonontavat rintasyovin ennustetta myos
silloin, kun taustalla ei ole NF1:t4. Rintasy6vin
poikkeava reseptoristatus ja huono ennuste vai-
kuttavatkin liittyvan syopasolussa vallitsevaan
neurofibromiinin puutokseen.

Lopuksi

NF1 on monen elimen oireyhtymi, jonka yksi
ilmentymd on huomattavan suuri syopariski
lipi elimin. Kuva NF1:een liittyvistd syovistd
on tarkentunut ja tiydentynyt viime vuosina.
Pienten NF1-lapsipotilaiden syovit ovat lahin-
ni aivokasvaimia, mutta teini-idsti alkaen ta-
vataan my0s ddreishermoston syopakasvaimia
(kuvA 2). Rintasydpid ja ruuansulatuskanavan
kasvaimia esiintyy 20-30 vuoden iésti ldhtien.
Vanhemmissa ikdluokissa syopatyyppien ja-
kauma moninaistuu samaan tapaan kuin vies-
tossakin. NF1-potilaiden sydpien ennuste on
muuta viestéd huonompi.

NF1-potilaiden seurannassa keskeisti on
potilaiden tietoisuus sairaudestaan ja siithen

SUMMARY

liittyvistd syopariskistd sekd tieto siitd, kenen
puoleen uusien oireiden my6ti tulee kidntya.
Myos ladkirien lisddntyva tieto NF1:std voi
auttaa aikaistamaan sydpadiagnoosia. Oleelli-
nen tekiji NF1-potilaan sy6vin diagnoosissa
ja hoidossa on toimiva hoitoketju sairaalassa.
Maaliskuussa 2016 toimintansa aloittaneiden
EU:n harvinaisten sairauksien verkostojen
(ERN) tirkeini tehtivini on kehittii har-
vinaissairauksien hoitoprosesseja. Tyks on
mukana harvinaisten perinnéllisten kasvainoi-
reyhtymien ERN GENTURIS -verkostossa, ja
NF1-potilaiden hoitoa varten Tyksissd toimii
jo monialainen lddkériverkosto, jota on mah-
dollista konsultoida.

NF1:n taudinkuva vaihtelee huomattavasti,
eikd syopienkdin esiintymistd voida ennustaa
yksiloittdin. Tulevaisuudessa uudet, esimerkiksi
Ras-signalointireittiin vaikuttavat kohdennetut
syopalaakkeet voivat auttaa my6s NF1-potilai-
ta, mutta toistaiseksi tehokkain keino vahentia
NF1:een liittyvad kuolleisuutta on aktiivinen
seuranta syopien l6ytimiseksi varhaisessa vai-
heessa. W
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The high cancer risk in neurofibromatosis type 1 requires active surveillance

The lifetime risk for cancer is 60% for patients with neurofibromatosis type 1 (NF1), which is twice the risk among the
general population. The most typical cancers in NF1 include tumors of the brain and peripheral nerves. Women with NF1
also have a high risk for breast cancer already at the age of 30 years. Cancers of NF1 patients often have worse prognosis
than the corresponding cancers in the general population. To improve the prognosis, active surveillance of NF1 patients is
needed for early detection of tumors. Increased awareness by both patients and physicians will help to achieve this goal.
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