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Objetivo

Relatar um caso de neurofi-
broma abdominal gigante, discutindo
seus aspectos clinicos e patoldgicos
e demonstrar o tratamento cirtrgico
empregado.

Relato do caso

J.G.S., 14 anos, sexo feminino,raga
negra, proveniente do estado da Bahia,
radicada em S@o José do Rio Preto ha
2 meses. Queixando-se de “excesso
de pele em abdome” congénita, com
aumento progressivo anual, negando dor
a palpagdo ou trauma local. Paciente
sem comorbidades, referindo caso seme-
lhante na familia - pai e irmdo portadores
da mesma patologia, também de forma
congénita, porém com menor intensi-
dade. Relata anemia cronica tratada
com sulfato ferroso. Ao exame fisico,
observa-se aumento localizado de tecido
subcutaneo em flanco direito de aproxi-
madamente 20 cm de didmetro e hipo-
gastrio direito de aproximadamente 7 cm
de diametro. Presenga de hipercromia
da epiderme, com aumento da rugosi-
dade e flacidez local. Ap6s anamnese e
exame fisico detalhados, acrescidos das
fotos realizadas, a paciente submeteu-se
a exames de imagem, tais como ultra-
sonografia e tomografia computado-
rizada de parede abdominal, os quais
revelaram em detalhes a localizagdo ¢ a

Figura 1 — Pré-operatorio, vista
anterior.

Figura 2 — Pré-operatorio, vista
lateral direita.

extensdo do tumor. A cirurgia foi reali-
zada sob anestesia geral, pela equipe de
cirurgia plastica do Hospital Santa Casa
de Misericordia de Sao José do Rio
Preto. Optado por resseccdo em fuso,
obedecendo linha de dobra da propria
lesdo, semelhante a abdominoplastia
classica. Realizado pontos de adesdo
entre o subcutdneo e aponeurose, na
tentativa de melhor fixag@o do retalho e
reduzir a chance de complicagdes como
seroma. Deixado dreno a vacuo até o
segundo pos-operatorio, recebendo alta
hospitalar. O peso da pega foi aproxima-
damente 3,0 kg.

Discussio

A Neurofibromatose tipo I (NF-1) ¢
também conhecida como sindrome de
von Recklinghausen. Compreende, junta-
mente com a neurofibromatose tipo II, a
esclerose tuberosa, a sindrome de Sturge-
Weber e a sindrome de von Hippel-
Lindau, o conjunto de doencas conhe-
cidas como facomatoses (ou sindromes
neurocutaneos). Afeta primariamente
o crescimento das células dos tecidos
neurais, determinando o aparecimento
de tumores benignos que se instalam nos
locais mais variados e que podem surgir
em qualquer etapa da vida. A doenga ¢
conhecida ha séculos, datando de 1592
a primeira descri¢do de um portador
provavel e, de 1768, o primeiro caso

Figura 3 — Intraoperatorio, confec¢do
do retalho abdominal.

confirmado publicado. Em 1882, von
Recklinghausen descreveu a patologia de
maneira correta e praticamente completa,
confirmando entdo a origem nervosa dos
tumores. A neurofibromatose tipo 1 ¢ uma
das anomalias autossomicas dominantes
mais frequentes na espécie humana, a
pessoa portadora de neurofibromatose
tem um risco de 50% de ter um filho
também com neurofibromatose, risco
este considerado alto. O gene NF1 esta
localizado no cromossomo 17 na posi¢ao
17q11.2. Critérios propostos pelo NIH
(1988): 1. Seis ou mais manchas café
com leite com didmetro maior que 1,5
cm em adolescentes ou adultos ou 0,5
cm em criangas; 2. Dois ou mais neuro-
fibromas de qualquer tipo ou apenas um
neurofibroma plexiforme; 3. Dois ou mais
nodulos de Lisch (esferas acastanhadas da
iris importantes para o diagnostico, nao
trazendo nenhuma diminui¢do visual a
seus portadores).

Conclusio

Nos casos de neurofibromas plexi-
formes gigantes em tronco e membros,
apds completa investigacao diagnostica
por métodos clinicos e de imagem, a
simples ressecgdo cirirgica e recons-
trugdo plastica mostrou-se um método
eficaz e satisfatorio de corre¢do do
problema, tanto para a equipe médica
quanto para a paciente.

Figura 5 — Pés-operatorio
imediato.

Figura 4 — Pos-
operatorio, vista
anterior.
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