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RESUMO

Objetivou-se no presente trabalho estudar técnicas ciriygicas associadas on isoladas, buscando resultados
menos estigmatizantes ¢ deformantes nos portadores da neurofibromatose tipo 1 (NF 1), na tentativa de
assequrar-lhes uma qualidade de vida mais digna e melhor integragdo social. Tiinta pacientes portadores de
NF I foram estudados por um periodo de seis anos. Difeventes técnicas civiirgicas foram empregadas para a
remogdo de lesoes que variavam de 3 a 51 cm, localizadas em diversas regioes anatomicas, com andlise dos
resultados. Vinte ¢ um pacientes se beneficiavam de excisoes e reparagoes com vetalhos, e os demais, com
procedimentos de excisiao e sutura on “Z” plastin. Os retalhos fasciocutdneos loco-regionais proporcionaram
os melhores resultados funcionais e estéticos, com menor nimero de seqiielas. Mesmo nos casos de
comprometimento vesidual da pele usada nos retalhos cutineos nio houve evolugio da doenca nem
malignizagio. Os vetalhos fasciocutaneos loco-regionais possibilitaram o veparo de grandes drveas cruentas e o
ressecgdo dos tumores mais volumosos. Lesoes de médio porte sio satisfatoriamente vemovidas utilizando-se o
“S” itdlico on “Z” plastico para cobertura. Pequenas lesoes sido veparadas adequadamente mediante excisio
e sutura, sem necessidade de vetalhos, principalmente as localizadas na face e no nariz.
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INTRODUCAO

TABELA 1
Sexo Idade Cor Localizagiio da lesdo Caracteristicas das lesoes Técnica cirtirgica
NeurOﬁbromatose ou facomatose) F 16 Morena Perna Lobulada, gelatinosa, marrom Retalho fasciocutineo
palaVra de Orlgcm gl‘ega un Slgnl‘ F 16 Morena Perna Enrugada, gelatinosa, marrom Retalho fasciocutineo
ﬁca ma.ncha, fOl introduZida na 11' M 29 Morena Face Enrugada, gelatinosa, marrom Retalho fasciocutineo
teratura médica cm 1768, O estu- M 29 Morena Face Enrugada, gelatinosa, marrom Retalho fasciocutineo
d() da neuroﬁbromatosc remonta M 29 Morena Face Enrugada, marrom Retalho fasciocutaneo
a0 século x \/ III quarldo o) Clmrgiéo F 15 Preta Perna Lobulada, gelatinosa, marrom Retalho fasciocutianeo
Mark AkCnSldC descreveu’ em um F 15 Preta Perna Lobulada, marrom Retalho fasciocutaneo
homem de 60 anOS’ mﬁltlplos tu- F 15 Preta Perna Enrugada Retalho fasciocutineo
mores Cutﬁ.neos e SubcutﬁnCOS que P 48 Morena Face Abaulada, pilosa, gelatinosa Retalho fasciocutineo
. . \ F 48 Morena Face Enrugada, pilosa Retalho fasciocutineo
atribuiu a heranca paterna'V. 7 )
. . M 51 Branca Coxa esquerda Abaulada, endurecida Retalho fasciocutineo
Toselius (1793) e Smith (1849) ¥ s [ X, NESCUN e
. ranca adega,pernas elatinosa, abaulada S™ nahico
relataram achados em dois casos , TN
; M 17 Morena Face Gelatinosa, abaulada, marrom Retalho fasciocutineo
Semelh‘antes n?edlante C‘StudOS M 17 Morena Face Abaulada, marrom Retalho fasciocutineo
anatomicos ¢ hlStopatOloglcos dC M 27 Branca Cabega Enrugada, endurecida Retalho fasciocutineo
14(1
HCCFOPSla( )' Entretantoa a metade M 27 Branca Térax Enrugada, gelatinosa Retalho fasciocutineo,
dOS casos dC NF I é Csporédlca ¢ OS F 28 Branca Genitdlia Lobulada, endurecida Excisdo/zona cruenta
pais nao sao afetados, a doenga apa- F ) Branca Genitia Tecido granulagdo, vermelho  Retalho fasciocutineo
rCCCndO CSPOﬂtanCamentC Causada M 31 Morena Face,nddega,brago Abaulada, gelatinosa "Z" pléstico
por trocas ou mutagées genéticas(l)_ M 8 Morena Supercilio Abaulada. gelatinosa Excisdo sutura
M 45 Branca Brago, dorso Abaulada, gelatinosa "Z" pléstico
Frledrle von Rccl(lmghausen, cm M 52 Branca Membro superior Abaulada, gelatinosa "Z" plastico
1882, baseado também cm acha‘ F 58 Branca Face Endurecida, enrugada "Z" pldstico
dOS dC necropsia’ fOl qucm mClhOI' F 58 Branca Face Endurecida, enrugada Retalho fasciocutineo
descreveu esta patologia c CSClarC— F 58 Branca Face Endurecida, enrugada Retalho fasciocutineo
ceuasua Origem nervosa com com- P 58 Branca Face Endurecida, enrugada Enxerto pele e mucosa
Promctimcnto CutﬁnCO ViSCCral e F 18 Branca Mio Endurecida, abaulada Retalho fasciocutineo
b
neurolo’ iCO, e ela assou a ser Cha' M 9 Morena Supercilio Abaulada, gelatinosa Excisdo e sutura
mada deg neuroﬁbll'z)matose ou dO‘ F 11 Morena Supercilio Abaulada, gelatinosa Excisdo e sutura
. F 39 Preta Face Abaulada. gelatinosa "Z" pléastico
enca de Von Recklinghausen.
g g M 60 Morena Térax Abaulada, endurecida Retalho fasciocutineo
A NF 1 é uma altcragéo gcnética M 60 Morena Membro superior Gelatinosa, abaulada Enxerto pele
familiar que se CaraCtCriza pelo cres- F 27 Morena Dorso Gelatinosa, abaulada "Z" plastico
Cimento dC tCCidOS que SflO dcriva' B 27 Morena Dorso Gelatinosa, abaulada Excisdo e sutura
dOS da Crista neural Cu‘aS modiﬁ M 14 Morena Nidega Abaulada, endurecida Retalho fasciocutineo
ca(;(')es se manlfesta[;] a[lltes dO tri M 14 Morena Coxa direita Abaulada, endurecida "Z" plastico
. o " , . F 27 Morena Face Gelatinosa, abaulada Retalho fasciocutineo
gésimo dia de vida intra-uterina, , , S
d d . f . _ F 27 Morena Membro superior Abaulada, endurecida Z" pléstico
quan 02 Comcga 4 1 erenCIagao F 23 Branca Térax Abaulada, endurecida Retalho fasciocutineo
1 (2)
Vlsccral ¥ M 20 Morena Face Abaulada, gelatinosa Retalho fasciocutineo
O gcne responsévcl pela NF I esté M 20 Morena Face Endurecida, abaulada "Z" plastico
. iy A M 20 Morena Dorso Gelatinosa, abaulada Retalho fasciocutineo
localizado préximo ao centrémero : , -
d b 1 d 1 7 M 20 Morena Membro superior Endurecida, abaulada 7" plastico
2 ra(;(()) Ongo O.Cr()mossomo : M 48 Morena Térax Gelatinosa, abaulada "Z" plastico
Em 50 A) dOS paCIcnteS afetados a M 47 Branca Face Enrugada, endurecida Retalho fasciocutineo
docn?a rcpresenta uma nova mu- F 56 Preta Face Lobulada, endurecida Retalho fasciocutaneo
23
ta(;ao( )' M 45 Branca Face Enrugada, gelatinosa Retalho fasciocutineo
A ’ ’ 3 M 45 Branca Membro superior Endurecida, abaulada "Z" plastico
% prOtelI}as rcspon.saVCI§ por i F 50 Branca Cabega Endurecida, abaulada "Z" pléstico
sas altcragocs fora[n ldentlﬁcadas ¢ M 42 Morena Térax Endurecida, abaulada "Z" pléstico
passaram a scer Chamadas de M 42 Morena Membro superior Endurecida, abaulada "S" itdlico
ncurOﬁbromlna para a NF I S Pro' M 20 Preta Face Gelatinosa, abaulada Retalho fasciocutaneo

teina de Merlin ou schwannomina

Localizagoes, caracteristicas das lesoes e técnicas cirtrgicas.
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F2, respectivamente®.

ores 5o apontados como responsdveis pelo
o dos tumores, entre eles androgenos e
na passagem para a puberdade ¢ o aumen-
rga hormonal durante a gravidez, fatos estes
¢ hoje nao foram comprovados®.

ento dos tumores da NF I ¢ imprevisivel,
periodos de crescimento rdpido e outros de
muitos permanecem estaticos indefinidamen-
- uma evolugao rapida. Esse comportamento
ir torna dificil documentar a efetividade de um
nto potencialmente curativo®®.

¢ limitada a excisoes cirirgicas que sao
ente insatisfatorias, ja que em muitos ca-

-

acontece durante toda a vida®. As publicagoes exis-
tentes limitam-se, geralmente, a relatos de casos iso-
lados que, somente por chamarem a atengao em fun-
¢ao das deformidades, sao levados ao conhecimento
da comunidade médica™>71%),

Do ponto de vista cirlirgico, poucas sao as publica-
¢oes atuais visando melhorar o aspecto deformante ¢
desfigurante dos pacientes acometidos por esta ano-
malia genética.

A meta da presente pesquisa foi apresentar técnicas
cirurgicas associadas ou isoladas, na tentativa de, uti-
lizando cirurgias menos traumaticas ¢ mais eficientes,
proporcionar resultados menos estigmatizantes ¢
deformantes ¢ uma qualidade de vida mais digna ¢
mais rapida reintegragao social.

10 completa de grandes lesoes ¢ raramen-
el ¢ o continuo aparecimento de tumores

Tabela II

Sexo Idade Cor Local da Caracteristicas Técnica Tamanho Peso
lesdo das lesdes cirtirgica (em) (g)

¥ 16 Morena perna lobulada, gelatinosa, marrom retalho fasciocutineo 32,0 x 12,0 1.120
3 16 Morena perna enrugada, gelatinosa, marrom  retalho fasciocutineo 28,0 x 6,0 230
M 29 Morena face enrugada, gelatinosa, marrom  retalho fasciocutaneo 135x9,0 180
M 29 Morena face enrugada, gelatinosa, marrom  retalho fasciocutaneo 15.0x 6,5 200
M 29 Morena face enrugada, marrom retalho fasciocutineo 10,0 x 3.5 55
L 15 Preta perna lobulada, gelatinosa, marrom retalho fasciocutineo 36,0 x 10,0 745
F 15 Preta perna lobulada, marrom retalho fasciocutineo 30,0 x 6,0 240
F 15 Preta perna enrugada retalho fasciocutaneo 250x 4,0 110
F 48 Morena face abaulada, pilosa, gelatinosa retalho fasciocutineo 120x 7,0 210
F 48 Morena face enrugada, pilosa retalho fasciocutineo 8.0x4,0 80
M 51 Branca coxa esq. abaulada, endurecida retalho fasciocutineo 15,0 x 12,0 380
M 17 Morena face gelatinosa, abaulada, marrom  retalho fasciocutineo 11,0x 55 120
M 17 Morena face abaulada, marrom retalho fasciocutineo 6,0x35 65

M 27 Branca cabeca enrugada, endurecida retalho fasciocutineo 51,0 x 28,0 1.800
M 27 Branca térax enrugada, gelatinosa retalho fasciocutineo, 30,0 x 15,0 900
F 28 Branca genitdlia tecido granulagdo, vermelho  retalho fasciocutineo. 23,0 x 19,0 850
F 58 Branca face endurecida, enrugada retalho fasciocutineo 6.0 x 2,0 30
E 58 Branca face endurecida, enrugada retalho fasciocutineo 45x3.5 45
F 18 Branca maio endurecida, abaulada retalho fasciocutineo 3,0x2,0 15
M 60 Morena térax abaulada, endurecida retalho fasciocutineo 12,0 x 9,0 110
M 14 Morena nidega abaulada, endurecida retalho fasciocutineo 8.0x70 180
F 27 Morena face gelatinosa, abaulada retalho fasciocutineo 10,0 x 6,0 70
F 23 Branca térax abaulada, endurecida retalho fiscio-cutaneo 16,0 x 12,0 245
M 20 Morena face abaulada, gelatinosa retalho fasciocutineo 15.0 x 10,0 230
M 20 Morena dorso gelatinosa, abaulada retalho fasciocutineo 12,0 x 6,0 140
M 47 Branca face enrugada, endurecida retalho fasciocutéineo 10,0 x 8,0 60
F 56 Preta face lobulada, endurecida retalho fasciocutéineo 15.0 x 8,0 110
M 45 Branca face enrugada, gelatinosa retalho fasciocutineo 8,0x 5,0 80
M 20 Preta face gelatinosa, abaulada retalho fasciocutineo 12,0 x 6,5 100

Retalhos fasciocutineos.
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METODOS

Trinta pacientes (17 homens, 13 mulheres), com ida-
des compreendidas entre 08 ¢ 60 anos foram selecio-
nados para este estudo.

Todos os pacientes foram previamente avaliados, cer-
tificando-se de que eles apresentavam condigoes para
se submeterem as cirurgias propostas. As incisoes ci-
rurgicas foram previamente marcadas com azul de
metileno, com o que se desenhavam os retalhos, os
“Z” plasticos, os “S” itdlicos, as incisdes em zigueza-
gue que serviam para orientar no fechamento cirtrgi-
co, assim como para a avaliagio da extensao das
ressecgoes e da técnica que estava sendo utilizada.

Tendo em vista a rica vascularizagao, fazia-se, para os
tumores da cabega ¢ os do pescogo, infiltragao prévia
com solugao de cloridrato de lidocaina a 0,5% associ-
ada a epinefrina a 1:400.000, assim como cerclagem
preventiva com pontos separados, cuja finalidade era
diminuir o sangramento. Nos tumores de membros
superiores ¢ inferiores, a utilizagao de um garrote pneu-
mdtico era imperativa.

Em todos os pacientes com tumores encapsulados e
bem individualizados que eram facilmente enucleados,
dissecava-se o revestimento cutineo em toda a sua
espessura, mediante manobra digital. Para os tumo-
res que comprometiam a pele, esta era preservada em
0,5 cm de sua espessura para a confecgao do retalho
que servia para reparar a zona cruenta deixada pela
ressecgao. As lesoes, estando localizadas em plano entre

tura continua de fio monofilamentar de ndilon 4-
0.Como as dreas operadas deixavam uma zona cruen-
ta ¢ um virtual espago morto, fazia-se aposi¢ao de dre-
no de sucgao continua, que era retirado quando a dre-
nagem nao mais se fazia ou estivesse entre 20 ¢ 50 ml
nas 24 horas.

O curativo consistia de gazes acolchoadas, gazes sim-
ples, ataduras de crepom, mdscara ou malhas eldsticas
confeccionadas sob medida, de compressaio modera-
da, que era removido a cada dois dias.

Todos os pacientes foram observados e seguidos du-
rante 6 anos (1995 a 2001). As revisoes foram feitas
mensalmente, nos primeiros 6 meses e, a partir dai,
semestralmente. Foram avaliadas a qualidade das ci-
catrizes, a evolugao ou o aparecimento de novos tu-
mores, dor e sinais de recidiva.

Na tabela I estao relacionados dados dos pacientes,
local e caracteristicas das lesoes e técnicas cirirgicas
utilizadas nas 52 ressecgoes.

- Genitalia

- Membro inferior

Membro superior

| Térax

=

a fascia e a musculatura, nao ofereciam dificuldade I cabeca
para sua exérese, o que dava a certeza de nao se causar I supercilo
sequielas do ponto de vista motor ou sensitivo. Apos a Face
remogao do tumor executava-se revisao da hemostasia, Bl voiversal
suturava-se a fascia muscular, se esta tivesse sido
lacerada ou incisada, com fio monofilamentar de ndi- Fig. 1 - Distribuigio anatémica das lesocs.
lon 3-0. Em prosseguimento,
excisava-se o excesso do retalho
. A Tabela III
fasciocutaneo, coagulavam-se os va-
508, retirava-se o garrote pncuméti- Caracteristicas das lesoes Sexo M Sexo F Total %
co, no caso de membros inferiores ~ Mancha café-com-leite 20 10 30 44,1
¢ superiores, ou a cerclagem quan-  Efélide 12 6 18 26,5
do o procedimento se fazia no seg-  Tumor plexiforme 1 2 3 44
mento cefilico. A etapa seguinte  Hamartoma (nédulo de Lisch) 2 0 2 29
consistia no fechaAmento do tecido Alteracdo do arco zigomético 4 2 6 8,8
celular subcutineo com fio .
, Espessamento cortical 0 2 2 2,9
monofilamentar reabsorvivel 3-0 e :
: Escoliose 4 3 7 10,3
a pele era suturada mediante pon-
Totais 43 25 68 100,0

tos separados, intercalados com su-

Sinais cldssicos da NF 1.
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ESULTADOS

o periodo de margo de 1996 a margo de 2001, trin-
pacientes com diagnodstico de NF I foram submeti-
% a resseccoes de tumores e 21 se beneficiaram com
utilizacao de retalhos fasciocutineos loco-regionais.
tabela II mostra dados relacionados aos pacientes,
eristicas das lesoes, técnica cirirgica, dimensoes
peso das pegas cirdrgicas.

Houve comprometimento universal em 10 casos; os
membros superiores contribuiram com 05: 04 no
antebrago e brago e 01 na mao; o seguimento cefalico
com 10: 06 na face, 01 na cabega e 03 no supercilio;
no membro inferior existiam 03, sendo 01 na coxa,
02 na perna; 01 na nddega; o torax forneceu 04, o
dorso 02 ¢ a genitdlia 01. Os percentuais e suas loca-
lizagoes estao explicitados na Figura 1.

lizagao tordcica.

Fig. 2 - Neurofibroma plexiforme de loca-  Fig. 3 — Neurofibroma plexiforme de loca-  Fig. 4 — Neurofibromas extirpados da regiao
lizagdo craniocervical.

craniocervical.

Fig. 5 - Visio frontal do resultado final apds
2 anos.

final apds 2 anos.

Fig. 6 — Visao lateral esquerda do resultado ~ Fig. 7 — Perna esquerda com neurofibroma

plexiforme; visao do tumor.

Rev. Soc. Bras. Cir. Plist. Sao Paulo v.19 n.1 p. 11-26 jan/abr. 2004
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Os sinais classicos da NF I, assim como outras lesoes
que podem fazer parte do quadro, estao apresentados
na tabela ITI, onde se véem a incidéncia e o percentual
encontrados na pesquisa.

Os neurofibromas plexiformes ocorreram em 4 casos
¢ em todos os resultados foram considerados 6timos
do ponto de vista estético, fisiologico e funcional (Figs.
2a6).

O membro inferior contribuiu com 3 casos, 1 na coxa
¢ 2 na perna, um deles pode ser avaliado nas figuras 7
a2 9. Um caso raro, com comprometimento da drea
genital, ¢ mostrado nas figuras 10 a 13, cujo tumor
envolvia as regioes suprapubica, pubiana e perineal.

Nos 30 pacientes a avaliagao das cicatrizes mostrou:
18 otimas, 9 boas e 3 satisfatérias. A dor desapare-
ceu, nas regioes operadas, em todos eles. Nao houve

Fig. 8 — Perna esquerda com neurofibroma

plexiforme; tumor excisado.

Fig. 9 — Perna esquerda com neurofibroma
plexiforme; resultado transoperatorio.

Fig. 10 — Neurofibroma plexiforme pubiano ~ Fig. 11 — Neurofibroma plexiforme pubia- Fig. 12 — Neurofibroma plexiforme

e genitocrural.

no; tumor extirpado.

pubiano; zona cruenta. Transoperatorio.
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iscéncia, sofrimento tecidual, infecgao ou necrose
1 nenhum caso. A cicatriz se fez, em média, em 21
as. Tumores novos nao foram notados e nao houve
cidivas.

os pacientes em idade escolar, 9 voltaram as atividades
tudantis; entre os adultos retornaram ao trabalho 12
pmens ¢ 6 mulheres, ¢ 28 se reintegraram a vida social.

SCUSSAO

| existéncia de neurofibromas multiplos ¢ uma das
racteristicas definidas da NF 1. A cldssica descrigao
von Recklinghausen, em 1882, associando a NF I
s nervos periféricos predominou durante dois sécu-
8, € as observagoes clinicas deixaram muitos indici-
§ para a compreensao desta patologia.

Irabalhos publicados por H. Roger (1901) sobre os
mores nervosos ¢ Hosoi (1901) a propdsito da de-
eneragdo maligna vieram contribuir para aumentar

5 pesquisas.

freqiiéncia da malignizagao ¢ dificil de ser calcula-
ja. Daniel, Steward e Capelland (1882), citados por
audet et al. (1976), acreditavam que a intervengao
irirgica atuaria como fator acelerador de transfor-
acao maligna®; d’Agostinho, Soule e Miller (1963),
itados pelo mesmo autor, sustentam que os sarcomas
stao freqiientemente adjacentes aos neurofibromas(©.

Nesta pesquisa nao foram detectadas malignizagoes
52 pegas encaminhadas ao laboratdrio para exa-
me histopatologico.

anguy et al. (1983) citam 23 casos em que comen-
: “O tratamento consiste na ressecgao das lesoes

Fig. 13 — Neurofibroma plexiforme pubiano; resultado ap6s 18
meses.

que comprometem a fungao e/ou a estética, utilizan-
do-se técnicas cirtrgicas visando obter a corregao da
deformidade”, sem, contudo, descrever com detalhes
as técnicas empregadas nem resultado algum no pos-
operatorio, limitando-se a mostrar fotos pré-operaté-
rias®).

O presente trabalho demonstrou ser possivel reparar
grandes dreas cruentas (maior 51,0 x 28,0 cm), com
média de 16,4 x 8,1 cm, decorrentes da exérese de
volumosos tumores (maior 1.800 g) e média de 300
g, utilizando os retalhos fasciocutaneos loco-regionais,
tornando possivel a cobertura cutinea adequada, haja
vista que a excisao simples, sem uso de retalhos
cutaneos, tornava impraticavel sua excisao cirurgica.

O tratamento preconizado por muitos autores limita-
se a ressecgao dos tumores, principalmente daqueles
que afetam o psiquismo e a estética ou quando passa-
ram a causar dor, desconforto, incapacidade funcio-
nal ou crescimento acelerado levando a pensar em
transformagao maligna(®-8:912:13.15),

Tendo em vista que a grande maioria dos tumores de
NF I ¢ constituida por lesoes benignas, ¢ injustificavel
a extirpagao cirurgica de tecidos nobres, como nervos
motores ¢ sensitivos, palpebras e conjuntiva,
exenteragao orbitdria ou ossos faciais'*. Multiplas
ressecgoes subtotais sao recomendadas, evitando-se,
assim, uma va e intempestiva intervengao objetivando
a remogao total da lesao®.

Excisao e sutura e pequenos enxertos de pele usados
nas lesoes de dimensoes menores e localizagoes espe-
ciais, como a face e o nariz, permitiram uma comple-
ta cobertura cutanea. ‘

O “§” itdlico (média de 8,5x 5,5 cm e 135 g) e 0 “Z”
pldstico (em lesoes de até 8,5 x 4,8 cm ¢ 82,6 g) mos-
traram-se eficazes para a reparagao de lesoes de médio
porte nas quais aparecem como uma das opgoes.

CONCLUSOES

Os retalhos fasciocutaneos loco-regionais possibilitam
a ressecgao de tumores mais volumosos e reparo ade-
quado de grandes dreas cruentas. Lesoes de médio
porte podem ser removidas de maneira satisfatoria
com perfeita cobertura cutanea, utilizando-se o “S”
italico ou 0 “Z” plastico. Pequenas lesoes sao ressecadas
prontamente sem necessidade de retalhos, exceto as
lesoes localizadas na face e no nariz.

Rev. Soc. Bras. Cir. Plast. Sio Paulo v.19 n.1 p. 11-26 jan/abr. 2004
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