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Introdugdo. As neurofibromatoses, também conhecidas como Doenga de Von Recklinghausen, constituem trés
doencas genéticas que tém em comum o surgimento de tumores benignos multiplos no sistema nervoso. As
neurofibromatoses sdo de evolugdo progressiva e imprevisivel e apresentam-se nas formas clinicas de
Neurofibromatose Tipo 1, Tipo 2 e Schwannomatos. Esses tumores tem grande relevancia na cirurgia
craniomaxilofacial, e necessitamos conhecé-las para podermos realizar um manejo adequado desses pacientes. Com
uma incidéncia de 1:4000 na populacdo geral. Cerca de metade dos casos € por novas mutacées. A maioria das
novas mutacdes ocorre na linha germinativa paterna. Ha alta penetrancia, mas a expressividade é altamente
variavel. O estudo dessa patologia tem grande importéncia para o cirurgido craniomaxilofacial. Objetivos. O objetivo
deste estudo foi caracterizar o perfil populacional dos pacientes com Neurofibromatose atendidos entre 2000 e 2010
no ambulatério de cirurgia craniomaxilofacial do Hospital de Clinicas de Porto Alegre. Materiais e Métodos.
Realizamos uma revisdao de uma série retrospectiva de casos da ultima década do servico de referéncia de cirurgia
craniomaxilofacial do HCPA. Armazenamos os dados em planilha do Microsoft Excel e o utilizamos para as estatisticas
populacionais. Resultados. Foram estudados 1229 pacientes atendidos pelo servigo de cirurgia craniomaxilofacial do
HCPA. Destes, um total de 14 pacientes (0,11%) tinham como diagndstico principal Neurofibromatose Tipo I. Os
pacientes tinham idade média de 28,3 anos e, em média, iniciaram o acompanhamento aos 22 anos. A maioria dos
pacientes era do sexo feminino (64,28%). Destes apenas 2 pacientes(14,28%) nao tinham outras comorbidades. A
regido mais acometida foi a face, com 10 pacientes (71,42%). Outras regides acometidas incluem 2 casos na orbita
ocular (14,28%), 1 caso na orelha (7,14%) e 1 caso na palpebra (7,14%). Conclusdo. O numero de pacientes
atendidos com Neurofibromatose Tipo I no HCPA é pequeno. A maioria desses pacientes apresenta-se com tumor na
face e a maioria no sexo feminino, conforme a literatura. Além disso, os pacientes acometidos sdao jovens em media.
E ja realizam acompanhamento no ambulatério por 6,3 anos em média. Palavra-chave: Cirurgia craniomaxilofacial;
Neurofibromatose; Doenca de von Reckilinghausen. Projeto 8058
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