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Neurofibroma plexiforme de c6lon

uw%s € SABI
|Dt /1 7]
men: 7/

BATA J A/ 09451

SINOPSE

Tumores neurogénicos de célon sdo raros na populagio ge-
ral, mas podem ocorrer em 11 a 25% dos pacientes com doenca de
von Recklinghausen. Apresentamos o caso de uma paciente de 24
anos de idade com neurofibroma plexiforme ‘do intestino grosso
cuja manifestagao inicial caracterizou-se por aparecimento de mas-
sa no hipocéndrio e flanco esquerdos. A paciente ndo apresentava,
ao exame fisico, sinais de neurofibromatose.

UNITERMOS: Neurofibroma, Neurofibromatose, Doenga de von
Recklinghausen, Tumores neurogénicos, Neoplasia
do célon.

ABSTRACT

Neurogenic colon tumors are rare in the general population but
may occur in 11 to 25% of von Recklinghausen’s disease patients. This is
a case report of a 24 years old patient with large botwel plexiform neuro-
fibroma whose initial manifestations was a left upper quadrant and flank
mass. On physical exam, the patient did not show signals of neurofibromatosis.

KEY WORDS: Neurofibroma, Neurofibromatosis, Von Recklinghausen’s
Discase, Neurogenic tumors, Colon’s ncoplas.

INTRODUCAO

Tumores neurogénicos da parede intestinal sdo
raros na populagdo geral, mas podem ocorrer em tao
alta incidéncia, como 11 a 25% dos pacientes com
neurofibromatose multipla (doenga de von Recklin-
ghausen) (1,2). A identificagdo desses tumores é im-
portante porque eles podem sangrar macigamente em
13,8% dos casos (1,3) e pode ocorrer transformacao
sarcomatosa em 10 a 20% dos pacientes, associado ou
ndo a neurofibromatose (1,2,4,5,6,7).
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A proposta deste trabalho é apresentar o caso de
uma paciente com neurofibroma plexiforme de célon,
chamando a atengdo para a possibilidade deste tumor
benigno raro ndo associado a doenga de von Recklin-
ghausen. Ha apenas um relato deste tumor no célon
transverso, publicado por Glenn em 1939 (8).

Embora, ao exame fisico, a paciente ndo apresen-
tasse nenhum outro sinal de doenga de von Reckling-
hausen, a hipotese de neurofibromatose também foi
considerada.

RELATO DO CASO

M.EK,, 24 anos, feminina, branca, casada, pro-
fessora, natural e procedente de Lajeado (RS—Brasil),
foi admitida em outubro de 1989 referindo apareci-
mento de tumor no abddémen superior ha dois meses.
Ao exame apresentava-se em bom estado geral. O
exame do térax era normal. Ao exame abdominal,
palpava-se massa de aproximadamente 10 cm de dia-
metro, localizada no hipocondrio e flanco esquerdos,
firme, indolor, mével as mudangas de decubito. Ha-
via realizado investigacdo com estudo radiolégico con-
trastado do esofago, estobmago e duodeno e urografia
excretéria que foram normais; raio X de abdémen
agudo simples mostrou massa arredondada com den-
sidade de partes moles no flanco esquerdo; ecografia
abdominal (Figura 1: A, B e C) com pungédo biépsia
aspirativa revelou lesdo expansiva em hipocondrio e
flanco esquerdos, com 9,2 x 7,8 x 5,8 cm de didmetros;
0 exame citopatolégico foi normal. A impressdo clini-
ca foi de neoplasia mesenquimal de localizagdo no
retroperitonio. Constatou-se gestagdo em torno da 10?
semana; face ao risco de maior exposicdo a radiacdo
ionizante devido a gestacdo, foi proposta exploracao
cirargica. Encontrou-se tumor de 8 cm de didmetro,
aderido ao angulo esplénico do célon, encapsulado,
firme, circundado por epiplon. O mesocélon nesta drea
apresentava alguns linfonodos aumentados de volu-
me que foram biopsiados. A revisdo do restante da
cavidade abdominal foi normal, além de ttero au-
mentado de volume, proporcional ao tempo de gesta-
¢do. Foi procedida a ressecgdo em bloco de segmento
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Figura 1 — Ecografia abdominal
A e B: clichés em corte transversal mostrando a topografia do tumor
(didmetro de 9 cm) e sua relagdo com o rim esquerdo.

Figura 1 C: cliché em deciibito lateral mostrando detalhe do tumor (did-
metros de 10 x 7 cm).

do célon transverso e dngulo esplénico e do tumor
(Figura 2), com anastomose término-terminal prima-
ria. O estudo andtomo-patolégico por congelagdo re-
velou provével schwannoma e o definitivo, neurofi-
broma plexiforme de parede de intestino grosso. A
paciente evoluiu bem, sem intercorréncias, recebendo
alta hospitalar no 6° dia pés-operatério, com transito

intestinal normal. Ressalva-se que, ao exame fisico, a -
paciente ndo apresentava quaisquer sinais de neurofi-
bromatose multipla de von Recklinghausen; sem his--

téria familiar. Ndo houve complicacGes referentes a
gestacdo. Na revisdo dos 36 meses de pds-operatério,
a paciente encontrava-se assintomatica.

Figura 2: Detallie da pega cirirgica mostrando seguimento de colon com
o tumor.

DISCUSSAO

Neufibromatose foi descrito pela primeira vez por
von Recklinghausen em 1882. E considerada uma doen-
¢a autossomica dominante com um alto grau de pene-
tragdo, cujo gen responsével pela sindrome esté locali-
zado na regido pericentromérica do cromossoma 17 (9).
Sua incidéncia é estimada em 1 caso para cada 2500 a
3300 nascimentos vivos (2,3,7,9). Aproximadamente 50%
dos pacientes tém pais afetados (2,5,10). E uma doenca
progressiva crénica (10), caracterizada por pigmentagao
da pele (multiplas manchas “café au lait”), tumores
cuténeos e tumores de nervos periféricos (2,5,9,10). Mal-
formagdes 6sseas e deficiéncia mental nos pacientes por-
tadores desta sindrome sdo comuns (5,9).

O neurofibroma solitdrio é um tumor que, por
defini¢do, ocorre em um paciente que nao tem doenga
de von Recklinghausen. Na série de Geschickter (1935),
cerca de 90% dos neurofibromas eram do tipo solita-
rio, o que sugere que a presenca de um neurofibroma
isolado ndo estabelece o diagndstico de doenga de
von Recklinghausen (9). No entanto, quando diagnos-
ticada doenga de von Recklinghausen, o neurofibro-
ma estard presente no trato gastrointestinal entre 11 e
25% dos casos (1,2). O estomago é envolvido dez ve-
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zes mais freqiientemente do que o intestino delgado,
e o esofago, célon e reto sdo raramente acometidos
(2,10,11). Desde 1882, os casos relatados de envolvi-
mento do intestino grosso foram raros e os neurofi-
bromas de reto perfizeram menos de 1% deste total
(10). Aparentemente a incidéncia de neurofibromas
predomina no sexo feminino (10,12,13) e a idade varia
entre 20 e 70 anos (10). Crescimento acelerado desses
tumores tem sido notado durante a gravidez e a pu-
berdade. Entretanto, aumento stbito do tamanho de
um tumor pode ser devido a alteracdes malignas (8).

O neurofibroma é considerado uma patologia
com comportamento clinico benigno. Ocasionalmente
o patologista pode apontar areas que poderiam ser
interpretadas como indicadores de malignidade. Me-
tastases para o figado tém sido relatadas em poucos
casos (9). Salienta-se que o neurofibroma é benigno e
ndo metastatiza. Algumas vezes o tumor é muito di-
ferenciado e histologicamente parece benigno, mas a
evolucdo com metastase define-o como maligno. Trans-
formagdo sarcomatosa ocorre entre 10 e 20% dos ca-
sos, independentemente do tumor estar ou ndo asso-
ciado a neurofibromatose (1,2,4,6,7,9), e os pacientes
com maior risco de desenvolverem sarcomas sdo aque-
les com a doenga por muitos anos (9).

E provavel que a idade de ocorréncia dos sinto-
mas dependa somente do local da lesdo e do grau de
infiltracdo dos nervos comprometidos. Ha relatos de
recém-nascidos e criangas maiores acometidas por neu-
rofibroma plexiforme envolvendo o nervo vago (13).

E dificil determinar a duracio exata dos sinto-
mas. Geralmente, os neurofibromas de célon e reto
sdo assintomadticos ou tém discreta dor local, alguma
disfungdo retal ou vesical (10). Os neurofibromas de
intestino delgado manifestam-se através de hemorra-
gia devido a ulceragdo ou necrose do tumor peduncu-
lado. Também pode ocorrer obstrugdo intestinal como
resultado de intussuscepgdo e, outras vezes, perfura-
¢do intestinal (1,2,3,5,6,11). Os neurofibromas de in-
testino delgado em geral ndo sdo visualizados pelo
transito intestinal com bério, o que levou alguns au-
tores a considerar a angiografia o melhor método para
detectar tais tumores raros (1). Entretanto, podem ser
confundidos com leiomiomas ou leiomiossarcomas,
visto que estes tumores também crescem extralumi-
nalmente e sdo hipervascularizados (1,11).

Microscopicamente, o neurofibroma caracteriza-
se por ser composto por células com niticleos ovais e
fusiformes, dispostos em feixes entrelagados (Figura
3).Em algumas areas, as células neopldsicas mostram
um padrdo em palicada e fibras nervosas. Algumas
zonas podem conter niicleos alargados (9,10).

Macroscopica e histologicamente, houve seme-
lhanga entre o tumor descrito neste caso e as outras
variedades de neurofibromas do trato gastrointestinal
(10,12).

Figura 3 — Neurofibroma plexiforie — Microscopia (400 X)
Células com miicleos fusiformes e ovalados, com entrelagamento dos feixes
e aspecto em paligada.

Quanto a patogénese, aceita-se que os tumores
do intestino grosso originam-se do plexo mioentérico
de Auerbach (10).

Glenn, em 1939, relatou o caso de uma mulher
de 25 anos com um neurofibroma que se originou na
porcdo mesocdlica do célon transverso. Este foi detec-
tavel a palpagdo abdominal e o enema baritado mos-
trou um defeito de enchimento, circular, no célon trans-
verso proximal. O tratamento foi ressec¢do de 12 cm
de célon contendo 4 cm de massa tumoral e a pacien-
te recuperou-se sem intercorréncias (8).

O reconhecimento do envolvimento coldnico ou
retal depende de uma avaliagdo cuidadosa do sangra-
mento e dor, palpagdo de massa no exame abdominal
ou toque retal ou ainda pela visualizagdo de nédulos
submucosos através de retossigmoidoscopia. Neurofi-
bromas também podem ser vistos como pélipos atra-
vés de enema baritado. A excisdo local para tumores
sem alteragdes malignas é o tratamento definitivo (5,9).
Se os tumores malignos ndo sdo removidos, podem
metastatizar para o figado. A tendéncia de recorréncia
local é de 50% em um ano (5,9,10) e, nesses casos, a
excisdo radical esta indicada (9).

A cirurgia também esta indicada naqueles casos
onde o neurofibroma é grande, causa dor ou se en-
contra em locais cujo crescimento continuado possa
comprometer a fungdo do 6rgdo acometido (9). Na
neurofibromatose mualtipla de von Recklinghausen, na
presenca de massas no trato gastrointestinal, estéd in-
dicado laparotomia com retirada das massa tumorais,
cujo objetivo é evitar o risco de transformagéo sarco-
matosa, mesmo que sejam clinicamente assintomaéti-
cas ou constituam achados casuais em um exame ra-
diolégico ou ultrassonogréfico (6).
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