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SINOPSE 

Tumores neurogênicos de cólon são raros na população ge­
ral, mas podem ocorrer em 11 a 25% dos pacientes com doença de 
von Recklinghausen. Apresentamos o caso de uma paciente de 24 
anos de idade com neurofibroma plexiforme 'do intestino grosso 
cuja manifestação inicial caracterizou-se por aparecimento de mas­
sa no hipocôndrio e flanco esquerdos. A paciente não apresentava, 
ao exame físico, sinais de neurofibromatose. 
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ABSTRACT 

Neurogenic colo11 IU1110rs are rnrc i11 tl1c general population but 
nwy occur in 11 to 25% ofvon ReckliHgliausell's rliseasc pnticllls. Tliis is 
a case repor! of a 24 years olrlpatie111 witli large bowc/ plexiform neuro­
fibroma wlwse ÍIIÍ/ial manifes/alions was a lefl uppcr quarlrn11/ mui jla11k 
mass. On pliysical cxm11, lhe pntie111 rlid 1101 sliow sig11nls ojllcllrofibromntosis. 

KEY WORDS: Neurofibra/1111, Neurojibro11wlosis, Vo11 l~cckliHgliniiSell 's 

Discnse, Neurogc11ic liiii/Ors, Colo11 's 1/coplasl/1. 

INTRODUÇÃO 

Tumores neurogênicos da parede intestinal são 
raros na população geral, mas podem ocorrer em tão 
alta incidência, corno 11 a 25% dos pacientes com 
neurofibrornatose múltipla (doença de von Recklin­
ghausen) (1,2). A identificação desses tumores é im­
portante porque eles podem sangrar maciçamente em 
13,8% dos casos (1,3) e pode ocorrer transformação 
sarcomatosa em 10 a 20% dos pacientes, associado ou 
não a neurofibrornatose (1,2,4,5,6,7). 
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A proposta deste trabalho é apresentar o caso de 
urna paciente com neurofibrorna plexiforrne de cólon, 
chamando a atenção para a possibilidade deste tumor 
benigno raro não associado à doença de von Recklin­
ghausen. Há apenas um relato deste tumor no cólon 
transverso, publicado por Glenn em 1939 (8). 

Embora, ao exame físico, a paciente não apresen-
• tasse nenhum outro sinal de doença de von Reckling­

hausen, a hipótese de neurofibrornatose também foi 
considerada. 

RELATO DO CASO 

M.E.K., 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 abdômen superior há dois meses. 
Ao exame apresentava-se em bom estado geral. O 
exame do tórax era normal. Ao exame abdominal, 
palpava-se massa de aproximadamente 10 em de diâ­
metro, localizada no hipocôndrio e flanco esquerdos, 
firme, indolor, móvel às mudanças de decúbito. Ha­
via realizado investigação com estudo radiológico con­
trastado do esôfago, estômago e duodeno e urografia 
excretória que foram normais; raio X de abdômen 
agudo simples mostrou massa arredondada com den­
sidade de partes moles no flanco esquerdo; ecograiia 
abdominal (Figura 1: A, B e C) com punção biópsia 
aspirativa revelou lesão expansiva em hipocôndrio e 
flanco esquerdos, com 9,2 x 7,8 x 5,8 em de diâmetros; 
o exame citopatológico foi normal. A impressão clíni­
ca foi de neoplasia mesenquimal de localização no 
retroperitônio. Constatou-se gestação em torno da 10ª 
semana; face ao risco de maior exposição à radiação 
ionizante devido à gestação, foi proposta exploração 
cirúrgica. Encontrou-se tumor de 8 em de diâmetro, 
aderido ao ângulo esplênico do cólon, encapsulado, 
firme, circundado por epíplon. O mesocólon nesta área 
apresentava alguns lirúonodos· aumentados de volu­
me que foram biopsiados. A revisão do restante da 
cavidade abdominal foi normal, além de útero au­
mentado de volume, proporcional ao tempo de gesta­
ção. Foi procedida a ressecção em bloco de segmento 

REVISTA AMRIGS, PORTO ALEGRE, 38 (1): 47-50, jan.jmar. 1994 47 



NEUROFIBROMA PLEXIFORME ... Melo et alii 

A 

B 

Figura 1 - Ecograjia abdontinal 
A c B: clichês em corte tmHsvcrsal nwstm11do n topografia do tuuwr 
(diâmetro de 9 em) e sua relação com o ri111 esquerdo. 

c 

Figura 1 C: c/icltê ent dectíbito lateral uw,;trando dctalltc do tumor (diti­
metros de 10 x 7 C/11). 
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do cólon transverso e ângulo esplênico e do tumor 
(Figura 2), com anastomose término-terminal primá­
ria. O estudo anátomo-patológico por congelação re­
velou provável schwannoma e o definitivo, neurofi­
broma plexiforme de parede de intestino grosso. A 
paciente evoluiu bem, sem intercorrênéías, receoeriâõ 
alta hospitalar no 6º dia pós-operatór~o, com trânsito 
intestinal normal. Ressalva-se que, ao· exame físico, a 
paciente não apresentava quaisquer sinais de neurofi- ., 
bromatose múltipla de von Recklinghausen1 sem his- -­
tória familiar. Não houve complicações referentes à 
gestação. Na revisão dos 36 meses de pós-operatório, 
a paciente encontrava-se assintomática. 

Figura 2: Dcta/1/c da peça cinírgica nlo>trwulo ,;eguinlcnto de cólon co111 
o 11111101'. 

DISCUSSÃO 

Neufibromatose foi descrito pela primeira vez por 
von Recklinghausen em 1882. É considerada uma doen­
ça autossômica dominante com um alto grau de pene­
tração, cujo gen responsável pela síndrome está locali­
zado na região pericentromérica do cromossoma 17 (9). 
Sua incidência é estimada em 1 caso para cada 2500 a 
3300 nascimentos vivos (2,3,7,9). Aproximadamente 50% 
dos pacientes têm pais afetados (2,5,10). É uma doença 
progressiva crônica (10), caracterizada por pigmentação 
da pele (múltiplas manchas "café au lait"), tumores 
cutâneos e tumores de nervos periféricos (2,5,9,10). Mal­
formações ósseas e deficiência mental nos pacientes por­
tadores desta síndrome são comuns (5,9). 

O neurofibroma solitário é um tumor que, por 
definição, ocorre em um paciente que não tem doença 
de von Recklinghausen. Na série de Geschickter (1935), 
cerca de 90% dos neurofibromas eram do tipo solitá­
rio, o que sugere que a presença de um neurofibroma 
isolado não estabelece o diagnóstico de doença de 
von Recklinghausen (9). No entanto, quando diagnos­
ticada doença de von Recklinghausen, o neurofibro­
ma estará presente no trato gastrointestinal entre 11 e 
25% dos casos (1,2). O estômago é envolvido dez ve-
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zes mais freqüentemente do que o intestino delgado, 
e o esôfago, cólon e reto são raramente acometidos 
(2,10,11). Desde 1882, os casos relatados de envolvi­
mento do intestino grosso foram raros e os ncurofi­
bromas de reto perfizeram menos de 1% deste total 
(10). Aparentemente a incidência 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 súbito do tamanho de 
um tumor pode ser devido a alterações malignas (8). 

O neurofibroma é considerado uma patologia 
com comportamento clínico benigno. Ocasionalmente 
o patologista pode apontar áreas que poderiam ser 
interpretadas como indicadores de malignidade. Me­
tástases para o fígado têm sido relatadas em poucos 
casos (9). Salienta-se que o neurofibroma é benigno e 
não metastatiza. Algumas vezes o tumor é muito di­
ferenciado e histologicamente parece benigno, mas a 
evolução com metástase define-o como maligno. Trans­
formação sarcomatosa ocorre entre 10 e 20% dos ca­
sos, independentemente do tumor estar ou não asso­
ciado a neurofibromatose (1,2,4,6,7,9), e os pacientes 
com maior risco de desenvolverem sarcomas são aque­
les com a doença por muitos anos (9). 

É provável que a idade de ocorrência dos sinto­
mas dependa somente do local da lesão e do grau de 
infiltração dos nervos comprometidos. Há relatos de 
recém-nascidos e crianças maiores acometidas por neu­
rofibroma plexiforme envolvendo o nervo vago (13). 

É difícil determinar a duração exata dos sinto­
mas. Geralmente, os neurofibromas de cólon e reto 
são assintomáticos ou têm discreta dor local, alguma 
disfunção reta! ou vesical (10) . Os neurofibromas de 
intestino delgado manifestam-se através de hemorra­
gia devido à ulceração ou necrose do tumor peduncu­
lado. Também pode ocorrer obstrução intestinal como 
resultado de intussuscepção e, outras vezes, perfura­
ção intesfinal (1,2,3,5,6,11'). Os neurofibromas de in­
testino delgado em geral não são visualizados pelo 
trânsito intestinal com bário, o que levou alguns au­
tores a considerar a angiografia o melhor método para 
detectar tais tumores raros (1). Entretanto, podem ser 
cmúundidos com leiomiomas ou leiomiossarcomas, 
visto que estes tumores também crescem extralumi­
nalmente e são hipervascularizados (1,11). 

Microscopicamente, o neurofibroma caracteriza­
se por ser composto por células com núcleos ovais e 
fusiformes, dispostos em feixes entrelaçados (Figura 
3).Em algumas áreas, as células neoplásicas mostram 
um padrão em paliçada e fibras nervosas. Algumas 
zonas podem conter núcleos alargados (9,10). 

Macroscópica e histologicamente, houve seme­
lhança entre o tumor descrito neste caso e as outras 
variedades de neurofibromas do trato gastrointestinal 
(10,12). 
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Figura 3 - Ncurofibronw plcxifornzc - Micro,;copia (4UU X) 
Células cot/1 núcleos fusifomtcs c ovalados, com entrelaçamento dos feixes 
c aspecto em paliçada. 

Quanto à patogênese, 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 
porção mesocólica do cólon transverso. Este foi detec­
tável à palpação abdominal e o enema baritado mos­
trou um defeito de enchimento, circular, no cólon trans­
verso proximal. O tratamento foi ressecção de 12 em 
de cólon contendo 4 em de massa tumor.al e a pacien­
te recuperou-se sem intercorrências (8). 

O reconhecimento do envolvimento colônico ou 
reta! depende de uma avaliação cuidadosa do sangra­
menta e dor, palpação de massa no exame abdominal 
ou toque reta! ou ainda pela visualização de nódulos 
submucosos através de retossigmoidoscopia. Neurofi­
bromas também podem ser vistos como pólipos atra­
vés de enema baritado. A excisão locaLpanU:umores 
sem alterações malignas é o tratamento definitivo (5,9). 
Se os tumores malignos não são removidos, podem 
metastatizar para o fígado. A tendência de recorrência 
local é de 50% em um ano (5,9,10) e, nesses casos, a 
excisão radical está indicada (9). 

A cirurgia também está indicada naqueles casos 
onde o neurofibroma é grande, causa dor ou se en­
contra em locais cujo crescimento continuado possa 
comprometer a função do órgão acometido (9). Na 
neurofibromatose múltipla de von Recklinghausen, na 
presença de massas no trato gastrointestinal, está in­
dicado laparotomia com retirada das massa tumorais, 
cujo objetivo é evitar o risco de transformação sarco­
matosa, mesmo que sejam clinicamente assintomáti­
cas ou constituam achados casuais em um exame ra­
diológico ou ultrassonográfico (6). 
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