Neurofibroma plexiforme com comprometimento retro orbitario
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INTRODUGCAO

A variedade plexiforme dos neurofibromas sé é encon-
trada na doenga de Von Recklinghausen. Corresponde a
cordoes nervosos espessados geralmente observados na co-
xa, brago e pdlpebra superior. A sua presenga intraorbitdria
é considerada rara'" 3.

A doengade Von Recklinghausen descrita em 1882 tem
uma frequéncia em 1:3000 nascimentos e é transmitida por
gen autosomico dominante, de penetrancia varidvel. Suas
caracteristicas clinicas sao manchas "café-au-lait’’, moluscos
fibrosos, hipertrofia difusa da pele e do tecido subcutineo
e tumores dos nervos periféricos e simpdticos’. A 6rbita
também pode ser comprometida, onde o arcabougo 6sseo
pode mostrar alteragdes principalmente em sua parede su-
pero-posterior, com falta de desenvolvimento da asa do
esfendide, o que pode levar a exoftalmo pulsitil. A pequena
asa do esfenoide e o assoalho da 6rbita, isolados ou conco-
mitantes, podem igualmente apresentarem-se alterados. No
globo ocular as lesdes podem atingir a retina, iris, coroide
ou corpo ciliar, e associar-se a glaucoma, o que piora o
prognostico. A palpebra pode apresentar tumores subcu-
taneos e os nervos periféricos intraorbitdrio podem ser aco-
metidos por neurofibromas? 78 12,

E nosso propdsito relatar um caso de paciente portador
de neurofibromatose, com acometimento orbitério bilate-
ral.

DESCRICAQ DO CASO

S.A.P. — 23 anos, parda, feminina. Ha cerca de 10 anos notou
a presenca de pequeno nédulo duro ao nivel da porgao lateral direita
do pesco¢o. Alguns meses mais tarde observou nédulos semelhantes
naregiao auricular e temporal também a direita. Ha 5 anos apareceu
pequenatumoragionapdlpebrasuperior direita, cuja ressecgdo cirur-
gica revelou tratar-se de neurofibroma plexiforme. Nesta época ji
notara que o olho direito era mais saliente que o esquerdo. Esta
proptose foi se acentuando lentamente, e a paciente comegou a en-
xergar duplo. Nesta ocasiao procurou o Hospital Sao Paulo.

Ao exame fisico geral apresentava varios nodulos dolorosos a
palpacao localizados no pescoqo, retro auricular e regido temporozi-
gomadtica a direita, e manchas “'cafe-au-lait” distribuidas pelo tronco.
Apresentava uma proptose a direita de 28mm, com deslocamento
do globo ocular ligeiramente para baixo e para dentro. Presenca
de discreta hiperemia e quemose. A acuidade visual e fundo de otho
eram normais.

O RX simples de cranio foi normal. O ultrasom mostrou lesio
ao nivel da parede lateral da cavidade orbitaria fora do dpice orbitario.
A tomografia computadorizada revelou em cortes axiais a presenga
de 3 nodulos localizados junto a parede lateral da orbita, provavel-
mente extra conal, com discreta captagdo a administragdo de contras-
te. O globo ocular estava bastante protuido e o nervo 6ptico empur-
rado medialmente.

feita abordagem cirurgica através da parede lateral da orbita.
Apos abertura da pele e subcutaneo deparamos com 4 pequenos
nodulos facilmente extirpados recobrindo a aponevrose temporal.
O musculo temporal foi desinserido do arco zigomadtico e rebatido
posteriormente, permitindo verificar erosio da parede lateral da 6rbi-
ta.Retiradoum retalho 6sseo triangularexpos-se a cavidade orbitaria.
ApOs abertura da periorbita, 2 noédulos pequenos com 1 cm de
diametro foram retirados assim como um terceiro maior, o qual aden-
trava o musculo reto lateral, mostrando sua origem pequeno ramo
nervoso.

Nopos-operatoriohouve acentuado edema palpebral, que regre-
diu lentamente. O resultado do exame histopatolégico mostrou tra-
tar-se de neurofibroma tipo plexiforme. Reavaliada 2 meses apds
a cirurgia encontrava-se sem diplopia e sem proptose.

A paciente retornou b meses mais tarde com pequena proptose
a esquerda, podendo-se palpar um nédulo duro, pequeno, localizado
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naporgaoanteriore médiado rebordo orbitario. Com esta localizagao
do tumor foi possivel sua retirada através de uma abordagem anterior.
O anatomo patoldégico confirmou uma vez mais tratar-se de neurofi-
broma plexiforme.

Reexaminada 1 ano ap6s a dltima cirurgia, a paciente encon-
trava-se assintomatica em relagao a orbita.

fig. 1 — Tomografia computadorizada mostrando presenga de n6du-
los juntos a parede lateral da orbita.

Fig. 2 —Abordagemanterior da Grbita esquerda mostrando o nédulo
tumoral a ser extirpado.

DISCUSSAO

O termo neurofibroma foi introduzido por Billroth em
1869 e novamente usado por Von Recklinghausen em 1882
para designar tumores de nervos periféricos’. Sao tumores
constituidos por células de Schwann e que contem fibro-
blatos e abundante coldgeno e reticulina. Aqueles origina-
dosde nervos terminais sao mais frequentemente cutaneos,
localizados, mas nao encapsulados, pedunculados e moles.
Quando se originam de troncos nervosos grandes (normal-
mente nos plexos braquial, lombar e sacral), tem um com-
portamento biol6gico diferente. Sao frequentemente multi-
plos, quase sempre associados a doenca de Von Recklin-
ghausen e tem potencial paraa malignidade. H4 difusa proli-
feragao das células de Schwann dentro dos fasciculos, cau-
sando sua hipertrofia. Este aspecto d4 origem ao padrao
plexiforme que é considerado patognomoénico para a doen-
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Fig. 3 — Neoplasia constituida por proliferacio de fibras colagenas
e células estreladas, em meio a matriz mixoide. H. & E. 160X.

R—

Fig. 4 — Neoplasia constituida por proliferagio de fibras coligenas
e células estreladas, em meio a matriz mixoide. H. & E. 400X.

ca de Von Recklinghausen. Microscopicamente, ha feixes
de células de Schwann circundadas por coldgeno e quanti-
dades varidveis de mucopolisacarides extra celulares’'.

Dos tumores orbitdrios apenas 4% sao origindrios dos
nervos periféricos sendo que 1% seriam neurofibromas iso-
lado, 1% neurinomaisolado e 2% neurofibroma plexiforme.
E bastante raro encontrarmos Schwanoma maligno ou neu-
rofibrosarcomas™.

Aproximadamente 3% dos pacientes com a doenga de
Von Recklinghausen apresentam neurofibroma do tipo ple-
xiforme cuja caracteristica é comprometer as raizes motoras
dos riervos ao invés das raizes sensitivas o que é préprio
dos neurofibromas em geral. Assim, em pacientes com né-
dulos na face, esses tendem a originar-se de ramos do nervo
facial®™.

O glioma do nervo 6ptico também apresenta uma alta
incidéncia em associagao com essa doenga, variando de
10% a 30% nos casos de gliomas restritos a porgao intraor-
bitiria e ao redor de 5% nos gliomas primdrios do quiasma
6ptico’. Do ponto de vista clinico nossa paciente apresen-
tava sinais indicativos da doenga de Von Recklinghausen
ou sejamanchas “cafe-au-lait’’, e os tumores de nervos peri-
féricos localizados no pescogo, retromastéideos e tempo-
rais, somente do lado direito.

Nesta doenga, o comprometimento orbitdrio manifes-
ta-se por proptose axial ou nao, geralmente acompanhado
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de massa tumoral palpavel e acuidade visual preservada.
Hiperemia e quemose nao sao comumente observadas e
a motilidade ocular extrinseca e intrinseca tende a ser nor-
mal. Quando o neurofibroma intraorbitdrio é unico costuma
originar-se do nervo naso ciliar podendo atingir tamanho sufi-
ciente paracomprimir o nervo 6ptico e produzir diminuigao
da visdo’ %. Em nosso caso a proptose era acentuada desvian-
do o globo ocular para fora e medialmente, devido as lesoes
multiplas estarem localizadas lateralmente ao cone mus-
cular.

Do ponto de vista neuroradiolégico o RX simples de
craneo pode mostrar alteragées tipicas desta facomatose,
principalmente alteragées na grande asado esfenéide, fissu-
ra orbitdria superior e inferior e foramen 6ptico; o que niao
ocorreu em nosso caso. O ultrasom também pode fornecer
subsidios e a tomografia computadorizada é o exame de
escolha uma vez que localiza e delimita as lesées, orien-
tando a abordagem cirurgica' . Estes 2 ultimos exames
em associagdo com a clinica, facilita prever o tipo histol6-
gico da lesao antes da cirurgia®.

As vias de acesso utilizadas nas 2 cirurgias foram esco-
lhidas dados as localizagées dos nédulos tumorais.

Nosso caso relatado é bastante rarodevido ao acometi-
mento orbitdrio bilateral, fato este comprovado em nossa
revisao bibliografica em que ndo encontramos caso seme-
lhante.

RESUMO

Os autores apresentam 1 caso de paciente portadora da doenga
de Von Recklinghausen, com acometimento orbitario bilateral por
neurofibroma plexiforme. O diagnoéstico além do quadro clinico foi
auxiliado pela tomografia computadorizada e o tipo de schwanoma
plexiforme foi confirmado pelo estudo anatomo patolégico

Palavras-Chaves: Neurofibroma plexiforme, Orbita, Tomogratia
computadorizada.

SUMMARY

Acase of plexiform schwanoma is reported in a patient with clinical
diagnosis of Von Recklinghausen disease. Both orbital cavities were
involved at differents time. Computerized tomography helps to loca-
lize the lesions and the pathology confirms the variant plexiform
of schwanoma.
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