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No6dulos € manchas hipercrom’cas, de formas e dimensbes variaveis,
diseminadas irregularmente pelo corpo, caraterizam a moléstia de Reck-
linghausen ; todavia, ésses nddulos e manchas cor “café com leite” cons-
tituem apenas dois sinais de malformagio congénita que pode atingir
um ou mais sistemas do organismo e, embora presentes na maioria dos
casos, nao sido elementos obrigatérios. Espinha bifida, elefantiase, glau-
coma, curvaturas anormais da coluna e malformagGes do cranio sio
freqiientemente encontrados fazendo parte do quadro de neurofibromatose
mltipla, Assim sendo, e sabido que essa doenga é de natureza here-
ditaria e que a transmissdo através de um carater dominante € regulada
pelas leis da Mendel, o diagnéstico de moléstia de Recklinghausen pode
ser viavel mesmo na auséncia de nédulos ou manchas, desde que o pa-
ciente apresente, por exemplo, malformagées esqueléticas e pertenga a
famili; em que haja casos indiscutiveis da referida moléstia. Do ex-
posto resulta que os elementos atingidos de uma familia nfo apresentam
necessariamente as mesmas manifestagcbes, podendo haver, ao lado de
casos com manchas e noédulos dos mais tipicos, outros que apresentem
somente manchas, e outros mesmo, com malformaces esqueléticas apenas.
Contribui, ainda, para o polimorfismo da moléstia em aprégo, a asso-
ciacio, ndo rara, de tumores de naturcza varia as malformagBes pré-
existentes,

A coluna vertebral é a sede mais freqiiente de malformagfes na
moléstia de Recklinghausen, consistindo em curvaturas anormais, es-
pinha bifida e hiperostoses; menos freqiientemente o atingido é o crdnio,
podendo exibir exagerado aumento das bogas frontais e parietais, de-
senhos vasculares anormais, aumento da sela turca, alargamento do
buraco o6ptico e da Orbita, com ou sem destruigdo de suas paredes. As
anomalias 6sseas podem ser congénitas ou resultar de corrosio produzida
por crescimento neoplastico vizinho (neurofibroma ou tumor associado).
A destruigio das paredes orbitirias constitui achado bastante raro,
encontrando-se regstrados na literatura mundial aproximadamente 25
casos, motivo que nos levou a publicar a observagip que se segue.
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R. I, 17 anos, japonés, internado na Clinica Neurolégica do Hospital das
Clinicas (Prof. Adherbal Tolosa). Aos 4 anos de idade, o paciente sofreu uma
queda, contundindo a regiio supra-orbitaria esquerda; produziu-se equimose que
desaparecen em uma semana. Alguns dias depois, nova queda com as mesmas
conseqiiéncias e evolucdo semelhante. Apds a terceira queda e contusio da mesma
regido, a tumefagio supra-orbitiria, ao invés de regredir, foi progressivamente au-
mentando e, decorrido um ano, atingiu o volume atual, ficando entio estacionaria.
Nega moléstia semelhante 4 sua, bem como ndédulos € manchas cutineas, em
qualquer de seus familiares diretos e colaterais, proximos ou remotos.

Ao exame fisico geral, chama logo a ateng¢io grande massa tumoral na hemi-
face esquerda, depressivel, elastica e de consisténcia mole. Apesar de pouco moével
sébre o plano 6sseo, em virtude de seu grande volume e fraca consisténcia, a massa
tumoral ¢ ficilmente deslocivel e, pela agdo da gravidade, a maior parte do
tumor se acumula na por¢io mais declive, formando com o plano da face um
sulco & maneira de mama (fig. 1). Ambas as palpebras do lado esquerdo acham-
se fortemente espessadas pelo tecido tumoral e, quando afastadas, vé-se o globo
ocular recalcado para o lado nasal, sendo impossivel dirigi-lo para fora.

A palpagio do plano Osseo, verifica-se aumento da 4rbita e espessamento da
metade posterior da arcada zigomiatica do lado esquerdo. Manchas hipercromicas,
cor de “café com leite”, de formas e dimensdes. varias (fig. 1) e varies nédulos
moles e depressiveis acham-se difusamente disseminados na superficie cutinea,
destacando-se, entre éles, um situado pouco 3 esquerda da linha espondilica ao
nivel de L, (fig. 2). Nio foram encontradas malformacdes raquidianas e o exame
dos diversos aparelhos nada revelou de particular. O exame do sistema nervoso
nio revelou qualquer distéirbio psiquico, motor ou sensitivo, a ndo ser mpossibi-
lidade de dirigir o olho esquerdo para fora, o que deve ser atribuido i compressdo
local pelo tumor.

Radiografias do crianio mostraram consideravel aumento da &rbita esquerda
¢ destruicio parcial de sua parede interna (fig. 2). O exame neuroftalmologico
(Dr. Mendonga de Barros) revelou: reflexos pupilares normais; compressdo do
globo ocular esquerdo para dentro (invasio da 6rbita) ; impossivel o exame do
fundo ocular esquerdo, sendo normal o direito; acuidade visual sem corregio:
OD 0.7; OE 0,1. O exame histolégico de' um nédulo cutineo indicou tratar-se
de neurinoma. Negativas as reaghes serolégicas para lues no sangue. Liqiido
cefalorraquidiano normal. Diagnéstico: Neurofibromatose multipla com destruigio
da parede orbitiria e neuroma plexiforme das palpebras.

COMENTARIOS

Embora o propésito desta publicagio ceja apenas o de registrar mais
um caso de moléstia de Recklinghausen com destruicio de parede orbi-
taria, ocorréncia que raramente tem sido observada, julgamos oportuno
destacar, além do grande volume da massa tumoral no caso observado,
a poscivel influénciz dos successivos traumatismos anteriores.

Virios autores tém chamado a atengio para a influéncia de trau-
matismos no aparecimento dos neurinomas em portadores de neurofi-
bromatose multipla. A relacgio de causa e efeito parece bastante evidente
em nossa caso; pois, apds sucessivas contusfes da mesma regido, surgiu
a massa tumoral que o paciente apresenta na hemiface esquerda.
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Fig. 1 — R. I. Em @, massa tumoral volumosi e de consisténcia mole,

acumulando-se, quando o doente esti de pé, na parte mais inferior e repondo-

se no lugar quando o doente se pGe em dectibito (b); em ¢, manchas e nddulos
dispostos irregularmente em todo o dorso.
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Fig. 2 — R. I. Em 4, manchas e nédulos no dorso. Em b e c, radiografias
mostrando aumento da orbita esquerda com erosio de suas paredes.





