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Paciente do sexo masculino, 29 anos, cor negra, apresentou massa na regido glitea direita com crescimento
durante a primeirainfancia. Assintomético e, ha pelo menos 10 anos, com as dimensdes inateradas, pro-
curou auxilio clinico por motivos estéticos. Foi encaminhado ao Servigo de Radiologia do Instituto de
Ortopedia e Traumatologia (I10T) da Faculdade de Medicina da Universidade de S&o Paulo, pelo grupo de
tumores do |OT, para afastar a possibilidade de processo neoplasico maligno na regido glitea direita.

Figura 3. Ressonancia magnética, cortes coronal e axial ponderados em STIR (A,B).
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Descricao das imagens

Figura 1. Ressonancia magnética, cor-
tes coronais ponderados em T1 sem satu-
ragdo de gordura (A) e STIR (B) mostram
formacdo expansiva heterogénea em con-
tato com a musculatura gl itea maxima di-
reita e a fossa isquio-retal, infiltrando o
tecido subcuténeo, com limites mal defini-
dos, com sina intermedidrio em T1 e dto
sinal em STIR.

Figura 2. Ressonancia magnética, cor-
tesaxials ponderadosem T1 sem saturagéo
degordura(A) e STIR (B) mostram forma-
¢80 expansiva na fossa isquio-retal direita
em contato com as estruturas do perineo e
infiltrando o tecido subcuténeo, com sinal
intermedi&rio em T1 e ato sind em STIR.

Figura 3. Ressonancia magnética, cor-
tes coronal e axia ponderados em STIR
(A,B) mostram estruturas fusiformes, en-
cadeadas, bem definidas, bilaterais, smé-
tricas, junto & musculatura piriforme bila-
teral, tipicas de neurofibroma plexiforme
profundo.

Diagnostico: Neurofibromaplexiforme
variantes superficial e profunda em porta-
dor de neurofibromatose do tipo 1.

COMENTARIOS

A neurofibromatose do tipo | (NF1) é
umadesordem autossdmicadominante, em
mais de 90% dos casos associada a muta-
¢&o esporéadicaou hereditériano gene NF1,
afetando umaem cada 3.500 pessoas, cons-
tituindo-se na facomatose mais comum®.
Apresentaumavariedade de manifestacbes
localizadas e, mais frequentemente, sisté-
micas no torax, abdome, pelve e extremi-
dades, dentre outras'*?. O diagnéstico é
clinico, manifestando-se geramente na
infancia, porém, cerca de 10% dos casos
s80 de surgimento tardio numaformafrus-
tra ou atipica®.

Os tumores neurogénicos classicamente
surgem fora do sistema nervoso central e
incluem os neurofibromastipicos (néo ple-
xiformes) e os plexiformes (NPX). S&o be-
nignos e se originam do tecido conectivo
das bainhas nervosas, principal mente do
endoneuro®.

O neurofibroma tipico apresenta um
halo de hipersinal nas sequéncias T2, com
centro de baixo sinal, que pode ser maisou
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menos intenso de acordo com a quantidade
de tecido fibroso no seu interior, configu-
rando o cléssico sina do alvo®, também
presente no paciente em foco (Figura 4 —
Seta curva).

Dentre os achados clinicos da NF1, o
NPX, por si s0, é suficiente para fechar o
diagndstico dessa entidade. O termo plexi-
forme refere-se ao seu aspecto de cresci-
mento semelhante a uma rede, observan-
do-se crescimento tumoral em mdltiplos
fasciculos de um nervo, o qual setornaes-
pessado e rodeado por uma matriz protei-
nécea, formando nddulos ou massas®. A
frequéncia do NPX dentro do espectro da
NF1 pode variar de 25% a30%®9, porém
outros autores consideram essa estatistica
subestimada quando somente os achados
clinicos sdo considerados®?,

Os NPXs frequentemente envolvem
plexos nervososeraizesdorsais, bem como
outras estruturas profundas, principalmente
nervos maiorest”). Geralmente estdo pre-
sentes ao nascimento, tornando-se eviden-
tes em uma fase mais tardia®. Podem ser
assintomaticos, mas ao contrario dos neu-
rofibromas tipicos, causam problemas es-
téticos, dor edistrbiosfuncionais, com no-
tavel morbidade em raz&o do crescimento
continuo, erisco de cercade 10% detrans-
formagdo em um tumor maligno de bainha
nervosa®.

O NPX, em relagdo asualocalizagdo, é
dividido em superficia, quando surge en-
tre a pele e afascia muscular, e profundo,
quando surge profundo a fascia. Algumas
lesBes podem estar em ambos 0s compar-

Figura 4. Ressonancia magnética, corte coronal.

timentos, e onde predomina seu volume
(> 50%) determinara como serdo categori-
zadas”.

Os NPXs superficiais e profundos pos-
suem caracteristicas diferentes que podem
ser muito bem reconhecidas por estudosde
imagem, como a ressonancia magnética
(RM), observando-se que os superficiais
geramente sdo unilaterai's, possuem bordas
indefinidas e infiltrantes, padréo difuso e
sem lesbes em alvo (Figuras 1 e 2), e 0s
profundos tendem a ser bilaterais, com
bordas bem definidas e padréo nodular em
avo ou fascicular, também presentes no
paciente (Figura 3). Ambos possuem au-
mento da vascularizagdo. Apresentam-se
com ato sinal nas sequéncias ponderadas
em T2/STIR, mas podem também eviden-
ciar ato/intermediariosinad em T1 peloseu
contetido proteinéceo. O real ce pelo gado-
linio € heterogéneo e errético, ndo realizado
em todos os protocolos”9.

N&o se faz necessariaaandlise histopa-
tol Ggi ca desses tumores, tornando-se satis-
fatdrios os critérios clinicos e imaginol 6-
gicos. A intervencdo terapéutica € indivi-
dualizadae priorizaumamelhor satisfacéo
estética, habilitagdo funcional, tratamento
dador e dedéficits neurol 6gicos. Ossinais
de rapido crescimento e dor persistente
chamam a atencéo para possivel maligni-
x~(1,7,9)
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CONCLUSAO

O reconhecimento, por métodosdeima-
gem, dos NPXs superficiais permite esta-
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belecer o diagndstico de NF1 e, em muitas
situacOes, excluir um processo tumoral ma-

ligno.
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