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NEUROFIBROMATOSE PLEXIFORME RETROPERITONEAL

E PELVICA: ASPECTOS NA TOMOGRAFIA COMPUTADORIZADA
E RESSONANCIA MAGNETICA - RELATO DE CASO E REVISAO
DA LITERATURA*

Daniel Dutra Cancado’, Camila Cruz Leijoto?, Carlos Eduardo Souza Carvalho®, Paulo Roberto
Valle Bahia*

Os autores apresentam um caso de neurofibromatose tipo I, caracterizado por muiltiplos neurofibromas ple-
xiformes no retroperiténio e pelve. A tomografia computadorizada mostrou lesdes marcadamente hipoate-
nuantes, acometendo principalmente psoas e regides paravertebrais, aspectos que mimetizavam outras
doencas, como abscessos e linfonodomegalias. A ressonancia magnética foi util para a melhor caracteriza-
cdo da extensdo dos neurofibromas, bem como de sua estrutura interna.
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Retroperitoneal and pelvic plexiform neurofibromatosis: computed tomography and magnetic resonance

The authors report a case of neurofibromatosis type I, characterized by multiple plexiform neurofibromas in
the retroperitoneum and pelvis. Computed tomography showed markedly hypodense lesions involving mainly
the psoas and the paravertebral regions, findings which could mimic other diseases such as abscesses and
lymphadenopathy. Magnetic resonance imaging was useful to better evaluate the extension and internal
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Resumo
Abstract
findings — case report and review of literature.
structure of the neurofibromas.
INTRODUQAO

A neurofibromatose tipo 1 (NF-1), ou
doenca de von Recklinghausen, é doenca
de caréter autossdmico dominante, sendo
amaiscomum dasfacomatoses (sindromes
neurocutaneas), ocorrendo em um a cada
2.000 nascimentos. A NF-1 é caracterizada
principalmente por manchas do tipo café-
com-leite, mltiplos neurofibromas perifé-
ricos, sardas nas axilas, gliomas 6pticos,
hamartomas de iris e lesbes 6sseas®.

Os neurofibromas plexiformes séo le-
sbes que praticamente definem o diagnos-
tico de NF-1 e consistem em massas mul-
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tiplas, tortuosas, vermiformes, que crescem
a0 longo do eixo de um grande nervo, in-
filtrando e separando os fascicul os nervo-
sos normais, produzindo uma aparéncia
fusiforme.

O objetivo deste trabalho € apresentar
um caso de neurofibromatose plexiforme
do retroperitonio e da pelve, seus achados
de imagem na tomografia computadoriza-
da (TC) e ressonancia magnética (RM),
bem como uma discussdo do tema basea-
do na literatura.

RELATO DO CASO

Paciente de 26 anos de idade, sexo fe-
minino, inicialmente internada parainves-
tigagdo de quadro reumatol 6gico. Ha cer-
cade um ano a paciente vinha apresentan-
do poliartralgiaassimétricaemigratériaem
punhos, ombros e joelho esquerdo, além
delombalgiae cervicalgia, com piorapro-
gressiva dos sintomas ao longo desse pe-
riodo. Haviasinais de artrite no joelho es-
querdo, com derrame articular.

Haviarelato de emagrecimento (8kgem
um ano), alopécia e surgimento de man-

chas do tipo café-com-leite. A paciente
relatava também a excisdo de dois nodu-
los cuténeos na coxa direita, com o diag-
nostico de neurofibroma.

Exame de artrocentese do joelho es-
querdo foi negativa para artrite inflamaté-
rialinfecciosa

Devido aumaqueixade dor abdominal
difusaemassapa pavel em mesogastrio, foi
realizada ultra-sonografia abdominal, que
revel ou multiplos nédul os hipoecogénicos
no retroperiténio, distribuidos bilateral-
mente, localizados anteriormente ao mis-
culo psoas e adjacentes a aorta e veia cava
inferior, cuja impressdo inicia foi de um
conglomerado linfonodal.

A TC abdomina demonstrou lesdes
bem delimitadas, marcadamente hipoate-
nuantes, com fracaimpregnacao pelo meio
decontraste, localizadas naregido paraver-
tebral, acometendo preferencialmente o
muscul o psoas, estendendo-se paraosflan-
cos e para a musculatura do iliaco e para-
vertebral (Figural). A TC mostrava tam-
bém ainsinuacéo daslesdes em direcdo aos
forames neurais, aspecto que foi melhor
avaliado na RM com cortes coronais. A
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CINE. 1

reconstrucdo 3D de superficie da coluna
vertebral mostrou alargamento do forame
neural de L3-L4.

Na RM, as lesdes mostraram-se isoin-
tensas e homogéneas na ponderagéo T1 e
hiperintensas na ponderagdo T2, com pe-
guenas areas com hipossinal no interior
dessas lesdes (Figura 2). Apesar do estu-
do por RM néo ter sido direcionado espe-
cificamente para a coluna vertebral, ndo
haviaevidéncias de envolvimento do canal
raguiano.

A paciente foi submetida a biopsia per-
cutanea guiada por TC, a qual, associada
aos aspectos daimagem, confirmou o diag-
nostico de neurofibroma plexiforme.

DISCUSSAO

Os neurofibromas plexiformes s8o uma
marca registrada da NF-1, ocorrendo em
cerca de um terco dos pacientes. Eles di-
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Figura 1. Tomografia computadorizada de abdome evidenciando mdltiplas lesdes hipodensas, com fraca
impregnagao pelo meio de contraste, localizadas na musculatura do psoas, nos flancos, na pelve e muscu-
latura paravertebral (A,B). A reconstru¢do 3D da coluna lombar (C) mostra alargamento do forame neural

de L3-L4 (seta).

ferem dos neurofibromas cuténeos, em
parte devido a grande quantidade de ma-
triz extracelular®. AslesBes consistem em
proliferacdo de células na bainha nervosa
estendendo-se a0 longo do nervo e envol-
vendo multiplos fasciculos. Frequente-
mente, ha envolvimento de uma porgéo
significativa de um nervo principal, bem
como suas ramificagdes, produzindo mas-
sa difusa de nervos espessados. E impor-
tante ressaltar que o termo “plexiforme”
ndo implica o envolvimento de um plexo
nervoso, como, por exemplo, o plexo lom-
bar ou braquial, apesar dessas regifes se-
rem também acometidas®®.

Os neurofibromas plexiformes podem
estar confinados nos tecidos moles profun-
dos ou podem envolver a pele e a muscu-
latura, neste Ultimo caso produzindo hiper-
trofia e distor¢éo dos tecidos adjacentes,
com consequente deformidade. Outra
complicagdo desses tumores € a transfor-
mac&o maligna; cerca de 10% dos pacien-
tescom NF-1 desenvolvem tumoresmalig-
nos da bainha nervosa, que geralmente se
originam de um neurofibroma plexiforme
pré-existente®®,

Na tomografia, os neurofibromas se
apresentam como lesBes arredondadas,
com contornos regulares e margens distin-
tas. Eles apresentam val ores baixos de ate-
nuacdo (2025 UH) e reforco homogéneo
pelo meio de contraste, com valores de ate-
nuacdo de 30-50 UH. Esta baixa atenua-

¢&o é atribuida principalmente acélulas de
Schwann ricas em lipidios e produgéo de
matriz extracelular®. O achado de lesBes
extensas, hipoatenuantes e de carater infil-
trativo, por vezes na topografia de feixes
nervosos, sugerem a presenca de neurofi-
bromas plexiformes®"®),

Devido as diversas formas de apresen-
tacdo da NF-1 — no térax, abdome, pelve
e extremidades —, os neurofibromas po-
demsimular umasériedelesdesnaTC, tais
como linfonodomegalias, abscessos, ou-
tros tumores neurogénicos, metastases,
meningoceles ou sarcomas de partes mo-
les. Nestes casos, é necessaria a biopsia
para o correto diagndstico™.

Em casos de neurofibromatose plexifor-
me retroperitoneal, os achados de imagem
na TC podem sugerir o diagnostico. Bass
et al.® estudaram 16 pacientes com neu-
rofibromatose plexiformeretroperitoneal e
observaram que, em 15 deles, a TC mos-
trava achados semelhantes: massas hipoa-
tenuantes, bilaterais e simétricas, estenden-
do-se ao longo dos muscul os psoas e re-
gido pré-sacral. O estudo sugeria que, na
presencadesses achados deimagem em pa-
cientescom NF-1, abiopsiaseriadesneces
séria paraaconfirmagéo de neurofibroma-
tose plexiforme. A bidpsia destas lesdes,
além de acarretar riscos inerentes ao pro-
cedimento invasivo, pode resultar em dé-
ficits neurol égicos, j& que neurdnios fun-
cionantes estéo presentes dentro do tumor.
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Figura 2. Ressonancia magnética do abdome nas
sequéncias ponderadas em T1 e T2 no plano coro-
nal (A,B) e axial (C). Os neurofibromas apresentam-
se homogéneos e isointensos em relagdo a muscu-
latura na ponderacéo T1 (A) e discretamente hete-
rogéneos na ponderagao T2, predominando o hiper-
sinal com algumas septa¢des hipointensas no inte-
rior das lesdes (B,C). Observa-se a insinuacao das
lesoes em direcdo aos forames neurais (B) e sua
extenséo até a regiéo pélvica (A,C).

Os aspectos de imagem das lesdes encon-
tradas em nosso caso Sao comparaveiscom
os achados deste estudo.

A RM tem a capacidade de demonstrar
melhor a natureza interna do neurofibroma,
bem como de outros tumores da bainha
nervosa, quando comparadaa TC. Por sua
capacidade multiplanar, aRM fornece me-
Ihor avaliagdo daextensdo das|esdes, prin-
cipamente dos neurofibromas plexifor-
mes®?. Os neurofibromas exibem sinal de
intermediério alevemente hiperintenso na
ponderacdo T1, em relacdo ao musculo.
Na ponderagéo T2, aslesdes sdo marcada-
mente hiperintensas, devido a presenca de
matriz mix6ide’®, A RM pode também
revelar septactes hiperintensas na ponde-
racdo T1, pela presenca de axonios mieli-
nizados, e septacOes hipointensas na pon-
deracdo T2, estas Ultimas relacionadas a
presenca de fibras col&genas dentro do tu-
mor®®. A RM também pode mostrar atro-
fia da musculatura inervada pelo nervo
acometido. Este achado, associado a uma
tumorag&o natopografiade um nervo prin-
cipal, sugere tumor de bainha nervosa™.

A principa complicag&o do neurofibro-
ma plexiforme € a transformacdo maligna,
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como ja mencionado. Os sinais clinicos
suspeitos de degeneragdo malignaincluem
surgimento de dor persistente, déficit neu-
rolégico e aumento da massa tumoral .

OusodaTC e RM paraadiferenciagéo
de neurofibromas benignos dos tumores
malignos de bainha nervosa tem apresen-
tado resultados controversos na literatura,
em boa parte devido a peguena casuistica
e a algumas limitacGes técnicas, como o
uso de aparelhos de RM de baixo campo,
auséncia de técnicas de saturagéo de gor-
dura e a ndo injecdo endovenosa de meio
de contraste em alguns estudos®.

No estudo de Bass et al.©, sobre neu-
rofibromas plexiformes retroperitoneais,
foi observado que o crescimento assimé-
trico de uma das massas retroperitoneais,
associado aum aumento da sua atenuagao,
eraindicativo de transformacéo maligna.

Levine et al.?? e Stull et al.™Y, anali-
sando as margenstumorais e aheterogenei-
dade das lesBes, ndo conseguiram distin-
guir com clareza— pelaTC ou pelaRM —
a natureza benigna ou maligna das |esdes.
JaMautner et al.®), ao estudarem 50 pa-
cientes com neurofibromatose plexiforme
submetidos a RM com contraste, observa-
ram que nos dez pacientes que apresenta-
ram lesdes heterogéneas — sgja por areas
de necrose, hemorragia ou reforco hetero-
géneo pelo meio de contraste — foi con-
firmada a presenca de tumor maligno de
bainha nervosa.

Outros métodos diagndsticos, como a
cintilografiacom ’Gaemaisrecentemente
0 BFDG PET (tomografia por emissio de
pdsitrons), mostraram-se promissores na
identificacdo das lesdes com degeneracdo
maligna*?),
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Concluindo, a neurofibromatose plexi-
forme deve ser incluida no diagnéstico di-
ferencial de lesdes retroperitoneais com
baixa atenuacdo na TC, principalmente se
forem extensas e bilaterais. Contudo, é
importante afastar doengas mais frequen-
tes do retroperiténio, como abscessos e
linfonodomegalias, que podem apresentar
0 mesmo aspecto deimagem na TC.

A RM é il parao diagnéstico diferen-
cial, pois caracteriza melhor a natureza
interna dos neurofibromas plexiformes, e,
devido aaquisi¢do multiplanar, define com
maior clareza a extensdo das lesdes.
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