NEUROFIBROSSARCOMA ASSOCIADO A NEUROFIBROMATOSE
NEUROFIBROSARCOMA ASSOCIATED TO NEUROFIBROMATOSIS

INTRODUCAO

A doenca de Von Recklinghausen ou neurofibromatose
(NF-1), é uma das sindromes genéticas mais comuns, ocor-
rendo em cerca de um dentre cada 3 mil nascimentos. Estd
presente em trinta pessoas numa populagio de 10 mil, sendo
herdada como um trago autossomico dominante.

Caracteriza-se por: manchas cutineas pigmentadas (café
com leite), isoladas ou disseminadas, devido a hiperpigmen-
tagdo meldnica da camada basal da epiderme; tumores pedi-
culados e nédulos subcutdneos, em geral pequenos, mas as
vezes de grandes dimensdes, constituidos por células de
Schwann, fibroblastos e coldgeno; formagdes tumorais da
bainha dos nervos periféricos e raizes nervosas e, menos
comumente, outras anormalidades displdsicas de pele, SNC,
0ss0s, drgidos endderinos e vasos sangiiineos.'

Sua degeneragio maligna, do tipo sarcomatosa, ocorre
em porcentagens diversas. Como houve oportunidade de res-
secgio de um grande tumor pélvico desse Lipo, nosso objetivo
é relatar essa experiéncia.

RELATO DO CASO

MGQO, 40 anos, sexo masculino, branco. H4 seis meses, o
paciente apresentou queixas relacionadas a micgio ¢ a defe-
cagfo, associadas a uma dor moderada no membro inferior
esquerdo. Houve disdria progressiva e dificuldade de evacuar,
sendo que, na ocasido, o paciente foi internado e submetido
a um cateterismo vesical, com esvaziamento de bexiga. Os
exames complementares (Enema opaco, US e TC) evidenciaram
grande massa pélvica deslocando o reto posteriormente ¢ a
bexiga anteriormente (Figuras 1A ¢ 1B). Havia sido subme-
tido a quatro operagdes na regido cervical e retroauricular
para extirpagiio de neurofibromas. O paciente foi submetido
alaparotomia explorada, constatando-se extenso tumor, ocu-
pando toda a pelve, estando aderido ao reto e a bexiga. Foi
feita uma bidpsia com resultado inconclusivo. O paciente nos
foi encaminhado e vinte dias apds, submeteu-se a relaparo-
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Figura IA - Enema opaco mostrando o reto deslocade para a
direita; B — TC mostrando extensa massa pélvica comprimindo o
reto, posteriormente

tomia. Através de um plano de clivagem pouco definido, fi-
zemos a exérese de volumoso tumor.? Este apresentava plano
facil com o reto, desviado para trds e a direita (Figura 2) e
pouco definido com o pibis ¢ bexiga, desviada para a frente
¢ a esquerda.

O resultado anatomopatolégico evidenciou neurofibros-
sarcoma.
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Figura 2 — Pega operatoria aberta para orientar sobre seu tamanho
e aspecto

DISCUSSAO

O neurofibrossarcoma (NFS) é uma afec¢o rara na popu-
lagdo em geral, entretanto ndo € infreqiiente em portadores
de NF-1,"% sendo a forma que mais apresenta associagiio de
malignidade com neurofibromatose.* Riccardi e Powell,’ estu-
dando 693 pacientes com NF-1, constataram que 24 (3,5%)
desenvolveramNFS, ou uma de suas formas, sendo duas vezes
mais freqiiente abaixo dos 30 anos. Taxas de prevaléncia mai-
ores foram relatadas, atingindo até 15%."

A existéncia de alguns tumores com quadros histoldgicos
variados sugere duas possibilidades quanto a sua histogé-
nese: metaplasia das células de Schwann e origem a partir
dos diferentes componentes normais dos nervos periféricos.

Chanoki et al®mostraram, através de imunofluorescéncia indi-
reta usando anticorpos contra estruturas do coldgeno do grupo
[ IIL, IV, V e VI, diferengas quanto ao arranjo e composigio
das fibras do intersticio e da membrana basal, entre NFS ¢ NF-1.

No nivel bioquimico, a formagio de NFS a partir de neu-
rofibromas pode resultar de eventos genéticos independentes,
incluindo mutag@es do gene NF-1, seguido de perda de um
gene supressor do tumor no cromossomo 17pl, provavel-
mente 0 p53.2 O mecanismo da génese e a natureza do defeito
permanecem incertos. Em relagdo a ocorréncia de NFS na
pelve, formando uma grande massa e comprimindo estruturas
adjacentes, ndo encontramos relato na literatura.

Cumpre ao cirurgidio ressecar as formas tumorais que
causam compressoes extrinsecas ou efeitos inestéticos. Essas
apresentagdes sdo variadas na forma e repercussio funcional.
No nosso paciente, desenvolveu-se volumoso tumor pélvico,
de crescimento rdpido pela sua natureza maligna, que trouxe
distirbios de evacuagiio e micgio. Como o exame transopera-
tério mostrou possibilidade de ressec¢@io sem danos funcio-
nais, a fizemos para que houvesse os seguintes beneficios:
prevenir colostomia e cistostomia; aliviar a dor e o descon-
forto pélvico; reduzir a massa tumoral possibilitando melhor
agfo rddio e quimioterdpica, além de complica¢des compres-
sivas.

A margem de seguranga, obviamente, nao foi possivel
obter porque se tratava de lesdo neuroconjuntiva que impedia
a exérese com margem livre. Por essa razdo, foi submetido a
rddio e quimioterapia. O retorno foi compensador quanto &
qualidade de vida, o que nos anima a aconselhar essa atitude
em outras oportunidades.

ABSTRACT

The clinical and pathological aspects of neurofibromatosis are summarized and an updated pathogeny of the tumor is
made. The malignancy of the NFS senns to be linled to the NF-1 gene mutations, with loss of the suppressor gene in the
chromosone 17 pl. The surgical treatment is always useful because it lowers the pressure and relieves the patient.
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