
284

REVISTA BRASILEIRA DE OTORRINOLARINGOLOGIA 73 (2) MARÇO/ABRIL 2007
http://www.rborl.org.br  /  e-mail: revista@aborlccf.org.br

CASE REPORT

RELATO DE CASO
Rev Bras Otorrinolaringol
2007;73(2):284.

Neurofibromatose 
cervical: aspectos 

clínicos e cirúrgicos

Neck Neurofibromatosis: 
clinical and surgical 
features

Clarissa L. Buono Lehoczki 1, Ronny Tah Yen Ng 2, 
Reinaldo Jordão Gusmão 3

INTRODUÇÃO 

Neurofibromatose tipo 1 (NF1) 
é doença autossômica dominante, cujo 
prognóstico relaciona-se ao desenvolvi-
mento de tumores e o risco potencial de 
transformação maligna. É caracterizada 
por múltiplas manchas cutâneas café com 
leite, defeitos esqueléticos, gliomas ópti-
cos, nódulos de Lisch e neurofibromas.1

Neurofibroma plexiforme (NP) é 
um dos diversos tipos que podem ocor-
rer na doença.

O objetivo deste trabalho é relatar 
o caso de uma criança com NP cervical 
enfatizando as dificuldades inerentes ao 
tratamento.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, com 
4 meses de idade, evoluiu com quadro 
de desconforto respiratório alto, sendo 
diagnosticada massa em rinofaringe 
estendendo-se até a orofaringe, a qual, 
após biópsia, foi compatível com diag-
nóstico de NP.

A tomografia computadorizada 
revelou a massa em região parotídea 
esquerda, desviando artéria carótida inter-
na e comprimindo a veia jugular interna. 
(Figura 1)

Com 16 meses foi submetida a 
traqueotomia por dificuldade respiratória, 
e com 18 meses foi submetida a exérese 
parcial da massa devido à sua natureza 
infiltrativa em plexos cervical, braquial e 
nervo facial. O anatomopatológico tam-
bém foi compatível com NP.

A criança mantém acompanha-
mento e optou-se por conduta expectante 
até que haja piora dos sintomas compres-
sivos ou sinais de malignização.

DISCUSSÃO

Os portadores da NF1 têm maior 
chance de desenvolvimento de tumores 
benignos ou malignos, que em alguns 
casos podem crescer infiltrativamente 
causando compressão de estruturas vitais 
e deformidades evidentes.2

Para diagnóstico, exames de ima-
gem são fundamentais, mas a biópsia 
tecidual confirma o diagnóstico.

Embora a maioria destes tumores 
seja benigna, a literatura cita um risco de 
malignização variando de 4 a 12%.3

Cirurgia é a única opção efetiva 
existente para o tratamento do NP. No en-
tanto, o sucesso da intervenção cirúrgica 
é limitado devido à natureza infiltrativa da 
lesão, resultando em alta taxa de recidiva 
tumoral. Além disso, a dificuldade na 
identificação do principal plexo nervoso 
durante a cirurgia aumenta o risco de 
morbidade e seqüelas neurológicas no 
pós-operatório.4

Parece prudente adiar a cirurgia 

em pacientes com NP assintomáticos da 
cabeça e pescoço até que sintomas clara-
mente obstrutivos sejam percebidos.5

CONCLUSÃO

Neurofibromatose deve ser uma 
entidade lembrada pelo otorrinolaringolo-
gista ao realizar o diagnóstico diferencial 
de massas cervicais.

Usualmente manifestam-se como 
tumores benignos profundamente locali-
zados e que podem comprimir estruturas 
vitais, nestes casos exigindo tratamento 
cirúrgico.6

Há consenso de que a cirurgia 
deva ser adiada até que sintomas com-
pressivos estejam presentes ou sinais de 
malignização sejam identificados.
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Neurofibromatose Cervical - lesão demonstrada pela seta em corte 
axial de CT cervical.


