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INTRODUCAO

A neurofibromatose 1 (NF1) é uma sindrome
neurocutanea rara, autossdmica dominante, sem
predilegéo por sexo ou raca e caracterizada pelo
aparedmento de neurofibomas (tumores de
nervos peiiféricos), cujos critérios diagnosticos
induem achados de: manchas café com leite;
noédulos de Lisch (hamartomas de iris); alteragdes
Osseas tipicas (displasia do osso esfendide;
adelgagamento do cértex em ossos longos) e
gliomas do nervo o¢ptico. O gene NF1 esta
localizado no cromossomo 17q11.2, que codifica
a neurofibomina (proteina supressora de tumor).
Assim sendo, portadores de NF1 tem maior risco
de desenvolvimento de neoplasias malignas em
comparagdo a populagdo geral, dado que
evidenda a importancia do diagnostico e
seguimento desses pacientes. Iremos relatar o
caso de um padente que teve o diagndstico de
NF1 suspeitado através de achados no exame
oftalmoldgico e posteriormente confirmado.

RELATO DO CASO

Masculino, 14 anos. Vem para atendimento
com queixa de edema de pélpebra superior
esquerda ha 3 anos. Negava qualquer
antecedente pessoal de interesse. Ao exame,
observada nodulagdo moével, porém enduredida e
indolor a palpagdo, em regido temporal de
pélpebra superior esquerda, que promovia efeito
de massa gerando ptose em ‘S’ (1). A
biomicroscopia havia presenca de nédulos iianos
nos dois olhos (2), sendo os demais parametros
do exame oftalmoldgico sem alteragdes. A
ectoscopia do tronco e membros, foram
evidendadas multiplas manchas “café com leite”
(3). Diante do exame apresentado foi aventada a
hipétese de NF1. Solidtada tomografia de 6itas
que rmvelou presenca de tecdo isodenso
acometendo a regido palpebral, glandula lacimal
e espacos pré e pos septais da orbita esquerda
(4_e 5). Devido comprometimento estético e
fundonal, optado por abordagem dirdrgica com
exérese dalesdo palpebral (6) e reconstrucéo por
planos. A andlise anatomopatolégica conduiu se
tratar de neurofibroma plexiforme (NFP) de
palpebra e o resultado do p6s operatdiio recente
de 30 dias (Z) foi satisfatério do ponto de vista
fundonal e estético. O paciente mantém
acompanhamento seriado e multidisciplinar sem
novas abordagensprogramadasaté o momento.
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DISCUSSAO:

O NFP ¢é o piincdpal tumor do nervo
periférico em pacdientes com NF1. Sdo benignos,
porém complexos e compostos por varios tipos
celulares. S&o unilaterais, vascularizados e
crescem de forma infitrativa. Ao acometer a
palpebra superior podem gerar uma deformidade
caracteristica de ptose em “S”. A exdsdo
cirdrgica é o tratamento de escolha para os NFP
que cursam com prejuizo estético e/ou funcional.
A abordagem precoce, de NFP palpebrais, &
preconizada apesar do carater progressivo e da
alta chance de recidiva dessaslesdes.

Os pilares para o manejo desse s pacientes,
induem o diagnéstico precoce e o tratamento
orientado para os sintomas, além do controle de
complicagdes. A conscientizagdo entre os
oftalmologistas sobre os achados da NF1 é
imprescindivel, pois durante o exame dinico
podem ser evidendados os achados necessarios
para suspeigao e diagndsticodessa condicéo.

-Farschtschi S, Maut ner VF, McLean ACL, Schulz A, Frie drich RE, Rosah| SK. The Neurof ibromatosess. Dtsch Ar ztebl Int. 2020 May 15;117(20):354-360. doi: 10.3238/ar ztebl. 2020.0354.

PMID: 32657748; PMCID: PMC7373809.

-Tamura R. Current Under standing of Neu rofibr omatosis Type 1, 2, and Schwa nnomatosis. IntJ Mol Sci. 2021 May 29;22(11):5850. doi: 10.3390/ ijm 5221158 50. PMID: 34072 574; P MCID

PMC8198724.

-Yoshinaga A Tsugel, Saito S, Morimoto N. Orbital/ Periorbita | Plexiform Neur ofibromass: Classificationa nd'S urgical Strateg ies fora Bette r Outcome. Pla st Reconstr Surg G lob Open. 2023
Jul 6;11(7):€5108. doi: 10.1097/GOX.0000000000005108. PMID: 37427153; PMCID: PMC10325737.

Neurofibroma plexiforme de palpebra: a importancia do ocuplastico para um diagnéstico de Neurofibromatose

58





