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Resumo: Esclerose tuberosa é uma doenga genética rara, com heranca autossOmica dominante, associada
a formacio de hamartomas multiplos em virios 6rgaos, como cérebro, pele, pulmoes, rins, coracio e olhos.
Os autores deste estudo apresentam um caso de uma paciente do sexo feminino, com 30 anos de idade,
portadora de esclerose tuberosa, apresentando multiplos angiofibromas em face, tratada com equipamen-
to de alta frequéncia (radiofrequéncia), e discutem as opgoes terapéuticas para tratamento de individuos
portadores de esclerose tuberosa com extenso envolvimento cutaneo.
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Abstract: Tuberous sclerosis is a rare genetic disease with autosomal dominant inheritance, associated
with multiple hamartomas in several organs, such as the brain, skin, lung, kidney, heart and eyes. The
authors of this study report a case of a 30 years old female patient with tuberous sclerosis, presenting mul-
tiple angiofibromas on face treated with high frequency equipment (radiofrequency), and discuss the the-
rapeutic options for treatment of individuals with extensive cutaneous involvement in tuberous sclerosis.
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INTRODUCAO

A esclerose tuberosa (ET) ¢ uma genodermato-
se neurocutinea autossOmica dominante caracteriza-
da pela formagio de hamartomas em maultiplos
orgaos: cérebro, pele, pulmoes, rins, coragio e olhos.'
Acomete, aproximadamente, 1 em 6.000 a 10.000
individuos.”

O acometimento cutineo ocorre em aproxima-
damente 90% dos individuos, sendo expresso por
maculas hipomelandticas, angiofibromas, placas fibro-
ticas na fronte, fibromas periungueais, placas cutineas
em casca de laranja, fibromas gengivais, maculas café
com leite.” Durante a puberdade, os angiofibromas
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proliferam e acometem o nariz e as bochechas, sime-
tricamente, sendo causa de grandes transtornos psi-
cossociais e de higiene. O tratamento destas lesoes
varia desde a remoc¢ao com lamina de bisturi e der-
moabrasio até laser de CO’, laser de argdnio e radio-
frequéncia. **

O presente estudo tem por objetivo relatar um
caso de tratamento cirdrgico com equipamento de
alta frequéncia (radiofrequéncia) e revisar as opcoes
terapéuticas para angiofibromas de face em pacientes
portadores de ET.
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RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 30 anos, admitida
no Servico de Cirurgia Plastica do Hospital
Universitiario Walter Cantidio da Universidade Federal
do Ceari, encaminhada do setor de Dermatologia
para tratamento de angiofibromas desfigurantes em
face (Figura 1). O diagnéstico inicial de ET foi firmado
pela Neurologia, utilizando tabela de critérios.” A his-
toria clinica incluia quadros convulsivos com inicio
aos 8 meses de idade, associados a déficit cognitivo.
Nao apresentava lesdes oculares. O acometimento da
pele iniciou-se com a evidéncia de maculas hipomela-
néticas em dorso aos 5 anos de idade, placas fibroti-
cas na fronte e placas cutaneas em casca de laranja em
regiao lombar. O acometimento facial teve inicio aos 8
anos de idade em dorso nasal e havia relato de trata-
mento prévio com shaving aos 13 anos, sem sucesso.
Os familiares queixavam-se de deformidade e distor-
cao das unidades estéticas da face, que impediam o
convivio social e escolar da mesma, gerando grave
desconforto psicossocial.

Ao exame fisico, foram encontrados tumores
pardo-avermelhados, vegetantes, brilhosos, elasticos,
em todo o nariz, obliterando parcialmente as narinas,
regioes malares, labio inferior, queixo e, em menor
numero, sésseis, nas regioes zigomaticas e fronte.
Ainda na fronte: lesoes fibréticas em placas, de 0,5 a
2,5cm. Em palpebras, assim como no pescogo e tron-
co, ocorriam les6es pedunculadas, semelhantes a sirin-
gomas. As lesoes exalavam odor fétido devido ao aca-
mulo de secrecao sebacea e suor, associados a grande
dificuldade de higiene local. Observavam-se fibromas
espontineos periungueais e placas cutineas em casca
de laranja.

A bidpsia revelou tecido fibroso denso com pro-
liferagao vascular, sem evidéncia de malignidade, e o
diagnostico clinico e histopatolégico foi de angiofi-
broma.

Técnica cirdrgica: sob anestesia geral, foi reali-
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zado o primeiro tempo cirdrgico, removendo as
lesbes do nariz, regiao malar bilateralmente e labio
superior. No segundo tempo cirargico, foram removi-
das as lesdes do queixo, mandibula e labio inferior,
acrescido de resseccoes de lesoes das palpebras supe-
riores e inferiores.

Para realizagio do procedimento utilizou-se
equipamento de alta frequéncia. O eletrodo de esco-
lha foi o de alga, com 0,5 mm de espessura e 1,2 cm
de didametro, utilizando assepsia e antissepsia da face
com clorexidine, mantendo-se a superficie tmida.

Foram ressecadas as camadas mais superficiais
de maneira mais grosseira. Em seguida, com movi-
mentos mais delicados e respeitando-se o limite da
derme profunda, o contorno do dorso nasal, 16bulos
e narinas foram lapidados. Durante o mesmo procedi-
mento, foram testados o uso do eletrocautério, da
dermoabrasio com motor de alta rotacao e ponteiras
diamantadas e lamina fria. Todos os métodos foram
efetivos para a remocao das lesdes, contudo, causa-
ram maior sangramento. Por fim, toda a area resseca-
da foi limpa com SF 0.9% e protegida com curativo
aberto com pomada cicatrizante.

RESULTADOS

A paciente permaneceu 24 horas em observag¢ao
em regime hospitalar, mantendo-se assintomatica, e
recebeu alta da enfermaria ap6s orientacoes sobre os
cuidados locais e de curativos. ApoOs cicatrizacao, foi
indicado o uso de protetor solar. As avaliacoes subse-
quentes foram no 7°, 14° e 30° dias de pos-operatorio
e, mensalmente, durante os primeiros quatro meses.
Apobs cinco meses de seguimento, nio houve evidén-
cias de cicatrizes ou alteragoes de pigmentacio cuta-
nea. Observou-se recidiva de lesdoes de menor nimero
e tamanho na forma de pequenas papulas a partir do
30 més pés-operatdrio. O tratamento foi efetivo para
devolver o convivio social da paciente e observou-se
grande melhora cosmética e de higiene (Figura 2).

FIGURA 1: Pré-operatério:
A= visao frontal; B=
piramide nasal e narinas
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DISCUSSAO

A esclerose tuberosa ¢ uma rara doenca genéti-
ca resultante da mutagao de dois genes: TSC 1 no cro-
mossomo 9q34 e TSC2 no cromossomo 16p13,3. A
patogénese resulta da expressio e fungio dos produ-
tos desses genes: as proteinas tuberina e hamartina,
respectivamente, em todos os tecidos que, simulta-
neamente, agem modulando o crescimento celular.” A
patologia afeta primariamente a pele e o sistema ner-
voso central, podendo afetar rins, olhos, coracao e
pulmoes, propiciando o aparecimento de tumores.'*’
A maioria dos pacientes (96%) apresenta pelo menos
uma forma cutinea. ' Os angiofibromas comecam a
aparecer entre o 1° e 4° anos de vida e, tipicamente,
crescem durante a puberdade, podendo ser confundi-
dos com acne vulgar. Devem ser diferenciados tam-
bém de maultiplas les6es papulo-nodais de face na sin-
drome do nevo basocelular, verruga plana, siringo-
mas, tumores pedunculados benignos e sarcoidose.
Quando extensos e tipicamente bilaterais, sao patog-
nomoOnicos de ET e uma bidpsia deve ser processada
para confirmaciao do diagndstico. Graves transtornos
psicossociais acometem, especificamente, adolescen-
tes com déficit cognitivo menor, estando fortemente
recomendado o tratamento cosmético destas lesoes. !

A revisao da literatura revela multiplas modali-
dades de tratamento para os angiofibromas faciais.
Nitrogénio liquido ja foi utilizado sendo reportados
bons resultados.” A utilizacio do bisturi eletronico,
seguida de cauterizacoes, foi tentada, mas observa-
ram-se alto risco de cicatrizes patologicas e alteracoes
de pigmentacao cutanea. Porém, no transoperatorio,
observamos maior sangramento utilizando esta técni-
ca, o que levou a0 seu abandono." Peelings quimicos
e uso oral de dcido 13-cis-retinoico foram testados
pelo mesmo autor com resultados variaveis. Diversos
tipos de lasers foram utilizados: laser de argonio,
laser de abrasio com CO? copper vapour e laser de
potassium titanyl phosphate.®”*'* De acordo com
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FIGURA 2: POs-
operatorio: A=
visao frontal; B=
pirimide nasal

Verma®, lasers sio recomendados como tratamento
de escolha para lesoes precoces e pequenas ectasias
vasculares, revelando baixo indice de recidiva nestes
casos, com baixa incidéncia de cicatrizes. Este mesmo
autor relata uma melhora de 50 a 80% em pacientes
portadores de lesdes extensas, utilizando laser de
CO’ com irradiacio de 320 watts/cm’ até 63.000
watts/cm’, manipulando o aparelho com varidvel dis-
tancia da pele a ser tratada. Segundo El Musa et al’,
os pontos negativos do uso dos lasers incluem a
necessidade de multiplas sessdes para a mesma area,
longo tempo operatério, principalmente com laser
de argdnio que penetra e vaporiza apenas poucos
milimetros de tecido, e os custos muito elevados de
infraestrutura, equipamentos e treinamento. Com o
uso da alta frequéncia e respeitando-se a derme pro-
funda, conseguimos 90% de melhora da area tratada
com uma Unica sessao. Outros autores defendem a
utilizagio da dermoabrasao, associada ao shaving,
como um método satisfatério que propicia baixa
recorréncia das les6es, podendo ser tratada toda a
face em um unico procedimento, tendo tempo cirar-
gico reduzido e baixos custos.” Contudo, observamos
com este método a disseminacao de particulas em
forma de aerossol e sangramento importante ao se
tratar tais lesoes hipervascularizadas.

A utilizagao da alta frequéncia para tratamento
ablativo de angiofibromas foi primeiramente descrito
por Swarroop et al® em 2008. Radiocirurgia (eletroci-
rurgia ou cirurgia de alta frequéncia) é o processo de
corte e/ou coagulacao de tecidos, utilizando uma cor-
rente alternada de alta frequéncia (frequéncia utiliza-
da em ridio FM) e baixa amperagem. A energia gera-
da pela passagem das ondas de radiofrequéncia faz o
citoplasma entrar em ebuli¢ao, rompendo a célula de
dentro para fora, fendmeno chamado de volatilizaciao
celular. Os equipamentos atuais de radiocirurgia,
além de produzirem ondas relativamente puras de
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corte e coagulacao, produzem ondas misturadas
(blended), produzindo corte e excelente hemostasia.
Permite ainda que a quantidade desta hemostasia nao
seja afetada pelo ajuste de poténcia do médulo de
corte. Observa-se também minimo alcance lateral de
energia, o que propicia melhor resultado cosmético e
facilidade de lapidacio da drea tratada.*” N6s observa-
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