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INTRODUCAO

A doenca de von Recklinghausen ¢é
caracterizada pela presenca de manchas café-
com-leite, neurofibromas multiplos e hamartomas.
Trata-se de doenga autossdomica dominante de alta
penetrancia e expressividade varidvel, com envol-
vimento da cabeca e do pescoco em 22 a 47% dos
pacientes. E conhecida como Neurofibromatose
tipo 1, para diferenciar do acometimento central,
principalmente do oitavo par craniano (neurino-
ma do acustico - neurofibromatose tipo 2)'2.

A transformacao maligna varia de 2% a
40%, sendo mais susceptiveis a apresentarem
tumores malignos de tecido nervoso e outras
neoplasias secundariasl. Tendem a surgir em
pacientes jovens em regiao central do corpo,
sendo o risco de degeneraciao maligna grande,
de pior prognéstico e precoce em relacao aos
neurofibromas isolados'3*.

O diagnéstico de malignidade deve ser
suspeitado quando hd massa de crescimento
rapido e dolorosa, investigada com exames de
imagem (TC, RNM, Cintilografia Ossea e Angio-
grafia) para fins de estadiamento e avaliacao
de ressecabilidade, e biépsia da lesao®. Dege-
neracoes benignas também podem apresentar
rapido crescimento®’.

O curso clinico € caracterizado por
recorréncias locais, tendo um mau progndstico
em pacientes com neurofibromatose multipla,
sendo o pulmao sede freqliente de metastase
a distancia’.

O tratamento envolve radioterapia, qui-
mioterapia e cirurgia, apresentando baixo indice
de sobrevida em trés anos’.

RELATO DE CASOS

Caso 1

C.E.R., 37 anos, solteiro, branco, com
diagnostico prévio de doenca de von Recklin-
ghausen e histéria de massa em fossa supracla-
vicular direita com rapido crescimento hda um
ano (Figura 1). Exame fisico: lesao nodular de
cerca de 15 c¢m, de consisténcia dura, dolorosa
a palpacio, localizada em fossa supraclavicular
direita, aparentemente bem delimitada, movel,
nao aderida aos planos profundos. Foi submetido
a cirurgia, tendo sido constatado tumor aderido
ao periosteo da clavicula e ao plexo braquial e
realizado Esvaziamento Cervical Radical. Aspecto
macroscopico: lesao nodular de 9x8x7 cm, cortes
com 4reas cisticas e solidas, cor branco-amarelada,
consisténcia macia.

Figura 1. Schwannoma cervical.
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Microscopia: lesao tumoral mesenquimal
maligna constituida de células de nicleos ovoides
e fusiformes revestidos por citoplasma alongado,
formando feixes multidirecionais. Apresenta mo-
derado indice mitético, com hipercelularidade e
areas de necrose.

HD: sarcoma fusocelular de alto grau.
Submetido a tratamento radioterdpico. Evoluiu
com nodulo e dor em regido cervical direita. Foi
realizada nova TC que indicou lesiao sem invasao
vascular, e com nodulo localizado proximo a cu-
pula pulmonar (provavel recorréncia). Submetido
a quimioterapia paliativa.

Caso 2

U.G.P., 39 anos, branco com massa
cervical hd 6 meses; diagnosticou-se aumento
volumoso do pescoco com massas bilaterais que
desviavam a laringe para a direita, quase extremo
lateral. O paciente € portador de doenca de von
Recklinghausen ja submetido a resseccio, de
nodulos em térax e ombro esquerdo. Realizada
ressondncia magnética (RM) mostrando: grande
massa solida cervical esquerda comprimindo
vasos, laringe e traquéia para a direita até o
mediastino superior e anterior, além de grandes
neuromas cervicais, maiores a esquerda. Realizada
Fibronasolaringoscopia que evidenciou paralisia
de prega vocal esquerda. Foi submetido a cirurgia,
de cardter paliativo, com intuito de descomprimir
a traquéia e evitar invasio dos vasos da base. A
macroscopia, a lesao apresentou 15,5 cm, pesan-
do 350g. Histopatologia: sarcoma fusocelular de
alto grau (schwannoma maligno). Imunoistoqui-
mica evidenciou sarcoma.

DISCUSSAO

O surgimento de dor e ripido crescimen-
to em neurofibroma preexistente leva a suspeicao
de degeneracio sarcomatosa, embora possa se
tratar de lesdo benigna’. Em estudo com 165 pa-
cientes com schwannoma (neurilemoma)maligno,
nenhuma associagao foi feita entre a doenca e o
uso do tabaco’.

Os casos relatados sao de portadores
de doenca de von Recklinghausen, idade de 37
¢ 40 anos, sexo masculino, ndo tabagistas, apre-
sentando lesao de crescimento ripido em regiao
cervical e supraclavicular.

A investigacao diagnostica foi feita atra-
vés de exames de imagem (TC, RM e fibronaso)
e histopatologia.

O tratamento realizado envolveu
procedimento cirtirgico, com resseccao das
lesoes e estruturas adjacentes comprometidas
e complementado com radioterapia e/ou qui-
mioterapia adjuvante.

Ambos os casos foram diagnosticados e
tratados tardiamente, submetidos a tratamentos
infelizmente paliativos.

COMENTARIOS FINAIS

O seguimento desses pacientes deve
ser continuo, haja vista a grande possibilidade
de doenca metastdtica, principalmente para
pulmao e de recorréncia local.
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