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= RESUMO

A neurofibromatose tipo 1 (NF1) é um distirbio neurocutineo hereditario no
qual se formam tumores no sistema nervoso (neurofibromas). Os neurofibromas
sdo os tumores benignos mais comuns na NF1. O tipo, o tamanho, o nimero e a
localizag¢ao dos neurofibromas devem ser considerados para a escolha do tratamento.
Apresentamos um caso de NF1, no qual foi realizada uma ampla ressecgio do
couro cabeludo devido a presenga de multiplos neurofibromas. Associado a isso, a
reconstrucéao foi realizada com retalhos de avango mais autoenxerto de pele parcial,
com resultados favoraveis e boa cobertura das areas onde os tumores foram removidos.

Descritores: Transplante autélogo; Neurofibromatose 1; Neurofibroma; Couro
cabeludo; Procedimentos de cirurgia plastica.

= ABSTRACT

Neurofibromatosis type 1 (NF1) is an inherited neurocutaneous disorder in which tumors
form in the nervous system (neurofibromas). Neurofibromas are the most common benign
tumors in NF1. The type, size, number, and location of the neurofibromas should be
considered for the choice of treatment. We present a case of NF1, in which a wide scalp
resection was performed due to the presence of multiple neurofibromas. Associated with
this, reconstruction was performed with advancement flaps plus partial skin autograft
with favorable results and good coverage of the areas where the tumors were removed.

Keywords: Transplantation, autologous; Neurofibromatosis 1; Neurofibroma; Scalp;
Plastic surgery procedures.
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INTRODUCAO

O couro cabeludo é uma area de consideravel
espessura, pouca elasticidade e abundante vascularizacéo.
Essas caracteristicas dificultam os procedimentos
cirargicos na area devido ao aparecimento de
complicagbes como sangramento intraoperatério profuso.
Apresentamos um caso de neurofibromatose tipo 1
(NF1) em que foi realizada ressecgdo ampla do couro
cabeludo devido a presenca de multiplos neurofibromas
e reconstrucdo com retalhos avangados mais autoenxerto

parcial de pele (APS).

HISTORICO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 44 anos, com histéria
de NF'1, hipertensao e diabetes mellitus tipo 2, procurou
o servico de Cirurgia Plastica e Reconstrutiva do Hospital
Nacional Eduardo Rebagliati Martins, em Lima, Peru,
devido a presenca de multiplos tumores de formatos
e tamanhos variados no couro cabeludo, alguns deles
com secrec¢do purulenta e dor. Ha dez anos foi realizada
ressecgao cirdrgica local de neurofibromas no nariz. Ao
exame fisico, foram observados multiplos neurofibromas
no couro cabeludo e face (Figura 1), manchas café com
leite na flexura axilar e nédulos de Lisch.
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Ressecg¢do e enxerto no couro cabeludo em paciente com NF1

Figura 1. A: Neurofibromas elevados, pedunculados e de base larga, com até
aproximadamente 5cm de didmetro e sensiveis a palpagao, sdo observados no
couro cabeludo. B: Vista superior dos neurofibromas no couro cabeludo. C:
Multiplos neurofibromas de até aproximadamente lecm de didmetro podem
ser observados na metade superior da face e nariz.

Natomografia computadorizada de cabeca e pescogo
observam-se no couro cabeludo formacgbes nodulares
dispersas, de diferentes tamanhos, com densidade
equivalente a partes moles, e com realce irregular na
imagem ap6s administragio de contraste, caracteristicas
correspondentes a neurofibromas (Figura 2A). O tecido
6sseo circundante estava integro, sem presenca de erosoes
ou sinais de extensio intracraniana (Figura 2B/2C).

Figura 2. Tomografia computadorizada de cabega e pesco¢o. A) Neurofibromas
multiplos no couro cabeludo, com tamanhos de 3 x 4mm a 48 x 25mm. B)
Na janela dssea, nao séo observadas erosoes ou infiltracoes do tecido 6sseo
circundante. C) Nenhuma evidéncia de extenséo intracraniana.

Devido a clinica, ao tamanho e 4 ampla distribuicio
dos neurofibromas, optou-se pela realizacio de excisio
cirdrgica parcial do couro cabeludo. O procedimento
envolveu uma abordagem em duas etapas devido a
impraticabilidade da exciséao individual de neurofibromas
extensos e progressivos no couro cabeludo. A primeira
etapa incluiu a ressecgéo radical das areas afetadas
do couro cabeludo, seguida da colocagio de APS para
rapida cobertura.

Esta decisao considerou as preferéncias do paciente
e a explicagéo das opc¢oes de tratamento. A transferéncia
livre de tecido foi escolhida, em vez de retalhos locais
para tratar defeitos do couro cabeludo, com o objetivo de
prevenir falha de adesédo e aumento do defeito. O uso do
APS para reconstrucio do couro cabeludo foi preferido
pela sua simplicidade e funcionalidade.

Em relacdo a intervencio cirargica, apés
administragdo de anestesia geral com intubacéio
endotraqueal, as lesbes foram marcadas com azul de
metileno e, em seguida, infiltrada solucido tumescente de
Klein no plano subperiosteal. Com um bisturi namero
15, é feito um corte perpendicular ao couro cabeludo no
desenho pré-marcado. Com eletrocautério, foi realizada
disseccido até o plano periosteal, retirando o couro
cabeludo com os neurofibromas (Figura 3). Os retalhos
de avanco sdo confeccionados com pontos de Baroudi
(suturas de tensao progressiva) em todas as bordas,
conseguindo a redugéo do defeito resultante.
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Figura 3. Area do couro cabeludo extraida até o periésteo.

O APS foi colhido com derméatomo elétrico, a
4rea doadora foi a face anterolateral da coxa direita. O
APS foi preparado colocando-o sobre gaze parafinada,
com microaberturas difusas feitas com bisturi 11, e
ap6s colocacgdo foi suturado com curativo tie-over. Um
curativo hidrocoloide e uma bandagem compressiva
foram colocados na 4rea doadora. O paciente teve
recuperacao pés-operatéria sem complicacdes.

O APS é descoberto no 10° dia, encontrando-se
boa integragio, sem presenca de ulceras residuais,
hematomas ou seromas (Figura 4). Na area doadora foi
constatado um processo de reepitelizacio, optando-se
pela colocagao de novo curativo hidrocoloide acrescido
de bandagem oclusiva. O paciente recebeu alta, nao
houve necessidade de nenhum tipo de cobertura sobre
a 4rea doadora e o APS teve uma boa evolugéo.

DISCUSSAO

A NF1 é uma doenga genética autossdémica
dominante com envolvimento de multiplos 6rgéos e

Figura 4. Autoenxerto parcial de pele ap6s 10 dias.

tem prevaléncia global aproximada de 1 caso por 3.000
nascidos vivos!. Todos os casos apresentam mutacio
germinativa do gene NF'1, porém ha grande variabilidade
na apresentacio das caracteristicas clinicas'. A principal
caracteristica clinica da NF1 é o neurofibroma, um
tumor da bainha nervosa formado a partir de nervos
espinhais, periféricos ou cranianos.

Os neurofibromas sdo os tumores benignos
mais frequentes na NF1 e diferentes tipos foram
descritos, como neurofibromas cutianeos, subcutineos
e plexiformes?. Outras caracteristicas clinicas incluem
lesbes pigmentares (mécula café com leite), anormalidades
esqueléticas, anormalidades comportamentais e gliomas
de baixo grau'.

O achado dermatolégico mais comum e marcante
da NF1 é a presenca de varios neurofibromas cutaneos
(cNFs) de diferentes tamanhos e formas®. Os cNF's tém
diversos componentes celulares (células de Schwann,
fibroblastos, macréfagos e mastocitos) e sdo sustentados
por uma matriz extracelular dentro da derme!?.

Os cNFs tém varios estagios, dependendo
de sua aparéncia clinica: o estagio nascente (néao
clinicamente observavel), o estagio plano (afinamento
ou hiperpigmentacao da pele), o estagio séssil (papula
elevada), o estagio globular (uma base de 20 a 30mm
e altura) e o estdgio pedunculado (contetido dérmico
sustentado por uma haste visivel)’t. Os sintomas
neurolégicos concomitantes comuns aos ¢cNFs sio
dor e prurido, e a secagem inadequada apds molhar
pode causar maceragio, ruptura da pele e infecgoes
superficiais®.
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Deve-se notar que a desfiguracao fisica de
multiplos neurofibromas estd associada a menor
qualidade de vida devido a carga psicossocial, baixa
autoestima e interferéncia nas atividades diarias,
sociais e econdmicas®. Por isso, justifica-se o tratamento,
principalmente com a presencga de sintomas graves e/ou
desfiguracio estética’. No nosso caso, foi evidenciada a
presenca de multiplos neurofibromas, principalmente no
couro cabeludo, o que causou importante desfiguracio
estética na cabecga, dor concomitante e sinais de infeccdo
como secrecio purulenta.

Atualmente, ndo existe um padrao-ouro aceito
para o tratamento de cNFs° Para a escolha do
tratamento, deve-se considerar o tipo, tamanho, nimero
e localizagéo do neurofibroma?. A exciséo cirirgica ainda
é o método mais eficaz, porém, nio previne a formacéo
de futuros neurofibromas®. Pessoas com NF'1 geralmente
apresentam uma extensa carga tumoral que cobre
uma grande drea de sua superficie corporal e, devido
a progressado da doenga, os procedimentos cirdrgicos
realizados geralmente sdo em varios estagios®.

No nosso caso, devido a progressio e extensio
extensa dos neurofibromas no couro cabeludo, a excisdo
individual de cada neurofibroma nao foi viavel, pelo que
se optou por realizar uma abordagem cirdrgica mais
robusta em 2 tempos, primeiro com resseccao radical
do neurofibroma. Area afetada do couro cabeludo
e posterior colocacdo do APS, obtendo resultados
favoraveis em curto prazo’. Esta decisdo de tratamento
foi tomada levando em consideragéo as preferéncias e
necessidades do paciente, que fez a escolha apés lhe
terem sido explicadas todas as opc¢oes de tratamento.

Outra técnica terapéutica que poderia ter sido
utilizada é a dos retalhos locais de couro cabeludo
(avango ou rotacdo) previamente ampliados com
expansores teciduais, pois apresentam algumas
vantagens como melhor acabamento estético em cor
e textura, resisténcia e durabilidade em longo prazo?.
Porém, para cobrir defeitos do couro cabeludo, é
aconselhavel realizar transferéncia livre de tecido em vez
de retalhos locais, pois a falha na aderéncia dos retalhos
pode aumentar o defeito®. Para a reconstrucio do couro
cabeludo, foi colocado um APS por ser a forma mais
simples e funcional que garantia uma répida cobertura
da area expostal®. Porém, a identificagdo e a excisdo
desses tumores no inicio do seu desenvolvimento teriam
proporcionado melhores resultados estéticos.

Embora o uso do APS seja uma técnica
conveniente para a reconstrucio de grandes defeitos
do couro cabeludo, esses enxertos apresentam algumas
desvantagens!!. A alopecia seria uma das consequéncias
futuras da colocacdo do APS*. Um transplante capilar
autélogo de areas preservadas do couro cabeludo
poderia ser uma alternativa para a alopecia, porém

esta técnica é reservada para pequenas areas'®. Além
disso, as células de Schwann sao consideradas células
tumorais dos cNFs? e constituem uma importante
populacéo celular na derme!4, dai sua presenga no
APS e no transplante capilar autélogo pode levar ao
desenvolvimento futuro de ¢cNFs na area. Ainda, a
mobilizacdo dos APS é limitada e ndo semelhante a
do couro cabeludo normal, sendo por vezes bastante
frageis e suscetiveis a forgas de cisalhamento!. No nosso
paciente priorizamos uma reconstrucao que permitisse
cobrir todo o couro cabeludo e observar facilmente o
aparecimento de tumores no futuro.

CONCLUSAOQO

Neste relato, descrevemos o manejo cirdrgico
de multiplos ¢cNF's no couro cabeludo em um paciente
com NF1. A ressecc¢io do couro cabeludo afetado e a
reconstrugio da area ressecada com retalhos de avancgo
e colocagdo de autoenxerto parcial de pele deram
resultados aceitaveis que terdo impacto positivo na
qualidade de vida do paciente no futuro.
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