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Introducao

O neurofibroma plexiforme solitario € uma forma muito
rara de tumor, principalmente na porc¢ao parotidea do nervo
facial. Os diagndsticos diferenciais sdo principalmente neu-
rofibromas e outros tumores da parétida e a diversidade de
suas apresentacoes clinicas e radiolégicas sdao o principal
motivo de desafios diagnosticos e terapéuticos.’' 3

Relato de caso

Um homem de 56 anos apresentou uma lesdao tumoral paroti-
dea esquerda de aumento progressivo por 2 anos. Nenhuma
dor foi observada, nenhuma assimetria facial ou fraqueza.
Nao havia historia de trauma anterior ou de neurofibroma-
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tose enddcrina multipla tipo 1 (NF1), no historico médico
pessoal ou familiar. Além disso, nenhuma intervencao ante-
rior relevante foi relatada.

A lesao tinha 2cm de largura e 2 cm de largura, era ade-
rente a estruturas profundas e superficiais, firme, adjacente
ao angulo mandibular inferiormente e ao lobulo da orelha
superiormente. A ressonancia magnética (RM) da regiao da
pardtida mostrou um tumor semelhante ao adenoma cistico
linfatico da glandula parétida. O paciente estava ciente do
risco de comprometimento do nervo facial e a cirurgia foi
planejada.

A exploracao perioperatoria encontrou tecido sauda-
vel nos tecidos cutaneo, subcutaneo e parotideo; a lesao
originava-se do ponto de emergéncia do tronco do nervo
facial, na base do processo estiloide (fig. 1) e estendia-
-se até a porgao intraparotidea, até a borda anterior do
mUsculo masseter. A excisdo completa do tumor impli-
cou a excisao do nervo facial, com poucas fibras integras
(fig. 2). A reparacao cirlrgica do nervo nao foi possivel.
O resultado pos-operatério imediato mostrou grau qua-
tro de paralisia do nervo facial periférico na escala de
House-Brackmann.

0 aspecto histoldgico mostrou que o tumor nao era encap-
sulado: ele incluia uma mistura de células de Schwann,
células perineurais e fibroblastos endoeurais (fig. 3). O diag-
nostico de neurofibromatose plexiforme foi estabelecido.
A proxima etapa consistiu na eliminacao das demais for-
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Figura 1  Aspecto perioperatorio dos tumores. Na disseccdo
da glandula parétida esquerda, o tumor é identificado em sua
origem, na base do processo estiloide.

Figura2 Aspecto macroscopico do tumor da parétida. A exci-
sao do tumor foi completa.

Secoes microscopicas.

Figura 3

mas sindromicas e ndo sindromicas. O exame fisico revelou
auséncia de manchas ‘‘café com leite’’, de sardas inguinais
e femorais. Além disso, todos os critérios diagndsticos para
neurofibromatose tipo | foram eliminados e nenhum outro
tumor cutaneo ou subcutaneo foi encontrado.

Uma tomografia computadorizada de corpo total foi
feita e ndao mostrou tumor na glandula adrenal, tumo-
res abdominais ou pélvicos. Fizeram-se tomodensitometria
computadorizada e ressonancia magnética do osso tempo-
ral, que nao mostraram vestigios de schwannomas ou outros
tumores dos nervos cranianos.

A avaliacao do prognostico foi baseada no resultado cirdr-
gico e no risco de recorréncia e transformacdo maligna.
Nenhuma mudanca foi feita na intervencao terapéutica apos
a confirmacao diagnostica. O resultado da avaliacao da
paralisia do nervo facial periférico foi estabelecido no pos-
-operatorio, através da eletromiografia.

O paciente mostrou grande tolerancia ao comprometi-
mento do nervo facial e aderiu as medidas de protecdo
oftalmologica. Nenhum evento adverso ou imprevisto foi
observado.

Discussao

Os tumores neurogénicos do sétimo nervo craniano sao raros
e a localizacdo na parétida parece ser ainda mais rara. A
incidéncia estimada varia de 0,2% a 1,5%."~* O neurofibroma
plexiforme solitario € uma das formas mais raras: apenas
trés casos de neurofibroma foram citados na literatura em
inglés.’

E um tumor que depende de uma camada nervosa.* O
diagndstico pré-operatorio é dificil devido a variacdo na
apresentacao clinica e sua estreita relacao com o local do
nervo envolvido.?

Ndo ha sintoma patognoménico associado ao neurofi-
broma plexiforme intraparotideo. Dor e problemas motores
faciais, como paralisia ou espasmos, estao associados na
maior parte. A citologia positiva é escassa, ja que as célu-
las sdo bem aderentes.”* Nenhum achado de imagem ¢é
patognomodnico de neurofibromas plexiformes.> Os neuro-
mas podem ter uma apresentacao sindrémica, como parte
da doenca de Recklinghausen ou como multiplos neurofibro-
mas sem doenca de Recklinghausen, ou como neurofibromas
solitarios.>*

Além das manchas ‘‘café com leite’’, outros tumores
cutaneos e subcutaneos ou sinais neurologicos focais tam-
bém estao presentes na maioria dos casos.’
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O diagnostico é estabelecido com base na historia
médica pessoal e familiar, bem como nos achados clinicos
e radioldgicos. Os neurofibromas sindrémicos sao eliminados
primeiro, seguidos pelas formas ndo sindrémicas.”%° O prin-
cipal tratamento dos neurofibromas plexiformes solitarios
consiste na sua excisao cirGrgica.'¢

Em escala macroscopica, os neurofibromas nao encap-
sulados e multiplos geralmente ndo incluem axoénios. No
entanto, os schwannomas sao encapsulados, principalmente
os solitarios, aderidos aos nervos ou cercados por eles.
Enquanto os neurdnios apresentam sinais de degeneracao,
como necrose e alteracoes cisticas. "*

Porém, histologicamente, os neurinomas e schwannomas
apresentam algumas caracteristicas particulares. Os neu-
rofibromas tém estruturas muito mais frouxas do que os
schwannomas (Sullivan et al.). Além disso, por um lado, os
schwannomas apresentam-se em dois padrdes, Antoni A e
Antoni B.?®> No Antoni A sdo encontradas células fusiformes,
com nucleos alongados dispostos em ondas, movimentos e
espirais, que se unem em fitas trancadas. Na secao transver-
sal, as células cilindricas estao organizadas em um padrao
semelhante a uma palicada ao redor do citoplasma no cen-
tro, chamado de corpo de Verocay.*®

No Antoni B ha presenca de tecido mais frouxo, sem qual-
quer arranjo em particular.®>

Por outro lado, os neurofibromas sao caracterizados por
quase nenhuma estrutura organizada de células fusiformes
em um tecido frouxo de matriz colagenosa, que contém
fibras nervosas dentro do tumor.>> A vigilancia basica é
anual, desde que o tumor esteja estavel.> Quando o exame
da lesdao mostra anormalidades, uma ressonancia magnética
e/ou PET scan é indicada. Se forem encontrados sinais de
malignidade, uma bidpsia sera indicada e a decisao tera-
péutica sera baseada nos achados histoldgicos.®

Embora a questao da funcao do nervo facial seja crucial
para o tratamento de neoplasias neurogénicas benignas do
nervo facial, os tumores malignos raros precisam de remocao
cirlrgica com margens cirurgicas.

A presenca de fraqueza pré-operatoria do nervo facial
€ um fator importante no progndstico pds-operatério.’3
Entretanto, quando a funcao do nervo facial esta intacta,
surgem controvérsias sobre o manejo. Alguns autores reco-
mendam a abstencdo quando todos os parametros indicam
a natureza benigna do tumor, caso em que protocolos de
seguimento para tumores neurogénicos benignos parecem

ser uma opcao discutivel, através de eletroneurografia e
imagens radiologicas.

Sempre que a funcao do nervo é prejudicada, suspeita-
-se de malignidade e investigacoes adicionais devem ser
feitas.>> O risco de transformacdo maligna no neurofi-
broma plexiforme solitario € menor do que nas formas
sindrémicas.”>* A maior parte das transformacdes sarcoma-
tosas ocorrem em tumores associados a NF1 profundamente
enraizados. '

Conclusao

O neuroma plexiforme solitario é uma forma muito rara de
tumor da porg¢ao parotidea do nervo facial. Considerando as
repercussoes funcionais do tratamento cirurgico, os médicos
devem estar cientes de sua presenca para preparar um plano
terapéutico e de acompanhamento abrangente.
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