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tiplas, tortuosas, vermiformes, que crescem
ao longo do eixo de um grande nervo, in-
filtrando e separando os fascículos nervo-
sos normais, produzindo uma aparência
fusiforme(2).

O objetivo deste trabalho é apresentar
um caso de neurofibromatose plexiforme
do retroperitônio e da pelve, seus achados
de imagem na tomografia computadoriza-
da (TC) e ressonância magnética (RM),
bem como uma discussão do tema basea-
do na literatura.

RELATO DO CASO

Paciente de 26 anos de idade, sexo fe-
minino, inicialmente internada para inves-
tigação de quadro reumatológico. Há cer-
ca de um ano a paciente vinha apresentan-
do poliartralgia assimétrica e migratória em
punhos, ombros e joelho esquerdo, além
de lombalgia e cervicalgia, com piora pro-
gressiva dos sintomas ao longo desse pe-
ríodo. Havia sinais de artrite no joelho es-
querdo, com derrame articular.

Havia relato de emagrecimento (8 kg em
um ano), alopécia e surgimento de man-
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chas do tipo café-com-leite. A paciente
relatava também a excisão de dois nódu-
los cutâneos na coxa direita, com o diag-
nóstico de neurofibroma.

Exame de artrocentese do joelho es-
querdo foi negativa para artrite inflamató-
ria/infecciosa.

Devido a uma queixa de dor abdominal
difusa e massa palpável em mesogástrio, foi
realizada ultra-sonografia abdominal, que
revelou múltiplos nódulos hipoecogênicos
no retroperitônio, distribuídos bilateral-
mente, localizados anteriormente ao mús-
culo psoas e adjacentes à aorta e veia cava
inferior, cuja impressão inicial foi de um
conglomerado linfonodal.

A TC abdominal demonstrou lesões
bem delimitadas, marcadamente hipoate-
nuantes, com fraca impregnação pelo meio
de contraste, localizadas na região paraver-
tebral, acometendo preferencialmente o
músculo psoas, estendendo-se para os flan-
cos e para a musculatura do ilíaco e para-
vertebral (Figura 1). A TC mostrava tam-
bém a insinuação das lesões em direção aos
forames neurais, aspecto que foi melhor
avaliado na RM com cortes coronais. A
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INTRODUÇÃO

A neurofibromatose tipo 1 (NF-1), ou
doença de von Recklinghausen, é doença
de caráter autossômico dominante, sendo
a mais comum das facomatoses (síndromes
neurocutâneas), ocorrendo em um a cada
2.000 nascimentos. A NF-1 é caracterizada
principalmente por manchas do tipo café-
com-leite, múltiplos neurofibromas perifé-
ricos, sardas nas axilas, gliomas ópticos,
hamartomas de íris e lesões ósseas(1).

Os neurofibromas plexiformes são le-
sões que praticamente definem o diagnós-
tico de NF-1 e consistem em massas múl-



	��
��������������������������"9

:���&���������
$	�*�&���
���$�������	
�
$2	��%�;
��$�%���
��
4�
�
�8

��������	��	�	���,����	�����	������
���	�
�
��
�����	��>���������
�?
�����	
�������	��,����
����
���.;	��
�	��
�	�
��	������
���	������������������������	���	�����	��,����	�������
��
�
������7
������������
��
�����"
��#%����
�	�����.;	�*�����	������	�����"#��	������������
��	�	�,	���
��
����

�@*7@+�"�
��#%


 �



reconstrução 3D de superfície da coluna
vertebral mostrou alargamento do forame
neural de L3–L4.

Na RM, as lesões mostraram-se isoin-
tensas e homogêneas na ponderação T1 e
hiperintensas na ponderação T2, com pe-
quenas áreas com hipossinal no interior
dessas lesões (Figura 2). Apesar do estu-
do por RM não ter sido direcionado espe-
cificamente para a coluna vertebral, não
havia evidências de envolvimento do canal
raquiano.

A paciente foi submetida a biópsia per-
cutânea guiada por TC, a qual, associada
aos aspectos da imagem, confirmou o diag-
nóstico de neurofibroma plexiforme.

DISCUSSÃO

Os neurofibromas plexiformes são uma
marca registrada da NF-1, ocorrendo em
cerca de um terço dos pacientes. Eles di-

ferem dos neurofibromas cutâneos, em
parte devido à grande quantidade de ma-
triz extracelular(3). As lesões consistem em
proliferação de células na bainha nervosa
estendendo-se ao longo do nervo e envol-
vendo múltiplos fascículos. Freqüente-
mente, há envolvimento de uma porção
significativa de um nervo principal, bem
como suas ramificações, produzindo mas-
sa difusa de nervos espessados. É impor-
tante ressaltar que o termo “plexiforme”
não implica o envolvimento de um plexo
nervoso, como, por exemplo, o plexo lom-
bar ou braquial, apesar dessas regiões se-
rem também acometidas(4).

Os neurofibromas plexiformes podem
estar confinados nos tecidos moles profun-
dos ou podem envolver a pele e a muscu-
latura, neste último caso produzindo hiper-
trofia e distorção dos tecidos adjacentes,
com conseqüente deformidade. Outra
complicação desses tumores é a transfor-
mação maligna; cerca de 10% dos pacien-
tes com NF-1 desenvolvem tumores malig-
nos da bainha nervosa, que geralmente se
originam de um neurofibroma plexiforme
pré-existente(3,5).

Na tomografia, os neurofibromas se
apresentam como lesões arredondadas,
com contornos regulares e margens distin-
tas. Eles apresentam valores baixos de ate-
nuação (20–25 UH) e reforço homogêneo
pelo meio de contraste, com valores de ate-
nuação de 30–50 UH. Esta baixa atenua-

ção é atribuída principalmente a células de
Schwann ricas em lipídios e produção de
matriz extracelular(6). O achado de lesões
extensas, hipoatenuantes e de caráter infil-
trativo, por vezes na topografia de feixes
nervosos, sugerem a presença de neurofi-
bromas plexiformes(1,7,8).

Devido às diversas formas de apresen-
tação da NF-1 — no tórax, abdome, pelve
e extremidades —, os neurofibromas po-
dem simular uma série de lesões na TC, tais
como linfonodomegalias, abscessos, ou-
tros tumores neurogênicos, metástases,
meningoceles ou sarcomas de partes mo-
les. Nestes casos, é necessária a biópsia
para o correto diagnóstico(1).

Em casos de neurofibromatose plexifor-
me retroperitoneal, os achados de imagem
na TC podem sugerir o diagnóstico. Bass
et al.(9) estudaram 16 pacientes com neu-
rofibromatose plexiforme retroperitoneal e
observaram que, em 15 deles, a TC mos-
trava achados semelhantes: massas hipoa-
tenuantes, bilaterais e simétricas, estenden-
do-se ao longo dos músculos psoas e re-
gião pré-sacral. O estudo sugeria que, na
presença desses achados de imagem em pa-
cientes com NF-1, a biópsia seria desneces-
sária para a confirmação de neurofibroma-
tose plexiforme. A biópsia destas lesões,
além de acarretar riscos inerentes ao pro-
cedimento invasivo, pode resultar em dé-
ficits neurológicos, já que neurônios fun-
cionantes estão presentes dentro do tumor.
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Os aspectos de imagem das lesões encon-
tradas em nosso caso são comparáveis com
os achados deste estudo.

A RM tem a capacidade de demonstrar
melhor a natureza interna do neurofibroma,
bem como de outros tumores da bainha
nervosa, quando comparada à TC. Por sua
capacidade multiplanar, a RM fornece me-
lhor avaliação da extensão das lesões, prin-
cipalmente dos neurofibromas plexifor-
mes(10). Os neurofibromas exibem sinal de
intermediário a levemente hiperintenso na
ponderação T1, em relação ao músculo.
Na ponderação T2, as lesões são marcada-
mente hiperintensas, devido à presença de
matriz mixóide(10,11). A RM pode também
revelar septações hiperintensas na ponde-
ração T1, pela presença de axônios mieli-
nizados, e septações hipointensas na pon-
deração T2, estas últimas relacionadas à
presença de fibras colágenas dentro do tu-
mor(10). A RM também pode mostrar atro-
fia da musculatura inervada pelo nervo
acometido. Este achado, associado a uma
tumoração na topografia de um nervo prin-
cipal, sugere tumor de bainha nervosa(11).

A principal complicação do neurofibro-
ma plexiforme é a transformação maligna,

como já mencionado. Os sinais clínicos
suspeitos de degeneração maligna incluem
surgimento de dor persistente, déficit neu-
rológico e aumento da massa tumoral(4,5).

O uso da TC e RM para a diferenciação
de neurofibromas benignos dos tumores
malignos de bainha nervosa tem apresen-
tado resultados controversos na literatura,
em boa parte devido à pequena casuística
e a algumas limitações técnicas, como o
uso de aparelhos de RM de baixo campo,
ausência de técnicas de saturação de gor-
dura e a não injeção endovenosa de meio
de contraste em alguns estudos(5).

No estudo de Bass et al.(9), sobre neu-
rofibromas plexiformes retroperitoneais,
foi observado que o crescimento assimé-
trico de uma das massas retroperitoneais,
associado a um aumento da sua atenuação,
era indicativo de transformação maligna.

Levine et al.(12) e Stull et al.(11), anali-
sando as margens tumorais e a heterogenei-
dade das lesões, não conseguiram distin-
guir com clareza — pela TC ou pela RM —
a natureza benigna ou maligna das lesões.
Já Mautner et al.(5), ao estudarem 50 pa-
cientes com neurofibromatose plexiforme
submetidos à RM com contraste, observa-
ram que nos dez pacientes que apresenta-
ram lesões heterogêneas — seja por áreas
de necrose, hemorragia ou reforço hetero-
gêneo pelo meio de contraste — foi con-
firmada a presença de tumor maligno de
bainha nervosa.

Outros métodos diagnósticos, como a
cintilografia com 67Ga e mais recentemente
o 18FDG PET (tomografia por emissão de
pósitrons), mostraram-se promissores na
identificação das lesões com degeneração
maligna(12,13).
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Concluindo, a neurofibromatose plexi-
forme deve ser incluída no diagnóstico di-
ferencial de lesões retroperitoneais com
baixa atenuação na TC, principalmente se
forem extensas e bilaterais. Contudo, é
importante afastar doenças mais freqüen-
tes do retroperitônio, como abscessos e
linfonodomegalias, que podem apresentar
o mesmo aspecto de imagem na TC.

A RM é útil para o diagnóstico diferen-
cial, pois caracteriza melhor a natureza
interna dos neurofibromas plexiformes, e,
devido à aquisição multiplanar, define com
maior clareza a extensão das lesões.
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