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Introducao

Neurofibromas sao tipos de tumores benignos que se desen-
volvem na bainha de mielina do sistema nervoso periférico
e frequentemente observados em neurofibromatose tipo 1
(NF1). Os neurofibromas da regiao da cabeca e pescoco nao
sdo incomuns.’ Ha apenas alguns casos relatados de neuro-
fibroma isolado em orelha externa, sem neurofibromatose
(NF), porque os neurofibromas raramente afetam a orelha
externa.’ Acredita-se que a NF seja autossémica dominante
e a neurofibromatose tipo 1 seja causada por uma mutacao
disruptiva do gene NF1, que codifica para a proteina neuro-
fibrina.
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Relato de caso

Paciente malaio do sexo masculino, 38 anos, sem comorbi-
dade, compareceu em nossa clinica de otorrinolaringologia
com queixa de inchaco retro-auricular direito nos ulti-
mos dois anos. O paciente estava mais preocupado com a
desfiguracdo estética. O inchaco foi insidioso no inicio e
aumentou de tamanho progressivamente; nao causava dor
e nao sangrava. O paciente nao tinha histdria de qualquer
dessas lesdes no corpo e nao apresentava historia familiar.
0 exame do inchaco identificou a presenca de um tumor
Unico de 4 x 5cm, com superficie firme e regular na regiao
retro-auricular. Subsequentemente, a remocao cirirgica do
tumor foi feita sob anestesia geral, com uma abordagem
retro-auricular. O tumor estava parcialmente aderido a pele.
Apds remover o excesso de pele, o tumor foi completamente
ressecado. Exame histopatolodgico (fig. 1) revelou que a lesdao
era composta por células fusiformes com nucleos alongados,
arranjadas em fasciculos. Nenhuma atipia celular ou necrose
foi observada. Essas caracteristicas histologicas sugeriam
neurofibroma. O paciente teve uma recuperacao sem inter-
corréncias e um bom resultado cosmético foi obtido. Nao
houve recorréncia durante o acompanhamento no ultimo
ano.
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Figura1 Fotomicrografia mostra células fusiformes organiza-

das em fasciculos curtos, padrao giratorio e estoriforme.

Discussao

Neurofibromas sao neoplasias benignas derivadas da bainha
de mielina do sistema nervoso periférico. Podem ocorrer na
presenca de neurofibromatose, uma condicao hereditaria.?

Existem dois tipos de neurofibromatose: o 1 (NF1) e 0 2
(NF2).

NF1 é um tipo autossomico dominante que comumente
se apresenta com tumores da bainha dos nervos periféricos,
denominados neurofibromas.® NF1 é causada por mudanca
em um gene do cromossomo 17. NF2 geralmente cresce na
medula espinhal ou cérebro e é causada por uma alteracao
no cromossomo 22. Schwannomas vestibulares bilaterais do
nervo acustico e meningiomas multiplos sdo caracteristicos,
com raras manifestacdes cutaneas.>*

Ha dois tipos de neurofibromas: dérmico e plexiforme.
0 neurofibroma dérmico também é denominado discreto ou
cutaneo. Eles normalmente se desenvolvem durante a ado-
lescéncia e a idade adulta e tendem a afetar os nervos
terminais, podem ser numerosos, mas nao ha risco apa-
rente de transformacao maligna. No entanto, apesar de sua
natureza benigna, podem causar problemas estéticos signi-
ficativos e, ocasionalmente, precisam de remocao.

Os neurofibromas plexiformes sao geralmente congé-
nitos. Eles se desenvolvem na infancia, muitas vezes
estendem-se profundamente ao longo dos nervos e podem
afetar todos os niveis da pele, fascia, mUsculo, osso e até as
visceras. Podem ficar muito grandes e causar alteracdes fun-
cionais, com risco de transformacao maligna desses tumores
de 6%.4°

As alteragdes no material genético que causam a NF1
ou NF2 podem ser herdadas de um dos pais, denominadas
autossémicas dominantes, ou podem ocorrer devido a uma
mutacdo espontanea.’ Em nosso paciente, nao havia historia

familiar. Lesdes solitarias nao sao normalmente associadas
a presenca de manifestacdes sistémicas, ao contrario das
lesoes multiplas comumente observadas em pacientes com
NF ou doenca de Von Recklinghausen.*

Neste relato de caso, o paciente nao apresentava quais-
quer caracteristicas de NF1. A maioria dos tumores causados
por NF nao requer tratamento. No entanto, quando esses
tumores causam dor e crescem rapidamente, desfiguram ou
prejudicam a funcao, podem precisar de tratamento.

Ghosh et al. (2008) relataram um caso de neurofibroma
de orelha externa, no qual a lesdo inteira foi removida junta-
mente com o excesso de pele e um bom resultado cosmético
foi obtido.'

Shaida et al. (2007) também relataram um caso de neu-
rofibroma do pavilhao auricular no qual a excisao cirlrgica
forneceu um resultado satisfatéorio e com um excelente
resultado funcional e estético.’

Em nosso caso, o inchaco sobre a regido pds-auricular
que causou deformidade estética foi a queixa principal e
conseguimos obter um resultado satisfatério sem recidiva
no acompanhamento de um ano.

Comentarios finais

Neurofibromas sao comumente observados em pacientes
com histdria de neurofibromatose. Em raros casos de neuro-
fibroma solitario, a depender do tamanho e da localizacao
da lesdo, a excisdo completa é possivel sem que ocorra
qualquer deformidade estética e funcional significativa. No
presente estudo, relatamos um caso raro de neurofibroma,
um tumor da bainha de nervos, que se apresentou com um
inchaco atras da orelha, que provocava uma desfiguracao
estética. A excisdao completa por uma abordagem retro-
-auricular proporciona um resultado estético satisfatorio
sem recidiva, como foi obtido em nosso caso.
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