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O neurofibroma é um tumor benigno e raro da mama, geralmente associado a
neurofibromatose com seu quadro tipico, de manchas café com leite e lesdes
disseminadas da pele e subcutianeo. O caso aqui relatado é de uma paciente de 34 anos,
com neurofibroma do complexo aréolo-papilar direito, sem nenhuma outra alteragdo

relacionada a neurofibromatose.

Aceito para publica¢dao em dezembro de 1999

INTRODUGAO

A neurofibromatose ou doenca de Von Recklinghausen
¢ uma desordem genética transmitida por um gene
autossdmico dominante e caracterizada pela ocorréncia de
lesoes cutdneas pigmentares, miltiplos tumores de nervos
espinhais ou cranianos, tumores da pele e a ocorréncia
associada de gliomas e meningiomas intracranianos’.

A caracteristica mais tipica da doenga € a ocorréncia
de muiltiplos neurofibromas associados aos nervos em
seus segmentos periféricos, intra-espinais ou intracra-
nianos. Os resultados, a luz da microscopia eletronica,

indicam que esses tumores representam uma proliferacao
dos fibroblastos ou células da bainha do neurilema (células
de Schwann) nos nervos periféricos®.

A neurofibromatose, como € tipico das doengas de
heranca dominante, pode apresentar-se de varias maneiras,
mas a presenca de multiplos neurofibromas cutineos e
lesdes cutdneas pigmentadas, tipo café com leite,
representam os principais aspectos.

E diagnosticada facilmente pela presenga dos
caracteristicos neurofibromas e lesdes pigmentadas da pele.
Os tumores sdo freqlientemente multiplos e variam
consideravelmente de tamanho. Muitos tumores sao lisos,
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moles, multilobulados e podem ser palpados ao longo do
trajeto de um nervo periférico. Nao ha nenhum tratamento
para neurofibromatose, fora a ressec¢do dos tumores
sintomadticos'?.

Pacientes com neurofibromatose podem desenvolver
neurofibromas em qualquer tecido subcuténeo incluindo
a mama, porém, parecem ter uma tendéncia especial para
desenvolverem-se na regiao do complexo aréolo-papilar”.

A neurofibromatose no tecido mamaério € incomum.
A idade varia de 15 a 78 anos, com uma idade média das
pacientes em torno de 30 a 40 anos. Embora a maioria
das pacientes seja do sexo feminino, o neurofibroma em
mama masculina ja foi descrito’.

As lesdes mamadrias apresentam-se como nodulos
indolores, bem definidos, que podem ser clinicamente
indistinguiveis de um fibroadenoma. Ambas as mamas
podem estar envolvidas e nao hé predile¢ao por um local
especifico’.

Macroscopicamente, o tumor circunscrito consiste
de tecido denso, firme, cinza ou branco, que pode ter
regides mucoides. O exame microscépico revela as
caracteristicas histoldgicas tipicas dos tumores benignos
da bainha nervosa, consistindo de células em fuso dispostas
em feixe, algumas vezes com niicleos arranjados em padrdo
de palicada. Trombos vasculares, vasos hialinizados, células
com nucleos atipicos e dreas xantomatosas sao encontradas
nos neurofibromas escleréticos?.

O diagnostico diferencial inclui outros tumores como
fibroadenoma, tumor fildide, fibromatose e carcinoma
metaplasico®.

Figura 1 — Aspecto da lesdo

APRESENTACAO DE CASO

Paciente do sexo feminino, com 34 anos, procurou
o ambulatério, referindo que, desde os 12 anos, idade
da sua menarca e telarca, notou aparecimento de
tumorag¢do no complexo aréolo-papilar da mama direita,
de aspecto vegetante, com superficie papilar miltipla,
consisténcia amolecida, mével, indolor e que foi
crescendo progressivamente até os 17 anos, ocupando
praticamente todo o complexo aréolo-papilar. A partir
dessa idade, ndo apresentou mais crescimento. Teve o
primeiro filho aos 24 anos e o segundo aos 27, ndo
tendo amamentado em nenhum dos episédios, devido
a saida de leite pela mama afetada. Ao exame fisico,
apresentava lesdo vegetante com hipertrofia do
complexo aréolo-papilar direito, pendular, sem
ulceragao da pele que a recobria (Figura 1). Nio havia
lesdo palpdvel intramamadria e/ou alteragdo na outra
mama. A paciente foi examinada a procura de manchas
café com leite e de outras lesdes pelo corpo. Suspeitou-
se como hipétese diagndstica de neurofibroma, tendo,
entdo, sido submetida a exérese da lesdo com
reconstru¢do do complexo aréolo-papilar em um s6
tempo, com bom resultado estético (Figura 2). O
resultado histopatolégico revelou neurofibroma de
acordo com a suspeita clinica.

DISCUSSAD

As neoplasias benignas neurais, comumente
encontradas em partes moles de vérias localizagoes,
raramente ocorrem na mama. Vdrios exemplos de

Figura 2 — Pés-operatorio
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tumores benignos da bainha dos nervos da mama tém
sido relatados, usualmente diagnosticados como
neurofibromas ou schwanomas'. Pacientes com
neurofibromatose desenvolvem neurofibromas no tecido
subcutineo, inclusive da mama, mas o comprometimento
extenso por neurofibromatose na mama € incomum.
Haagensen relata um caso de uma paciente de 29 anos,
que apresentava o quadro tipico de neurofibromatose
com manchas café com leite, numerosos pequenos
neurofibromas pediculados cutineos e vdrios
neurofibromas subcutineos. Apresentava também um
agrupamento de neurofibromas pediculados no
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complexo aréolo-papilar bilateral. Praticamente ndo
houve crescimento das lesdes em 10 anos de acom-
panhamento.

O caso aqui relatado apresenta algumas particu-
laridades, pois apesar da lesdo ser idéntica a relatada por
Haagensen, era unilateral e ndo apresentava pelo corpo
nenhuma mancha café com leite e também nenhuma outra
les@o de pele ou subcutiinea. Apesar dalesdo estar estdvel,
optou-se pelo tratamento cirtdrgico em fungio do
desconforto, particularmente na esfera conjugal. O

« resultado estético foi satisfatorio.

NEUROFIBROMA OF THE BREAST — A CASE REPORT

Neurofibroma is a rare benign breast tumor, generally associated to a
neurofibromatosis with its typical picture skin pigmentation like coffee and milk and
lesions of skin and subcutaneous all over the body. The case which is reported here

refers to a 34 years old patient with neurofibroma of the nipple-areolar complex, without
any alteration related to neurofibromatosis.
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