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RELATO DE CASORELATO DE CASORELATO DE CASORELATO DE CASORELATO DE CASO

RESUMO
Neurofibromas são neoplasias benignas originadas de ele-

mentos celulares derivados da crista neural e, geralmente,

associados a neurofibromatose. A ocorrência destes tumores
no complexo aréolo-mamilar é rara. Os autores apresentam

relato de caso de neurofibromatose e neurofibromas do

complexo aréolo-mamilar e fazem uma revisão da forma de

apresentação, diagnóstico e tratamento da doença e desta

lesão.

Descritores: Neurofibromatoses. Mama, cirurgia. Mamilos.

SUMMARY
Neurofibromas are benign tumors originated of cellular

elements of the neuroectodermal-neural crista and

generally associated with neurofibromatosis. The
presence of these lesions in the nipple-areolar complex is

rare. The authors show a case report of neurofibromatosis

with nipple-areolar complex neurofibromas and perform a

review on the presentation, diagnosis and treatment of this

pathology.

Descriptors: Neurofibromatoses. Breast, surgery. Nipples.
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INTRODUÇÃO

A neurofibromatose foi descrita por von Recklin-
ghausen, em 1882, e constitui uma doença genética,
autossômica dominante. É caracterizada por alterações
em elementos celulares derivados da crista neural, resul-
tando em manchas na pele e surgimento de tumores pelo
corpo, especialmente de nervos espinais e cranianos, da
pele e intracranianos. Classicamente, o diagnóstico da
neurofibromatose é dado pela identificação de seis ou
mais manchas cutãneas café-com-leite na pele1.

A neurofibromatose no tecido mamário é incomum,
tendo sido encontrado apenas um caso descrito na litera-
tura nacional pesquisada2. As lesões mamárias apresentam-
se como nódulos indolores, de tamanho variado (poucos
milímetros a 1 metro), coloração rósea a azulada, e con-
sistência gelatinosa a fibrosa3. Parece existir preferência
pelo surgimento de tumores no complexo aréolo-mamilar2-4.
Tumores malignos de mama foram descritos relacionados
a neurofibromatose5-8 e a mutações nos genes  BRCA1  e NF1
localizados no cromossomo 175.

Os autores apresentam relato de caso de paciente com
neurofibromatose no complexo aréolo-mamilar e fazem revi-
são da literatura sobre o assunto.

RELATO DO CASO

MLT, 42 anos, nulípara, portadora de neurofibromatose tipo
1, procurou o serviço de cirurgia plástica do Hospital das Clínicas
da UFMG, em 2005, com queixa de lesões nodulares que se
desenvolveram em seus complexos aréolo-mamilares, evolu-
ção de aproximadamente 3 anos, indolores e de crescimento
indolente (Figura 1).

A paciente negava história familiar de neurofibromatose e
relatava ter nascido com manchas café-com-leite, tendo
desenvolvido seu primeiro neurofibroma cutâneo aos 15 anos
de idade. Encontrava-se em acompanhamento no serviço de
neurologia devido à lesão (hamartoma) em hipocampo. Esta
lesão era estável há 3 anos e foi descoberta na ressonância
magnética devido a quadros de cefaléia e crises de ausência,
tendo função cognitiva e audição normais. Fazia acompanha-
mento também no serviço de mastologia, por lesões em
parênquima mamário, com diagnóstico histológico de
fibroadenomas. Relatava, ainda, dificuldade para engravidar,
sendo bem sucedida duas vezes com auxílio médico, evoluin-
do, porém, para aborto espontâneo no primeiro trimestre.

O exame físico mostrava dezenas de manchas café-com-leite
e neurofibromas cutâneos disseminados pelo corpo, assim como
lesões areolares, que também sugeriam tratar-se de neurofibromas.

Figura 1 – Paciente com neurofibromatose e neurofibromas em complexos aréolo-mamilares.
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Figura 2 – Neurofibromas no complexo aréolo-mamilar: pré e pós-operatórios da mama esquerda.

Quadro 1 – Critérios diagnósticos de neurofibromatose tipo 19

1. Seis ou mais manchas café-com-leite com mais de 0,5cm no seu maior diâmetro, em indivíduos pré-púberes, e acima de

1,5cm, em pós-púberes.

2. Dois ou mais neurofibromas de qualquer tipo ou um neurofibroma plexiforme, baseado em parâmetros clínicos e histológicos.

3. Efélides em região axilar ou inguinal.

4. Glioma do nervo óptico; gliomas da via óptica.

5. Dois ou mais nódulos de Lisch (hamartomas pigmentados de íris).

6. Displasia do esfenóide ou adelgaçamento do córtex de ossos longos, com ou sem pseudo-artrose.

7. Um parente de primeiro grau com neurofibromatose, pelos critérios anteriores.

Foi submetida, no mesmo mês, a tratamento cirúrgico
das lesões areolares, com estudo histológico, que confir-
mou a hipótese diagnóstica. Encontra-se, atualmente, em
acompanhamento clínico pelo serviço de cirurgia plástica
do Hospital das Clínicas da UFMG, sem sinais de novas
lesões em complexo aréolo-mamilar (Figura 2).

DISCUSSÃO

Os autores relatam o caso de uma paciente portadora de
neurofibromatose com mutação espontânea, que corres-

ponde a cerca de 50% dos casos de neurofibromatose tipo 1,
sendo os demais 50% adquiridos por herança familiar3. A
paciente preenche os critérios de diagnóstico para neurofi-
bromatose tipo 1, mais de seis manchas café-com-leite com
tamanho maior que 15mm e presença de mais de dois
neurofibromas, não apresentando outras alterações clássicas
da doença9 (Quadro 1).

Apresentava, ainda, hamartoma em hipocampo, sem
déficit cognitivo, que pode acometer até 60% dos pacientes9;
fibroadenoma mamário com diagnóstico histológico, sendo
importante este diagnóstico diferencial devido ao risco de
associação da neurofibromatose com neoplasias de mama3-8,
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e dificuldade para reprodução, que acomete aproximada-
mente 50% dos portadores de neurofibromatose tipo 110.

A queixa estética da paciente, tumoração aréolo-
mamilar, é incomum, apesar de ser descrita uma predi-
leção pelo aparecimento de tumores nessa localização
quando a doença acomete as mamas2-4. Após a certifi-
cação de que o parênquima mamário estava livre de
lesões passíveis de malignidade, a paciente foi submetida
à excisão das lesões, com preservação da aréola. O
resultado estético foi satisfatório e o estudo anatomo-
patológico confirmou a suspeita de neurofibroma. O acom-
panhamento da paciente por 18 meses não mostrou
recidiva das lesões, fato que também não foi relatado na
literatura pesquisada2-4.

Conclui-se que a neurofibromatose do complexo aréolo-
mamilar pode ser tratada com ressecção da lesão, obtendo-
se bom resultado estético e com baixo risco de recidiva.
O cirurgião deve estar atento para o risco de neoplasias
associadas no parênquima mamário. Os portadores de
neurofibromatose devem manter acompanhamento clínico
multidisciplinar regular devido à diversidade de manifesta-
ções da doença.
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