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Resumo Os neurofibromas plexiformes são tumores benignos da bainha dos nervos periféricos,
considerados patognomônicos da neurofibromatose tipo 1. Podem atingir dimensões gigan-
tescas, tornando a excisão cirúrgica tecnicamente desafiadora devido à sua natureza infiltrativa
e à acentuada vascularização. Neste artigo, relatamos o caso de um homem de 45 anos com
um neurofibroma plexiforme congênito gigante, originado na região glútea esquerda, com
extensão para o membro inferior, que se apresentou com crescimento rápido recente, dor e
ulceração cutânea. A ressonância magnética revelou uma grande lesão pediculada envolvendo
as raízes nervosas bilaterais de S2 a S5, compatível com neurofibroma plexiforme. A excisão
cirúrgica foi realizada com sucesso por meio de controle vascular temporário, mediante a
aplicação de pinças intestinais oclusivas no pedículo tumoral volumoso e altamente vascula-
rizado, permitindo a secção controlada do pedículo, hemostasia eficaz e remoção segura do
tumor. Apesar do tamanho e da vascularização da lesão, o sangramento intraoperatório foi
controlado, e realizou-se o fechamento primário da ferida. Não houve intercorrências no pós-
operatório, e a cicatrização foi satisfatória. Este caso demonstra que o controle vascular
temporário de um pedículo tumoral maciço, utilizando pinças intestinais, é uma técnica
simples, eficaz e reprodutível para alcançar hemostasia durante a excisão de neurofibromas
plexiformes gigantes em regiões anatomicamente complexas.
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Abstract Plexiform neurofibromas are benign peripheral nerve sheath tumors considered pathogno-
monic of neurofibromatosis type 1. They may reach a massive size, making surgical excision
technically challenging due to their infiltrative nature and marked vascularity. We herein
report the case of a 45-year-old male with a giant congenital plexiform neurofibroma arising
from the left gluteal region with extension into the lower limb, presenting with recent rapid
enlargement, pain, and skin ulceration. Magnetic resonance imaging (MRI) revealed a large
pedunculated lesion involving bilateral S2 to S5 nerve roots, consistent with a plexiform
neurofibroma. Surgical excision was successfully performed using temporary vascular
control achieved by applying occluding bowel clamps to the large, highly vascular tumor
stalk, which ensured controlled division of the pedicle, effective hemostasis, and safe tumor
removal. Despite the size and vascularity of the lesion, intraoperative bleeding was
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Introdução

Os neurofibromas plexiformes são tumores benignos da
bainha dos nervos periféricos e são considerados patogno-
mônicos da neurofibromatose tipo 1 (NF-1).1,2 Geralmente
congênitos e de crescimento lento, podem atingir grandes
dimensões ao longo de décadas. Devido ao seu padrão de
crescimento infiltrativo, à intensa vascularização e à prox-
imidade com importantes estruturas neurovasculares, o
tratamento cirúrgico ainda é desafiador.3,4 As localizações
mais frequentes são a cabeça e o pescoço, seguidos pelo
tronco. Neurofibromas plexiformes gigantes originados na
região glútea com extensão para o membro inferior são
menos comuns e podem comprometer significativamente a
função e a qualidade de vida.5,6Neste artigo, relatamos o caso
de um neurofibroma plexiforme gigante originado na região
glútea esquerda de um homem de 45 anos.

Relato de Caso

Um homem de 45 anos apresentou-se com aumento de
volume de longa evolução na região glútea esquerda. A lesão
era congênita e apresentava crescimento lento e progressivo.
O paciente não havia procurado atendimento médico ante-
riormente, pois não apresentava queixas significativas rela-
cionadas ao tumor e conseguia realizar suas atividades
diárias. A deambulação encontrava-se preservada, embora
com leve dificuldade. Ele não relatava dificuldade para urinar
ou evacuar. Não havia alterações urinárias ou intestinais,

nemdéficits neurológicos. O paciente costumava usar roupas
folgadas, como calças largas e lungi. Nos dois a três meses
anteriores à admissão, ele observou um aumento acelerado
do volume da lesão, acompanhado por dor, desconforto,
sensação de peso e tração na região glútea esquerda. Além
disso, desenvolveu-se uma úlcera de aproximadamente
5�4 cm sobre a massa, com evolução de dois meses, moti-
vando a procura por atendimento especializado.

Havia histórico familiar positivo sugestivo de neurofibro-
matose, reforçando a etiologia genética da doença. Ao exame
físico, observou-se massa difusa de partes moles, indolor,
medindo aproximadamente 57�30 cm, envolvendo a região
glútea esquerda e estendendo-se distalmente para omembro
inferior (►Fig. 1). A lesão apresentava margens imprecisas,
compatíveis com padrão de crescimento plexiforme. Tam-
bém foram identificados múltiplos nódulos cutâneos peque-
nos, firmes, arredondados e indolores, além de manchas café
com leite distribuídas pelo corpo. O paciente pesava 60 kg.

A ressonância magnética evidenciou grande lesão pedi-
culada de partes moles originada na região glútea esquerda,
com extensão a partir do canal vertebral e envolvimento
bilateral das raízes nervosas de S2 a S5, promovendo expan-
são bilateral dos forames neurais e ausência dos elementos
posteriores do sacro. A lesão estendia-se ao longo do mem-
bro inferior e apresentava características compatíveis com
neurofibroma plexiforme, incluindo intensidade de sinal
heterogênea e acometimento de múltiplos planos teciduais.

A excisão cirúrgica da lesão foi planejada. O neurofibroma
apresentava pedículo volumoso e intensamente vasculari-
zado. Devido à espessura e ao tamanho excessivos do ped-
ículo, a ligadura convencional não era factível. Optou-se,

manageable, and primary wound closure was achieved. The postoperative course was
uneventful, with satisfactory wound healing. This case demonstrates that temporary
vascular control of a massive pedunculated stalk using bowel clamps is a simple, effective,
and reproducible technique for achieving hemostasis during excision of giant plexiform
neurofibromas in anatomically challenging regions.

Fig. 1 Aspecto clínico pré-operatório de neurofibroma gigante
originado na região glútea esquerda.

Fig. 2 Aspecto pós-operatório após excisão de neurofibroma da
região glútea esquerda.
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portanto, pela aplicação de pinças intestinais para oclusão
pedicular. Como o pedículo era demasiado volumoso para ser
controlado de uma única vez, ele foi dividido emduas porções,
sendo aplicadas pinças oclusivas em ambos os lados, permi-
tindo adequado controle vascular e hemostasia. A massa foi
então ressecada de forma controlada. A peça cirúrgica foi
encaminhada para exame anatomopatológico. Os grandes
retalhos cutâneos remanescentes foram fechados sobre dois
drenos de sucção n.° 14 (►Fig. 2). Durante o procedimento, o
paciente recebeu transfusão de três unidades de concentrado
de hemácias e duas unidades de plasma fresco congelado. Ao
longode todoo tratamento, foramtransfundidasoitounidades
de concentrado de hemácias. O tumor pesava 11,1 kg. No
pós-operatório, foram realizados curativos seriados da ferida
operatória, que evoluiu com adequada cicatrização. O laudo
anatomopatológico descreveu “tumormaciço difuso de partes
moles – neurofibroma”.

Discussão

Os neurofibromas plexiformes ocorrem em cerca de 30–50%
dos pacientes com neurofibromatose tipo 1 (NF-1) e fre-
quentemente se manifestam precocemente na vida, embora
a apresentação clínica possa ser tardia devido ao crescimento
lento do tumor e à preservação funcional nos estágios
iniciais.2,7 A região glútea constitui um local incomum de
origemdesses tumores, que podematingir proporções gigan-
tescas antes da intervenção terapêutica.⁶ A ulceração sobre
neurofibromas plexiformes é incomum, mas pode ocorrer
em lesões de grande volume em decorrência de necrose por
pressão e comprometimento da integridade cutânea.7 A
ressonância magnética é o método de imagem de escolha
para avaliação dos neurofibromas plexiformes, geralmente
demonstrando intensidade de sinal heterogênea e o carac-
terístico “sinal do alvo” (target sign).4

Aexcisão cirúrgica continua a ser o tratamento de escolha,
porém representa um desafio técnico devido ao padrão
infiltrativo difuso, à ausência de planos de clivagem bem
definidos e à intensa vascularização dessas lesões.5,8 A perda
sanguínea maciça é uma complicação amplamente reconhe-
cida na ressecção de neurofibromas plexiformes gigantes.8

No presente caso, o controle vascular temporário
mediante a aplicação de pinças intestinais oclusivas sobre
o volumoso pedículo tumoral mostrou-se um método sim-
ples e eficaz para obtenção de hemostasia. A divisão do
pedículo em dois segmentos permitiu o controle seguro
dos vasos nutridores e contribuiu para a redução do san-
gramento intraoperatório.

O tamanho descomunal do tumor promoveu distensão
progressiva da pele adjacente. Esse processo produziu efeitos
semelhantes aos observados nos fenômenos de expansão
tecidual e de autonomização (delay phenomenon), aumen-
tando a vascularização dos tecidos cutâneos e contribuindo

para a viabilidade dos grandes retalhos utilizados para o
fechamento primário.

O tratamento de tumores gigantes frequentemente exige
adaptações técnicas intraoperatórias voltadas ao controle
dos pedículos vasculares e à minimização de complicações.

Conclusão

Neurofibromas plexiformes gigantes originados na região glú-
tea são raros e representam importante desafio cirúrgico.
Avaliação pré-operatória cuidadosa, planejamento intraopera-
tório meticuloso, antecipação das perdas sanguíneas e utiliza-
ção de técnicas inovadoras de hemostasia são fundamentais
para a obtenção de resultados satisfatórios. O diagnóstico
precoce e a intervenção oportuna podem reduzir a morbidade
e melhorar a qualidade de vida de pacientes com NF-1.1,4
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