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INTRODUCAO
A Neurofibromatose tipo 1, também
conhecida como doenga de von

Reckinghausen, € uma patologia genética
autossOmica dominante causada por
mutagao no gene supressor tumoral NF1,
localizado no cromossomo 17q11.2. Essa
mutagéo resulta na perda da fungdo da
neurofibromina, promovendo uma
ativagdo descontrolada da proliferagédo
celular. A incidéncia estimada é de 1 em
cada 2.500 a 3.000 individuos, sem
predilecdo por sexo ou etnia. A doenca
apresenta manifestagbes variadas. A
mais marcante é o aparecimento de
neurofibromas. Outras manifestagbes
incluem manchas café com leite e
alteracdes oculares, podendo acometer o
sistema nervoso central (SNC).
Atualmente ndo ha um padrdo-ouro
estabelecido para o tratamento dos
neurofibromas cutdneos. A exciséo
cirurgica permanece como a abordagem
mais eficaz, embora ndo impega a
formacao de novos neurofibromas.
RELATO DE CASO

Paciente, M.C.M., sexo feminino, 38
anos, em acompanhamento devido a
neurofibromatose tipo 1, com diagndstico
confirmado por bidpsia prévia. Relatava
insatisfacao com a aparéncia,
desconforto  funcional e  estético.
Acuidade visual com correcdo de 20/20
em ambos os olhos. Os exames de
lampada de fenda e fundoscopia
apresentaram-se normais. Apresentava
neurofibromas em palpebra superior de
ambos os olhos além de neurofibroma
em palpebra inferior de olho esquerdo
associado a frouxiddo palpebral nesse
olho, com acometimento estético
importante. Apresentava histérico de
cirurgias prévias para correcdo palpebral.
Além disso, apresentava malformacéo
6ssea de base de cranio e
meningoencefalocele. Tomografia de
orbita bilateral sugerindo o diagnéstico.
N&o havia comprometimento do SNC.

DISCUSSAO
A paciente apresentava comprometimento
funcional e deformidade estética, o que
motivou a indicagdo de abordagem
cirurgica. Optou-se pela excisdo dos
neurofibromas. No olho direito, foi realizada
a técnica de refixacdo centro-lateral da
palpebra superior, com o objetivo de
reposicionar e fixar o tarso a aponeurose do
musculo levantador da palpebra superior,
promovendo simetria em relagdo ao lado
contralateral. No olho esquerdo, foi
realizado emagrecimento palpebral com
ressecgao triangular em palpebra superior
associada a refixagdo do canto lateral. Na
palpebra inferior, foi realizada excisdo de
neurofibroma por via transconjuntival
inferior, com encurtamento tarsal utilizando
a técnica de tarsal strip e complementacao
com cantoplastia. Os procedimentos tiveram
o propésito de encurtar e fixar o tarso,
restaurar a anatomia palpebral, melhorar a
fungcéo, corrigir o excesso de pele e

promover remodelagéo estética e funcional.
IMAGENS

92 Pos

P&s operatdrio
imediato operatério
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