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RELATO DE CASO

RESUMO

Introdugdo: Este relato de caso aborda o neurofibroma plexiforme, um tumor benigno raro que
se origina nas bainhas dos nervos periféricos e que, embora mais comum em regides superficiais,
pode ocorrer em areas profundas como o mediastino, apresentando desafios diagndsticos e
terapéuticos. Metodologia: A coleta de dados foi realizada por meio da andlise detalhada do
prontudrio médico da paciente, com informacdes sobre o histérico clinico, exames de imagem e
o procedimento cirurgico, além de entrevista com os responsaveis legais. Descri¢cao do caso:
Paciente de 07 anos, diagnosticada incidentalmente com neurofibroma plexiforme mediastinal
durante uma tomografia computadorizada feita para investigar sintomas gripais. O tumor estava
localizado no mediastino posterior, firmemente aderido a aorta toracica, sendo removido por
videotoracoscopia. Discussdo: A localizacdo do neurofibroma no mediastino é incomum e, apesar
de benigno, o tumor apresenta desafios cirurgicos devido a sua proximidade com estruturas
vitais. A escolha por uma abordagem minimamente invasiva foi adequada e estd em consonancia
com a literatura sobre o manejo de tumores mediastinais. Conclusdo: O caso destaca a
importancia do diagndstico precoce e do tratamento cirdrgico minimamente invasivo, além da
necessidade de seguimento a longo prazo, considerando o risco de recorréncia ou transformacgao
maligna.
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INFANTILE MEDIASTINAL PLEXIFORM NEUROFIBROMA: AN
INCIDENTAL FINDING

ABSTRACT

Introduction: This case report addresses plexiform neurofibroma, a rare benign tumor that
originates in the sheaths of peripheral nerves and which, although more common in superficial
regions, can occur in deep areas such as the mediastinum, presenting diagnostic and
therapeutic challenges. Methodology: Data collection was carried out through a detailed
analysis of the patient's medical records, with information about the clinical history, imaging
exams and surgical procedure, in addition to interviews with legal guardians. Case description:
7-year-old patient, incidentally diagnosed with mediastinal plexiform neurofibroma during a
computed tomography scan performed to investigate flu-like symptoms. The tumor was
located in the posterior mediastinum, firmly attached to the thoracic aorta, and was removed
by videothoracoscopy. Discussion: The location of neurofibroma in the mediastinum is
uncommon and, despite being benign, the tumor presents surgical challenges due to its
proximity to vital structures. The choice for a minimally invasive approach was appropriate
and is in line with the literature on the management of mediastinal tumors. Conclusion: The
case highlights the importance of early diagnosis and minimally invasive surgical treatment, in
addition to the need for long-term follow-up, considering the risk of recurrence or malignant
transformation.
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INTRODUCAO

Neurofibroma é o tumor mais frequente do sistema nervoso periférico, que se
desenvolve na bainha de mielina. Pode ser encontrado em qualquer idade e mais
comumente sdao encontrados tumores Unicos, porém pode aparecer de forma multipla
sendo caracterizado mais comumente no caso de neurofibromatose tipo 1. O
acometimento se localiza em nervos profundos, nervos cutaneos, nervos autonémicos
viscerais e raizes espinhais, outra caracteristica se da por meio de ser nodular ou
multinodular (plexiforme) que acomete multiplos fasciculos dos nervos. Este tumor é de
baixa proliferacao, infiltrativo e mal delimitado em relagdo ao nervo que se aloca, o que
o torna de dificil separacdo dos nervos. Cerca de 2 a 5% das formas plexiformes sofrem

transformacao maligna (Brasileiro Filho, 2022).

O neurofibroma forma nédulos fusiformes que sdo poucos delimitados, sdo
lesdes gelatinosas ou moles, sua estrutura de corte é branca com limites imprecisos, sua
constituicao celular sdo células bipolares, com prolongamentos e ntcleos curvados, rico
em cromatina. A neoplasia é composta de células de Schwann, fibroblastos e pericitos.

(Brasileiro Filho, 2022).

O neurofibroma é comumente encontrado na regido de cabega e pescogo. Além
de ser apresentado de forma cutdnea e subcutdnea mais frequentemente, entretanto
isso nao significa que nao possa ser encontrado em outras regides do corpo, como
mediastino, gluteo, orelha externa. O tumor geralmente é indolor, sua sintomatologia
aparece a partir do momento em que comprime o nervo ou o local do érgao em que se

encontra.

O mediastino pode ser afetado por diversos tipos de tumores, sendo o
neurofibroma, um deles, podendo acometer raizes de nervos periféricos na regido
mediastinal associado a por¢ao posterior com maior ocorréncia. O mediastino posterior
é o compartimento pleural situado posteriormente ao coracdo e pericardio, anterior a
coluna vertebral, mas contendo os sulcos de cada lado, e entre a pleura parietal dos dois
pulmdes. O diagndstico ocorre por meio da clinica do paciente associado a exames de
imagens como ressonancia nuclear magnética e posterior analise histopatolégica. O
tratamento do neurofibroma ocorre por meio da excisdo total ou parcial do tumor a fim

de oferecer o melhor suporte para o paciente.
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O relato de caso tem como objetivo a andlise detalhada das condutas tomadas a
partir do quadro clinico apresentado, através da observagdo do prontudrio,
evidenciando a importancia da investigacdo minuciosa e a complexidade do caso até

alcangar o correto diagndéstico para melhor acompanhamento do paciente.

METODOLOGIA

O estudo em questdo, trata-se de um relato de caso, observacional, descritivo e
retrospectivo de um paciente com neurofibroma plexiforme mediastinal. Os dados
desse trabalho foram extraidos por meio da analise do prontuario do paciente, o qual
inclui informacgdGes sobre a histéria clinica, detalhamento do processo cirurgico, exames
de imagem realizados, posterior andlise histoldgica e realizacdo de estudo

imunohistoquimico.

DESCRICAO DE CASO

[.S.M., 07 anos, apresentou sintomas gripais no inicio de 2024. Foi realizada
tomografia computadorizada (TC) de tdorax, com achado incidental de tumoragcdo em
mediastino posterior a esquerda. Diante do diagndstico de tumor de mediastino
posterior, a paciente foi submetida a resseccdo do tumor por videotoracoscopia,
toracostomia com drenagem toracica em selo d’agua e bloqueio do nervo intercostal
em 26/07/2024. Evoluiu muito bem no pds-operatdrio e recebeu alta em 28/07/2024.
Apds envio da peca cirurgica para analise histoldgica e estudo imunohistoquimico, foi

confirmado o diagndstico de neurofibroma mediastinal.
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Figura 1: Histopatoldgico com presenca de proliferacdo celular constituida
por células fusiformes com nucleos ondulados, mastdcitos, fibroblastos em

meio a matriz colagenosa. Nao foi observado padrao infiltrativo, necrose,

mitoses e dreas de hemorragia.

Fonte: Acervo proprio.

Figura 2: Positividade em algumas células para CD34

Fonte: Acervo préprio.
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Figura 3: Positividade forte e difusa para S100.

Fonte: Acervo préprio.

Figura 4: Ki67 - indice proliferativo inferior a 5%.

Fonte: Acervo proprio.

Desta forma, a integracdo dos aspectos morfolégicos e imunohistoquimicos

favorece o diagndstico de neurofibroma mediastinal.
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DISCUSSAO

O neurofibroma plexiforme é um tumor benigno que se origina nas bainhas dos
nervos periféricos, as lesdes sdo formadas por proliferacdo de células na bainha nervosa.
Sua manifestacao é geralmente periférica, afetando extremidades, tecidos moles e pele.
Conforme descrito por Grover et al. (2020) em seu artigo relatando dois casos de
neurofibroma plexiforme, é notdria a predominancia de localizagdes mais superficiais
nesses tumores. No entanto, ao compararmos com o caso em questao, observamos uma
importante diferenga: o paciente apresenta um neurofibroma localizado mais
internamente, no mediastino posterior a esquerda, firmemente aderido a aorta. E muito
importante realizarmos uma deteccdo precoce desses casos, apesar de serem mais
raros, tumores desse tipo na regidao do mediastino ainda podem evoluir para malignos

em cerca de 10% dos casos, de acordo com Girdo et al. (2018).

A abordagem cirdrgica escolhida foi menos invasiva, utilizando a
videotoracoscopia, que oferece menor impacto anatomico e fisiolégico e reduz a
morbidade no paciente, essa escolha mostrou-se adequada para o caso, considerando
gue o tumor se encontrava em uma regido profunda do tdrax e firmemente aderido a

aorta toracica.

CONSIDERACOES FINAIS

Portanto, o neurofibroma plexiforme mediastinal infantil é um tipo raro de
tumor benigno, que tem sua origem nas células nervosas do mediastino e pode envolver
diversas estruturas nervosas, sendo mais dificil sua remocdao. Dessa maneira, a
investigacdo precoce diante dos achados acidentais é de extrema importancia para

realizar o diagndstico diferencial e determinar a procedéncia do tratamento.
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