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Figura 1 — Multiplos neurofibromas no tronco (face anterior)

Homem de 54 anos com neurofibromatose tipo 1 (NF1), de
inicio na infancia com o aparecimento de multiplas maculas hiper-
pigmentadas cutaneas e, posteriormente, na adolescéncia e idade
adulta, de multiplos nédulos e tumores (neurofibromas)'? envol-
vendo toda a superficie cuténea, alguns de grandes dimensdes
(Fig.s 1 e 2). Adicionalmente, apresentava alguns hamartomas
pigmentados (nddulos de Lisch)® em ambas as iris sem atingimen-
to da acuidade visual, e escoliose ligeira, sem impacto na vida do
doente.

A NF1 é um disturbio genético autossémico dominante raro

Figura 2 — Multiplos neurofibromas no tronco (face posterior)

com inicio habitual na primeira infancia. Para além das mani-
festagdes apresentadas pelo nosso doente, podem igualmente
observar-se efélides axilares e/ou inguinais, lesdes esqueléticas,
tumores cerebrais e do sistema nervoso periférico, e défice cogni-
tivo. Os neurofibromas cutaneos sdo benignos, mas habitualmente
representam um problema estético como no caso descrito, sendo
o tratamento cirurgico a melhor opgao.

O prognéstico é bom, apesar da esperanca média de vida po-
der ser diminuida até oito anos, essencialmente pelas manifesta-
¢Oes extra-cutaneas.*®
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