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Informacéo Clinica

Sindrome do Homem-Elefante
(Doenca de Von Recklinghausen)
Relato de Um Caso

A. F. Briggs', P.T.Moraes?, Z.B. Cheibub, TSA®> & N.S.C. Leme, TSA?

Briggs AF, Moraes PT, Cheibub ZB, Leme NSC — Von Recklinghausen’s disease. A case report.

A doenca de Von Recklinghausen (DVR) de-
nominada também Neurofibromatose de
Von Recklinghausen € de origem hereditaria e
caracterizada por alteracoes da pigmentacao cu-
tanea e multiplos tumores pediculados ou sés-
sels, quase sempre localizados ao longo do tra-
jeto de nervos periféricos! 3. As manchas cuta-
neas tém cor de café-com-leite, didmetro maior

., que dois centimetros e sdao em nUmero nunca

~'menor que cinco®. Os tumores tém origem nas
celulas de Schwann e fibroblastos do neurilema,
podendo ser completamente assintomaticos. En-
tretanto, conforme o tamanho e localizacdo,
podem provocar compressao da medula espi-
nhal ou hipertensao Intracraniana.

A DVR pode estar acompanhada de menin-
geomas, gliomas do nervo Optico e mais rara-
mente de feocromocitomas.

De 5 a 10% dos casos de neurofibromatose
ocorre malignizacao de um dos tumores em
sarcoma, com alto indice de mortalidade.

Alteracdoes Osseas tais como cistos subperios-
teos, fraturas espontaneas, escolioses graves e
cifoescolioses ndo sdo incomuns?.
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Relato do caso

Paciente feminina, da raca negra, 40 anos,
b0 kg, foi admitida no hospital com queixa de
dor forte em qgueimacdao em grande massa tu-
moral do tamanho de uma melancia peguena,
localizada na parte posterior do cranio e es-
tendendo-se a regiao cervical (Figura 1). Referiu
ser portadora desta anomalia desde a Infancia
que vem aumentando progressivamente nos ulti-
mos tempos, confinando-a ao leito. Relata ges-
tacao com parto normal ha quatro meses.

O exame clinico revelou extensa massa tu-
moral occipito-cervical com aspecto edemaciado
e transudando Ifquido seroso (Figura1). O pe-
rimetro do cranio com a massa mediu 84 cm.
A face estava deformada por lesdes tumorais
subdermicas de consisténcia cistica (neurofibro-
mas). Estas tumoracdes espalhavam-se também
pelo tronco e membros superiores. Estado geral
comprometido por sinais e sintomas de hipovo-

Fig. 1 Extensa massa tumoral em continuidade com o cranio.
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lemia, com sudorese, hipotensao arterial, tagui-
cardia e mucosas descoradas. Instituida terapéeu-
tica enérgica para reposicao volémica por cate-
terizacdao da vela subclavia esquerda, obser-
vou-se aumento da massa tumoral a medida em
que eram infundidos Iiquidos venosos. A drena-
gem por pun¢do subgdlica da massa tumoral
deu saida, inicialmente, a liquido sero-sanguino-
lento e, posteriormente, francamente hemorragi-
co. Os exames laboratoriais mostraram hemato-
crito, 21%, glicemia, 217 mg%, azotemia,
30 mg% e creatininemia, 0,8 mg%. A radiografia
do cranio acusou solucdo de continuidade no
0sso occipital de cerca de 4 cm de diametro.

Como o quadro hipovolémico persistisse ape-
sar do tratamento optou-se pela exploracao ci-
rirgica da massa tumoral para efeito de hemos-
tasia.

A intubacdo orotragueal foir procedida sob
anestesia topica do faringe e laringe e sedacdo
por benzodiazepinico. A introducdao do tubo no
laringe foil feita sem dificuldade. Entretanto,
sua progressdao na traquéeia fol impossivel, ha-
vendo necessidade de troca, tendo sido comple-
tada a manobra com tubo de 7 mm de didme-
tro interno, com balonete (Figura 2).
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Fig. 2 Intubagdo traqueal sob anestesia topica (maior probabi-
lidade de dificuldade na intubacdol.

A inducdo e manutencdo da anestesia foram
obtidas por fentanil, galamina e 6xido nitroso/
oxigénio a 50% sob ventilacdo controlada me-
cdnica, em sistemma com absorvedor de gas car-
bdnico circular.

Arteriografia cerebral per-operatoria mostrou
auséncia de continuidade dos vasos sanguineos
cerebrais com a massa tumoral. Como a he-
morragia persistisse durante a cirurgia a despel-
to de tentativas de hemostasia, fol procedida a
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ligadura da carotida externa direita, com Ime-
diata resolucdo do quadro.

A paciente evoluiu satisfatoriamente do poOs-
operatorio sem alteracdes neurologicas ou oOu-

tras importantes.

Estudos radioldgicos e endoscopico da tra-
quéia no pos-operatorio mostraram diminui¢do
de sua luz no terco proximal (Figura 3).

Trés meses mais tarde, em tentativa de re-
mocdo cirdrgica total da massa tumoral, a pa-
ciente veio a falecer durante o ato anestesico-
cirirgico por hemorragia incontrolavel e parada
cardiaca.

Fig.3 Estenose da por¢do inicial da traqueia.

COMENTARIOS

A DVR apesar de seu carater tumoral pode
apresentar manifestacoes sistémicas decorrentes
da degeneracdo de tecidos ricos em terminacoes
nervosas'’ 4r 3.

A localizacdo e volume das massas tumarais,
muito vascularizadas, podem provocar cCompres-
sOes extrinsecas da coluna vertebral, como ci-
foescolioses importantes®, e das vias aéreas
(Figura4). A existéncia de tumores na laringe®
também contribuem para dificuldades no transi-
to aeéreo.

Ha elevada incidéncia de hipertensao arterial
nestes pacientes®. A displasia da artéria renal e
existéncia de feocromocitoma nao Sdao raros.
S30 descritos trés tipos de lesoes vasculares:
proliferacdo das células da intima e endoarterite
progressiva, multiplos aneurismas gerados pelo
afinamento e fragmentacdo dos tecidos eldsticos
e musculares das paredes arteriais; e formacao
de pequenos nodulos na adventicia arterial.

Neste caso especifico o aumento repentino
da massa tumoral poderia ser explicado por
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rotura de arterias neoformadas secunddria a
hipertensao arterial. A gestacdao recente tambem

Fig.4 Estenose e desvio da traquéia.

poderia ser causa de recrudescimento da doen-
ca’.

Cuidados devem ser tomados na intubacdo
traqueal. Possibilidade de alteracdes da coluna
com deslocamento de vértebras®’ ® e obstrucdo
das vias aéreas® dificultam as manobras de in-
tubacdo. Bloqueios efetuados na rague devem
ser evitados®' ¢,

Dos nervos cranianos o mais frequentemente
afetado é o 10Y par, o pneumogdstrico, e a
hipertensao intracraniana secundaria a tumores
de nervos cranianos ndo é infrequente?’ 3+ 3,

Os relaxantes neuromusculares adespolarizan-
tes devem ser usados com cautela pela possibi-
lidade de respostas miasténicas. A resposta aos
despolarizantes esta normal ou diminufda’’ 8.

Resumindo, os cuidados na administracdo de
anestesia a pacientes portadores de DVR devem
ser focalizados para possivel hipertensdo arterial
e crise hipertensiva, dificuldades na intubacado
traqueal, alteracoes da coluna vertebral, possibi-
lldade de hipertensao Intracraniana e resposta
miasténica a relaxantes neuromusculares.

Evidentemente, nem todos 0S pacientes por-
tadores da doenca apresentam necessariamente
manifestacoes patologicas como aqui citadas,
muitos evoluindo dentro da normalidade.
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POTASSIO SERICO APOS SUCCINILCOLINA EM
PORTADORES DE TUMORES CEREBRAIS

Tém sido descritos episédios de hiperpotassemia apods succinilcolina (SC), geral-
mente com repercussGes eletrocardiograficas, em disfuncbes do SNC secundarias a
encefalite, tétano, hematoma cerebral, aneurisma cerebral roto. No presente estudo,
foram investigados ©0S niveis Sséricos de potassio em 15 pacientes com tumores
cerebrais de didmetro entre 3 e 7 cm, durante anestesia com tiopental e dxido
nitroso 70%/oxigénio, e ventilacdo controlada no sentido de manter a concentracdo
de CO, constante no ar de final de expiracdo, Os niveis séricos de potassio foram
determinados 1 minuto antes e T a 10 minutos apds a injecdo venosa de SC a
1,0mg.kg '. Ndo houve nenhum aumento de potdssio Seérico com Significacdo
estatistica apos a SC, nem ocorreram alteracfes eletrocardiograficas associadas a
administracdo do agente. Os autores concluem que o emprego de SC em pacientes
com tumores cerebrais ndo parece causar elevacdo dos niveis seéricos de potassio
nem alteracbes do ECG.

Minton MD, Stirt JA, Bedford RF — Serum potassium following succinylcholine in
patients with brain tumours. Can Anaesth Soc J, 1986, 33: 328-331.

COMENTARIO. Poderse-ia argumentar com a posstvel ocorréncia tardia de hiper-
potassemia nestes pacientes. Entretanto, isto é improvavel, uma vez que aos 10
minutos apds a injecdo, todos os pacientes estavam completamente recuperados da
paralisia motora. Se indicada, a SC ndo deve ser evitada em pacientes com
tumores cerebrais por temar a hiperpotassemia e alteracbes de ECG associadas

(Nacite J R).
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