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A doença de Von Recklinghausen (DV R) de
nominada também Neurofibromatose de 

Von Recklinghausen é de origem hereditária e 
caracterizada por alterações da pigmentação cu
tânea e múltiplos tumores pediculados ou sés
seis, quase sempre I ocal izados ao longo do tra
jeto de nervos periféricos1 - 3 . As manchas cutâ
neas têm cor de café-com-leite, diâmetro maior 
que dois centímetros e são em número nunca 

, menor que cinco3 . Os tumores têm origem nas 
células de Schwann e fi broblastos do neuri lema, 
podendo ser completamente assintomáticos. En

_. _ tretan to, conforme o tamanho e I ocal ização, 
podem provocar compressão da medula esp i

-

nhal ou hipertensão i ntracraniana. 
. 

men1n-
• 

A DVR pode estar acompanhada de 
geomas, gl iamas do nervo óptico e 
rnente de feocromocitomas . 

mais rara-

De 5 a 1 0% dos casos de neu rofi bromatose 
ocorre malignização de um dos tumores em 
sarcoma, com alto (ndice de mortalidade. 

AI te rações ósseas tais como cistos subperi ós
teos,. fraturas espontâneas, escolioses graves e 
c1foescol 1oses não são i ncomu ns4 

. 
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Relato do caso 

Paciente feminina, da raça negra, 40 anos, 
50 kg, foi admitida no hospital com queixa de 
dor forte em queimação em grande massa tu
moral do tamanho de uma melancia pequena, 
localizada na parte posterior do crânio e es
tendendo-se à região cervical (Figura 1 ). Referiu 
ser portadora desta anomalia desde a infância 
que vem aumentando progressivamente nos últi
mos tempos, confinando-a ao leito. Relata ges
tação com parto normal há quatro meses. 

O exame cl ín1co revelou extensa massa tu
moral occípito-cervical com aspecto edemaciado 
e transudandÓ l(quido seroso (Figura 1). O pe
r (metro do crânio com a massa mediu 84 cm . 
A face estava deformada por lesões tumorais 
subdérmicas de consistência cística (neurofibro
mas). Estas tumorações espalhavam-se também 
pelo tronco e membros superiores. Estado geral 
compro metido por sinais e sintomas de hipovo-

) 

Fig. 1 Extensa massa tumoral em continuidade com o crânio. 
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lemia, com sudorese, hipotensão arterial, taqui
cardia e mucosas descoradas. 1 nstitu ída terapêu
tica enérgica para reposição volêmica por cate
terização da veia subclávia esquerda, obser
vou-se aumento da massa tumoral à medida em 
que eram infundidos I íquidos venosos. A drena
gem por punção subgálica da massa tumoral 
deu sa(da, inicialmente, a líquido sera-sanguino
lento e, posteriormente, francamente hemorrági
co. Os exames laboratoriais mostraram hemató
cr i to, 21%, glicemia, 217 mg%, azotemia, 
30 rng% e creatininemia, 0,8 mg%. A radiografia 
do crânio acusou solução de continuidade no 
osso occipital de cerca de 4 cm de diâmetro. 

Como o quadro hipovolêmico persistisse ape
sar do tratamento optou-se pelô exploração ci
rúrgica da massa tumoral para efeito de hemos
tasia. 

A intubação orotraqueal foi procedida sob 
anestesia tópica do faringe e laringe e sedação 
por benzodiazep ín ico. A introdução do tubo no 
laringe foi feita sem dificu Idade. Entretanto, 
sua progressão na traquéia foi i mposs (vel, ha
vendo necessidade de troca, tendo sido comple
tada a manobra com tubo de 7 mm de diâme
tro interno, com ba lonete (Figura 2). 

Fig. 2 lntubação traqueal sob anestesia tópica (maior probabi
lidade de dif iculdade na intubação). 

A indução e manutenção da anestesia foram 
obtidas por fentanil, galamina e óxido nitroso/ 
oxigênio a 50% sob ventilação controlada me
cânica, em sistema com absorvedor de gás car
bônico circular. 

Arteriografia cerebral per-operatória mostrou 
ausência de continuidade dos vasos sangü i'neos 
cerebrais com a massa tumoral. Como a he
morragia persistisse durante a cirurgia a despei
to de tentativas de hemostasia, foi procedida a 
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ligadura da carótida externa direita, com ime
diata resolução do quadro. 

A paciente evo lu iu satisfatoriamente do pós
operatório sem alterações neurológicas ou ou
tras importantes. 

Estudos radiológicos e endoscópico da tra
quéia no pós-operatório mostraram diminuição 
de sua luz no terço proximal ( Figura 3). 

Três meses mais tarde, em tentativa de re
moção cirúrgica total da massa tumoral, a pa-
ciente veio a falecer durante o ato anestésico
cirúrgico por hemorragia incontrolável e parada 
cardíaca. 

Fig. 3 Estenose da porção inicial da traquéia. 

COM ENTARIOS 

A DV R apesar de seu caráter tu moral pode 
apresentar manifestações sistêmicas decorrentes 
da degeneração de tecidos ricos em terminações 
nervosas 1 

' 
2 1 5 

. 

A localização e volume das massas tumorais, 
muito vascularizadas, podem provocar compres
sões extrínsecas da coluna vertebral, como ci
foescol1oses importantes4

, e das vias aéreas 
(Figura 4). A existência de tumores na laringe6 

também cont ribuem para dificuldades no trânsi-
, 

to aereo. 
Há elevada incidência de hipertensão arterial 

nestes pacientes5 . A displasia da artéria renal e 
existência de feocromoc1toma não são raros . 
São descritos t rês tipos de lesões vasculares: 
prol iteração das células da intima e endoarterite 
progressiva; múltiplos aneurismas gerados pelo 
afinamento e fragmentação dos tecidos elásticos 
e museu lares das paredes arteriais; e formação 
de pequenos nódulos na advent (eia arteria 1. 

Neste caso específico o aumento repentino 
da massa tu moral poderia ser explicado por 
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rotura de 
hipertensão 

, . 
arter1as 
arterial. 

neoformadas secundár ia à 
A gestação recente também 

poderia ser causa de recrudescimento da doen
ças. 

Fig. 4 Estenose e desvio da traquéia. 

Cuidad os devem ser tomados na 1ntubação 
traqueal. Possibilidade de alterações da coluna 
com deslocamento de vértebras4 , 6 e obstrução 
das vias aéreas6 dificultam as manobras de in
tubação. Bloqueios efetuados na raque devem 
ser ev1tados4

' 
6

. 

Dos nervos cran ianos o mais frequentemente 
afetado é o 1 OC? par, o pneumogástrico, e a 
hipertensão i ntracran iana secu r1dária a tumores 
de nervos cranianos não é i n freqüente 2

' 3 , 5 • 

Os relaxantes neuromusculares adespolar1zan
tes devem ser usados com cautela pela poss1 b1-
l Idade de respostas m1astên icas. A resposta aos 
despolarizantes está normal ou d1minu1da7 ' 8 . 

Resumindo, os cuidados na administração de 
anestesia a pacientes portadores de DVR devem 
ser focalizados para possível h 1pertensão arterial 
e crise h I pertens1va, d1f 1cu Idades na I n tu bação 
traqueal, alterações da co luna vertebral, poss1b1-
l 1dade de hipertensão 1ntracraniana e resposta 
m1astênica a relaxantes neuromusculares. 

Evidentemente, riem todos os pacíen tes por
tadores da doença apresentam necessariamente 
manifestações pato lógicas como aqui citadas, 
muitos evoluindo dentro da norma lidade. 
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POTÁSSIO SÉRICO APÓS SUCCINILCOLINA EM 
PORTAOORES OE TUMORES CEREBRAIS 

Têm sido descritos episódios de hiperpotassemia após succinilcolina (SC), geral
mente com repercussões eletrocardiográficas, erh disfunções do SNC secundárias a 
encefalite, té'l11no, hematoma cerebral, aneurisma cerebral roto. No presente estudo, 
foram investigados os n(veis séricos de potássio em 15 pacientes com tumores 
cerebrais de diâmetro entre 3 e 7 cm, durante anestesia com tiopental e óxido 
nitroso 1()0/o/oxigênio, e ventilação controlada no sentido de manter a cor1centração 
de C02 constante no ar de final de expiração, Os n(veis séricos de potássio foram 
determinados 1 minuto antes e 1 a 10 minutos após a injeção venosa de SC a 
1,0 mg.kg- 1

• Não houve nenhum aumento de potássio sérico com sigriíficação 
estatfstíca após a SC, nem ocorreram alterações eletrocardiográficas associadas à 
administração do agente. Os autores concluem que o emprego de SC em pacientes 
com tumores cerebrais não parece causar elevação dos n(veis séricos de potássio 
nem alterações do ECG. 

Mínton MD, Stirt JA, Bedford RF - Serum potassium fo/lowing succinylcholine in 
patients with brain tumours. Can Anaesth Soe J, 1986; 33: 328-331. 

-COMENTAR/O. Poder-se-ia argumentar com a poss(vel ocorrência tardia de hiper-
potassemia nestes pacientes. Entretanto, isto é improvável, uma vez que aos 10 
minutos após a injeção, todos os pacientes estavam completamente recuperados da 
paralisia motora. Se indicada, a SC ilão deve ser evitada em pacientes com 
tumores cerebrais por temor a híperpotassemía e alterações de ECG associadas 
(NociteJ R). 
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