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INTRODUGAO

A neurofibromatose tipo 1 (NF1) é uma sindrome
neurocutanea autossémica dominante causada por
mutacdes no gene NF1, caracterizada por expressividade
clinica varidvel e acometimento multissistémico. As
manifestagdes podem envolver manifestagdes cutaneas,
sistema nervoso central (SNC), nervos periféricos,
orbitaria, toracica e sistema osteomuscular, tornando os
métodos de imagem fundamentais para o diagnoéstico,
seguimento e reconhecimento de complicagbes. O
objetivo deste trabalho é ilustrar o amplo espectro de
manifestagdes radiolégicas da NF1 por meio de um
ensaio iconografico de casos.

DESCRIGAO DOS CASOS

Foram selecionados mais de sete casos pediatricos,
representativos de NF1 avaliados por tomografia
computadorizada, ressonancia magnética e
ultrassonografia. Os principais achados demonstram
manifestacdes: cuténeas (neurofibromas cutéaneos e
subcutaneos), do SNC e drbita (FASI, Glioma optico,
Displasia das asas esfenoidais, Ectasia dural),
musculoesqueléticas (cifoescoliose, neurofibroma
plexiforme),  toracicas  (neurofibromas intercostais,
erosdes de corpos vertebrais), que serdo exemplificadas
por varios métodos de imagem.

A NF1 apresenta manifestages imaginoldgicas
heterogéneas, frequentemente envolvendo multiplos
sistemas. Os neurofibromas podem ser Unicos ou
multiplos, acometer trajetos neurovasculares e determinar
alteracbes Osseas adjacentes, como erosdes costais e
alargamento foraminal. As FASI constituem achados
frequentes e caracteristicos da doenga, manifestando-se
como areas de hipersinal em T2/FLAIR,
predominantemente nos nucleos da base, talamos,
cerebelo e tronco encefdlico, geralmente sem
caracteristicas de agressividade. O reconhecimento desse
espectro radiolégico é essencial para a correta
interpretacdo dos exames, diferenciacdo de possiveis
complicagbes e adequado acompanhamento dos
pacientes pediatricos.

Figura 1 - RM cervical ponderada em T2 axial (1.1) e
coronal (1.2): neurofibroma, adjacente & nivel cervical
C6-C7, & direita.

Figura 2 - TC térax coronal (2.1) e axial (2.2):
Neurofibroma extrapulmonar esquerdo, com erosdo em
niveis T1-T2.

Figura 3 - US de parede abdominal nos eixos
longitudinal  (3.1) e axial (3.2): neurofibroma
periumbilical direito.

Figura 4 - RM cranio ponderada em T2 axial (4.1) e coronal
(4.2): glioma do nervo 6ptico direito.

Figura 5 - RM cervical
ponderada em T2 axial:
neurofibroma cutaneo

COMENTARIOS FINAIS

O ensaio iconografico evidencia a ampla variabilidade de
manifesta¢des radioldgicas da NF1 e reforga o papel central
da expertise do radiologista e dos métodos de imagem na
identificagdo, caracterizagdo e seguimento das lesdes,
contribuindo para o diagndstico preciso e para a abordagem
multidisciplinar dos pacientes em pediatria.
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