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Resumo 

Introdução: A Neurofibromatose tipo 1 (NF1) é uma doença genética com incidência de aproximadamente 1:3.000 habitantes. As principais características clínicas da NF1 compreendem no mínimo seis manchas café-com-leite, neurofibromas dérmicos, efélides ou sardas axilares e/ou inguinais, neurofibromas plexiformes e nódulos de Lisch. O diagnóstico da NF1 deve ser realizado por meio de exames clínicos e história familial, sendo útil o uso de exames de imagem para acompanhamento terapêutico e controle das lesões, prevenindo complicações. Objetivo: Relatar o caso de um paciente com NF1, comparando com dados existentes na literatura. Relato de Caso: Paciente MJS, 53 anos, negro, pescador, hipertenso, vem ao ambulatório de cirurgia geral para avaliação de múltiplas lesões cutâneas pápulo-nodulares difusamente distribuídas em tronco, membros e cabeça, de tamanhos variados, além de manchas cor café-com-leite em tronco, pescoço e face. Metodologia: Entrevista com o paciente, revisão de prontuário e revisão de literatura. Resultados:  A Neurofibromatose do tipo 1 é uma entidade rara, com envolvimento sistêmico e progressivo. Atualmente não há tratamento médico eficaz para prevenir ou reverter suas lesões características, exceto o aconselhamento genético e a detecção de complicações tratáveis. Por esse motivo, é importante o oferecimento de suporte psicológico aos pacientes acometidos.
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