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TUMOR MALIGNO DE BAINHA
DE NERVO PERIFERICO EM PACIENTE
COM NEUROFIBROMATOSE TIPO 1:
RELATO DE CASO

Malignant Peripheral Nerve Sheath Tumor in Patient with Neurofibromatosis Type 1: Case Report
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Os autores apresentam um caso de tumor maligno de bainha de nervo periférico em um paciente com neurofibromatose tipo 1. Paciente

de 25 anos, negro, sexo masculino, relata o surgimento de miiltiplos nédulos disseminados pelo corpo a partir dos 10 anos de idade.

Procurou auxilio médico pelo aumento rdpido de nédulo no dorso, doloroso a palpagdo. O estudo de imagem revelou processo sélido-

cistico insinuando-se através de grupos musculares da regido dorso-lombar, com erosdo de vértebras. Submeteu-se & ressec¢éo parcial do

tumor. O histopatolégico revelou tratar-se de Tumor Maligno de Bainha de nervo periférico de baixo grau. Completou-se o tratamento com

radioterapia adjuvante.
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Introducao

Sarcomas de partes moles sdo tumores raros,
representando 0,67% de todos os tumores malignos nos
Estados Unidos.'"? Destes, os Tumores Malignos de
Bainha de Nervo Periférico (TMBNP),
chamados no passado de ‘“schwannoma maligno” ou

também

“neurofibrossarcoma” representam 10% de todos os
sarcomas de partes moles, dos quais, 50% estdo
associados a neurofibromatose tipo 1 (NF1) ou doenca
de Von Recklinghausen.** A NF1 é uma doenca
autossomica dominante relacionada a2 uma mutagdo no
brago longo do cromossomo 17 e tem uma incidéncia de
1:3000 nascidos vivos nos Estados Unidos.” Dez a 14%
destes pacientes desenvolvem TMBNP. A localizagio
preferencial dos TMBNP associados a NF1 € a por¢éo

326



TUMOR MALIGNO

Acta Oncol. Bras. Vol. 22 - n° 03, 326-330, jul-ago-set, 2002

proximal dos maiores troncos nervosos, principalmente
por¢des proximais das extremidades inferior e superior e
tronco.* A malignizacdo do neurofibroma estd
relacionada a inativagdo do gene CDKN2A/p!*® no brago
curto do cromossomo 9.°

Os autores relatam um caso de TMNP em paciente
com neurofibromatose tipol, discutindo-o quanto ao

diagnéstico e tratamento.
Relato do Caso

Paciente de 25 anos, cor negra, sexo masculino,
relata o surgimento de miiltiplos nédulos no corpo
apés os 10 anos de idade, com aumento progressivo
das dimensdes dos mesmos. Procurou auxilio médico
pelo aumento rdapido de ndédulo no dorso (Figura 1),
doloroso a palpagao.

Nega outros casos na familia e alteragdes da
audicdo. A ultrassonografia (US) de abdome foi

normal. A tomografia computadorizada (TC) de térax
revelou processo sélido-cistico em regido dorso-
lombar direita, envolvendo grupos musculares e
insinuando-se através da parede posterior da caixa
tordcica com destrui¢do de arco costal e erosdo da face
lateral do corpo vertebral. Realizou-se pungdo que
demonstrou tratar-se de TMBNP.

O paciente submeteu-se a resseccdo parcial do tumor
(Figura 2), pois havia invasdo do canal .medular, com
colocacdo de clipes metdlicos no leito operatério,
delimitando o campo para radioterapia.

No pés-operatdrio evoluiu com infec¢do da ferida
operatéria, sendo tratado com curativos locais. O
laudo histopatolégico revelou, compativel tratar-se
de “Tumor Maligno de Bainha de Nervo Periférico”
de baixo grau (celularidade alta, indice mitético 5/10
CGA, auséncia de anaplasia ou necrose).

o) paciente encontra-se vivo e sem evidéncia de

doenca ha 8 meses ap6s a cirurgia e radioterapia.

Figura 1 - Neurofibromas e Tumor Maligno de Bainha de Nervo Periférico em
paciente com Neurofibromatose tipo 1.
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Figura 2 - Peca operatéria mostrando Tumor Maligno de Bainha de Nervo
Periférico ressecado.

Discussao

Oitenta por cento dos TMBNP associados a NFI
ocorre em homens. A faixa etdria mais acometida por
essa associacdo estd entre 20 e 50 anos.' Os critérios
diagnésticos da NFI originalmente estabelecidos
especificam que dois ou mais dos seguintes achados
clinicos devem estar presentes: 1 seis ou mais manchas
café-com-leite com mais de Smm no maior diametro nos
individuos pré-puberais e mais de 15 mm apds a
puberdade;’ dois ou mais neurofibromas de qualquer
tipo ou um neurofibroma plexiforme;* hiperpigmentac¢io
axilar ou inguinal;* tumor de nervo 6ptico;® dois ou mais
nédulos de Lisch; 6 lesdo éssea tipica: displasia de asa
do esfendide e displasia cortical de ossos longos com ou
sem pseudo-artrose;” parente de primeiro grau
acometido pela doenca.” Um crescimento rdpido ou de

grande volume de um neurofibroma plexiforme (ou de

nervo calibroso) indica transformagdo maligna, devendo
haver prontamente investigacdo diagndstica.® No
presente caso o paciente apresentava neurofibromas
multiplos e manchas café-com-leite, além de um extenso
tumor na regido téraco-lombar, doloroso a palpacdo e de
crescimento rdpido nos dltimos meses.

A avaliagdo diagnéstica consiste no exame da pele
para manchas café-com-leite, hiperpigmentagdo nas
dobras e neurofibromas; exame em lampada de fenda
a procura de ndédulos de Lisch da iris e um exame
fisico e neurolégico completo.” Em relagdo ao
diagnéstico por imagem incluem-se a tomografia
computadorizada (TC) e a ressondncia nuclear
magnética (RNM).” Ambos permitem uma maior
visualizagcdo da extensdo do tumor, sendo que a RNM
de crinio geralmente ndo € realizada para estabelecer
o diagnéstico. Em estudos de RNM no SNC de
portadores de NF1 notaram-se 30 a 60% de lesdes
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circunscritas, hiperdensas, sem efeito de massa em
tilamo, cerebelo, cortex cerebral e niicleos da base;
ainda sem implicagdo clinica ou diagnéstica.! No
presente caso, a TC de térax revelou tumor invadindo
corpo vertebral, compativel com TMBNP.

O tratamento € a ressec¢do completa da lesdo com
margem de seguranga.” A radioterapia adjuvante com
dose de 60 Gy e a inclusdo de radiagdo intraoperatéria
ou braquiterapia esta associada com um melhor controle

local da doenca.” No presente relato foi realizada a

ressec¢do parcial do tumor e radiotefapia pos-
operatdria, pois 0 mesmo invadia o canal medular.

A sobrevida global dos pacientes com TMBNP é de
52% em 5 anos.’
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Figura 3 - Histopatolégico: Tumor Maligno de Bainha de Nervo Periférico de
baixo grau (celularidade alta, indice mitético 5/10 CGA, auséncia de
anaplasia ou necrose).HE 100 X

Abstract

This study describes a rare tumor, Malignant Peripheral Nerve Sheath Tumor, previously called " malignant schwanoma " or
“neurofibrosarcoma”. Patient 25 year-old, black, male, tells the sprouting of multiple nodules spread for the body since 10 old. He looked for medical
aid with fast increase of painful nodule in the back. Imaging studies showed cystic-solid process through muscular groups of the back-lumbar region,

with erosion of the vertebrae. He was submitted to the partial tumor resection. The histopathologic revealed Low Grade Malignant Peripheral Nerve

Sheath Tumor. The treatment was completed with post operative radiotherapy.
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