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CASO CLINICO

Resumo

O tumor maligno da bainha do nervo periférico (TMVNP) é um tumor mesenquimal raro
que surge das células da bainha do nervo periférico. Tem um comportamento agressivo.
Geralmente ocorre nas extremidades e no tronco, sendo muito rara sua presenc¢a na
cabega e pescogo. Relatamos um caso raro de TMVNP do nervo dentdrio inferior em seu
trajeto intradsseo mandibular, ndo associado a neurofibromatose.
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Mandibulectomy for Schwannoma exeresis: a clinical case.

Abstract

The malignant tumor of the peripheral nerve sheath (TMVNP) is a rare mesenchymal
tumor that arises from the cells of the peripheral nerve sheath. Has an aggressive
behavior. It usually occurs in the extremities and in the trunk, being very rare in the head
and neck. We report a rare case of TMVNP of the lower dental nerve in it mandibular
intraosseous path, not associated with neurofibromatosis.
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INTRODUCAO

O tumor maligno da bainha do nervo periférico (TMVNP), também denominado
neurofibrossarcoma, schwanoma maligno ou neurilemoma maligno, é responsavel por
10% de todos os sarcomas de tecidos moles *.

Sua localizacdo mais frequente é nas extremidades inferiores. Apenas cerca de
10-20% das lesGes ocorrem na regido da cabeca e pescoco, sendo a mandibula o local
mais comumente afetado !. Estd associada a neurofibromatose em 50% dos casos, o
que facilita seu diagndstico diferencial 2.

Até onde sabemos, apenas seis casos de tumor maligno da bainha do nervo
periférico (TMVNP) da mandibula sem associacdo com neurofibromatose foram
relatados na literatura até o momento.

CASO CLiNICO

Um homem de 51 anos encaminhado por seu dentista veio ao nosso consultério
para avaliar uma lesdo radiotransparente mandibular identificada na ortopantomografia
(OPG) ( Figura 1). Relatava histodria clinica de diabetes mellitus tipo 2, dislipidemia e
depressao, sem habitos toxicos.
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Figura 1. A. OPG: Les3do radiolucente no quarto quadrante mandibular que se estende da face mesial das
raizes do dente 47 até a face distal apical do dente 33. Rizdlise radicular ndo foi identificada. B: TC pré-
operatoéria: lesdo osteolitica com expansao cortical no 42 quadrante.

O exame fisico revelou tumoracdo em corpo mandibular direito, com
abaulamento da cortical vestibular e lingual, sem lesdes intraorais. Apresentava
mobilidade dos dentes 43 e 44. Nao referia hipoestesia de nervo dentario inferior, nem
linfadenopatia cervical palpavel.

Foi realizada bidpsia incisional com resultado compativel com parede de cisto
dentario, negativo para células tumorais malignas. A tomografia computadorizada (TC)
mandibular revelou uma lesdo osteolitica expansiva que se estendia para ocupar quase
todo o quarto quadrante, sem causar rizélise. A lesdo apresentava areas de calcificacao
grosseira e incluia o nervo dentario inferior em seu interior.
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Diante dos achados descritos, a paciente foi operada para enucleacdo da lesdo e
posterior estudo histoldgico. No intraoperatério, foi visualizada lesdo com tumor sélido

nao cistico. A bidpsia intraoperatéria foi relatada como uma neoplasia mesenquimal de
baixo grau. O resultado histoldgico definitivo relatou um TMVNP de baixo grau ( Figura
2 .A). A andlise imunohistoquimica revelou positividade para S100, vimentina, CD34,
Bcl2, PFGA, CD57, colageno IV e histona (HH3) ( Figura 2 .B). As células ndo foram
reativas para a pankeratina (AE1-AE3), HHF35 actina, A4 actina 1, desmina, CD99, c-kit
e melan-A. O MIB-1 estava entre 1 e 2%.
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Figura 2. Estudo microscdpico. A. Anatomia patoldgica: proliferacao celular que forma feixes bem
organizados e hipercelulares compostos por células de morfologia fusiforme com pouca atipia e

acentuado hipercromatismo nuclear. (HE, x200). B. Imuno-histoquimica: histona (HH3), x200.
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O paciente foi reoperado para ressec¢do com margens do tumor maligno. Foi
realizada mandibulectomia segmentar seguida de reconstru¢dao microcirdrgica com
retalho fibular microvascularizado livre para posterior reabilitagdo com implante. Foi
desenvolvido um planejamento com Materialize®, que incluiu guias de corte mandibular
e fibula, além de placa de titanio impressa em 3D ( Figura 3).
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Figura 3. Peca de ressec¢do mandibular, incluindo nervo dentério inferior direito.

O estudo histologico da peca de resseccdo confirmou o relato anterior:
neoformacdo maligna com fendtipo de tumor de bainha de nervo periférico, que
infiltrou o osso de forma macica, sem comprometimento de qualquer osso ou
extremidade da ressec¢cdo da mucosa.

O caso foi discutido na Unidade Multidisciplinar de Tratamento de Tumores de
Cabeca e Pescoco do Hospital, sendo decidido administrar radioterapia adjuvante na
dose de 56 Gy.

Atualmente, apds seis meses de seguimento, a paciente permanece
assintomatica e sem sinais de recidiva tumoral ( Figura 4 ).
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Figura 4. Imagem radiolégica (TC) de controle 3D.

DISCUSSAO

Foi realizada uma pesquisa bibliografica no PubMed com os termos livres "' tumor
maligno da bainha do nervo periférico " AND " mandibula " entre os anos de 2000-
2019. Foram identificados apenas oito artigos que descreviam casos de tumor maligno
da bainha do nervo periférico, que acometia o nervo dentario inferior.

O TMVNP é uma neoplasia muito rara, com incidéncia estimada de 0,001% na
populacdo geral 2-3-4 . Representa 10% de todos os sarcomas de partes moles, dos quais
apenas entre 8 e 16% est3o localizados na regido anatdmica da cabeca e pescoco. E uma
entidade muito agressiva, cuja origem deriva das células da bainha nervosa: célula de
Schwann, fibroblastos perineurais ou fibroblastos endoneurais. Estd geneticamente
ligada a perda do braco do cromossomo da sequéncia 17q que causa a inativa¢do do
gene ! da neurofibromatose- 1.

Em quase 50% dos casos, o TMVNP estd associado a neuroflbromatose tipo |
(NF1). Pacientes com NF1 tém até 4.000 vezes mais risco de desenvolver NPVT ao longo
da vida do que individuos sem a doenca. A taxa de transformacdo maligna de um
neurofibroma é estimada em 5-16% 2. No entanto, TMVNPs desenvolvidos de novo
também sdo vistos. Da mesma forma, a radiagdo tem sido estudada como fator
etiolégico no desenvolvimento do TMVNP, com periodo de laténcia de 10 a 20 anos5. A
grande maioria dos TMIVNP aparece na faixa etaria entre 20 e 50 anos ° , sem predilecdo
por qualquer raca ou sexo. Nos casos associados a NF1, a idade de inicio é ainda menor.

Nos casos publicados, o TMVNP se manifesta como uma massa indolor de
crescimento progressivo, associada a hipoestesia da regido inervada pelo nervo dentario
inferior. Radiologicamente é expresso com um padrao destrutivo completo com
expansdo Ossea, erosdo e alargamento do canal nervoso®'%-78 O diagndstico baseia-
se fundamentalmente na histopatologia da lesdo e sua confirmagdo pela
imunohistoquimica, que reflete a diferenciacdo da célula de Schwann. O TMVNP
ocasionalmente se assemelha a tecidos moles ndo neuronais, como neoplasias de
células fusiformes, incluindo variantes de sarcoma sinovial, fibrossarcoma,
leiomiossarcoma, melanoma metastatico e lesdes de células dsseas reativas, como
tumor fibroso solitario e fasciite nodular. No entanto, o TMVNP possui contornos
irregulares com heterogeneidade morfolégica, com nucleos ondulados e estroma
mixdide, sugerindo origem neurogénical. O estudo imunohistoquimico mostra
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imunorreatividade para proteina S-100 e vimentina, com positividade focal para CD68 e
negatividade para queratina. Embora S-100 ndo seja exclusivo para TMVNP, é indicativo
de diferenciacdo neural -2-3,

Todos os autores concordam que o tratamento do TMVNP é a ressec¢do cirurgica
ampla1-2,3.4.5,6,7,8,9 Pparaisso, o planejamento 3D nos permite obter margens livres
com maior seguranca. O uso da radioterapia é controverso, mas estudos recentes tém
demonstrado a radiossensibilidade do tumor, oferecendo melhores taxas de controle
tumoral e sobrevida ! . O uso da radioterapia como Unica modalidade de tratamento é
questiondvel, embora possa ser indicada em pacientes n3o operdveis 2. O papel da
guimioterapia no tratamento do TMVNP ainda ndo estd definido, embora possa ser
apropriado como terapia adjuvante em alguns pacientes com doenca sistémica ou
metastatica.

O prognéstico para TMVNP é geralmente desfavoravel. Apresenta alto indice de
recorréncia, entre 30-60%, mesmo apods ressecc¢oes locais completas. Sua disseminacao
é geralmente por extensdo direta, via hematogénica ou por disseminacao perineural,
sendo rara a disseminacdo linfatica. A disseminacdo metastatica mais frequente é para
opulm3o e ossos 1'3 . Asobrevida geral e livre de doenca em cinco anos é de 52% e 33%,
respectivamente, com pacientes com NF1 apresentando pior progndstico 3'*. Embora
a literatura de acompanhamento minimo ndo seja identificada nas curvas de
sobrevivéncia, a estabilizacdo ocorre aos 5 anos . Os fatores progndsticos sdo tamanho
da lesdo, localizagdo, estagio e grau histolégico. No entanto, no presente, dado o
numero muito limitado de casos e falta de longa - monitorizagdo prazo, que é dificil
para apresentar um progndstico fidvel 3.

Em conclusdo, o TMVNP é um tumor muito raro, mas altamente
agressivo. Requer um tratamento com margem de seguran¢ca e acompanhamento
rigoroso devido a alta recorréncia.
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