Schwannoma maligno
do vago

Bernardes Correia*, L. Carrico*, Lélita
Santos**, T. Verissimo**, F. Santos***, M. H.
Saldanha de Oliveira****,

Resumo

A neurofibromatose tipo 1 é uma doenca autos-
somica dominante e ocorre num em cada 3 mil
nados-vivos. Estes doentes estdo expostos a ris-
co acrescido no desenvolvimento de tumores a
partir das células da bainha dos nervos perifeéri-
cos, nomeadamente das células de Schwann, sen-
do designados schwannomas. Estes tumores ex-
cepcionalmente envolvem o nervo vago intratord-
cico e raramente assumem as caracteristicas de
malignidade.

Os autores apresentam um caso de uma doente
portadora de neurofibromatose tipo 1, na qual a
TAC tordcica revelou uma massa bem definida
localizada nos quadrantes superiores do medi-
astino, com 10,6 cm de maior didmetro. Foi sub-
metida a toracotomia com exérese de tumor em
relagcdo com o nervo vago esquerdo. O diagnosti-
co histologico foi schwannoma maligno do vago.

Feita a revisdo da literatura com recurso a
MEDLINE, encontrdmos um total de cinco casos
de schwannoma maligno dos quais apenas um
em doente com neurofibromatose de von Recklin-
gausen, estando convictos de ser este o segundo
caso descrito de schwannoma maligno do vago
enquadrado nesta doenca.

Palavras chave: neurofibromas, neurofibroma-
tose tipo 1, doenca de von Recklinghausen, nervo
vago, schwannoma maligno.

Abstract

Von Recklinghausen neurofibromatosis (neuro-
Jibromatosis type 1) is an autosomal dominant
disorder that occurs in 1 in 3,000 life births. Ma-
lignant degeneration of subcutaneous neurofibro-
ma occurs in about 5 to 10 percent of patients;
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however, manifestations in the vagus nerve are rare.
There are five reported cases of malignant schwan-
noma of the intrathoracic vagus nerve, and only one
was associated with von Recklinghausen neurofi-
bromatosis. We believe that we present the second
reported case of a malignant peripheral nerve she-
ath tumor, involving the vagus nerve in a patient
with von Recklinghausen neurofibromatosis.

Key words: neurofibroma, neurofibromatosis type
1, von Recklinghausen’s disease, vagus nerve, ma-
lignant schwannoma.

Introducio

Os tumores neurogénicos intratoricicos sao relativa-
mente comuns, constituindo 10 a 34% de todos os tumo-
res do mediastino e tém geralmente a sua sede no medi-
astino posterior, constituindo a maior parte das neoplasi-
as neste local. Normalmente, tém origem num nervo in-
tercostal ou na cadeia simpatica . Porém, os tumores
neurogénicos podem nascer do nervo vago ou do nervo
frénico no mediastino médio. sendo mais comuns os do
vago. Os tumores do vago que provem da bainha dos
nervos designam-se neurofibromas e schwannomas 2,
Estes ultimos nascem das células de Schwann.

Com excepcdo do primeiro ¢ segundo par de nervos
craneanos, todos os nervos periféricos possuem células
de Schwann e sio sede potencial de schwannomas 34,

Aos tumores das c¢élulas de Schwann (schwannomas)
foi dado o nome de neurilemoma por Stout e Carson em
1935, pelo que esta designacio ainda aparece citada na
literatura com alguma frequéncia 345,

Os schwannomas do vago em regra sao benignos, pro-
duzem poucos sintomas, exibem um crescimento lento e
raramente causam significativas alteracoes neurologicas
em doentes com neurofibromatose tipo 1 (NF 1), classi-
camente designada por doen¢a de von Recklinghausen
!, Estes tumores, quando sintomdticos ou quando enqua-
drados nesta doenca, devem fazer suspeitar de schwan-
noma maligno 782 OS schwannomas malignos. conjun-
tamente com o0s neurofibrossarcomas, sao sarcomas dos
tecidos moles e constituem os tumores malignos da bai-
nha dos nervos periféricos 678101213,

O diagnostico destes tumores baseia-se nos critérios
de Stout e D’Agostino, isto é, existéncia prévia de schwan-
noma benigno ou de neurofibroma, associacio com a
doenca de von Recklighausen e confirmagio histolo-
glCZl 5,12,13,14.

O risco de desenvolvimento de tumores malignos da
bainha dos nervos periféricos parece ser 4600 vezes mai-
or nos doentes com a doenga de von Recklinghausen do
que na populagao em geral 3¢, sabendo-se que 5 a 10%
dos neurofibromas subcutineos sofrem de generescén-
cia maligna 8781314 porém, os schwannomas malignos
COM Origem nNo Nervo vago intratoricico sdo extremamente
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raros. A localizacao do tumor, o tamanho e a associacao
com a doenca de von Recklinghausen sdo os factores de
prognostico mais importantes 8101213,

Revendo a literatura com recurso a base de dados da
National Library of Medicine dos Estados Unidos da Amé-
rica (MEDLINE), com pesquisa desde 1983, encontramos
descritos cinco casos de schwannoma maligno do vago,
dos quais apenas um em doente com NF 1 8,

Os autores apresentam um caso raro de schwannoma
maligno do vago em doente com neurofibromatose tipo
1 e fazem a revisao da literatura.

Caso clinico

Uma mulher de 33 anos de idade, raca branca, porta-
dora de neurofibromatose tipo 1, foi internada nos Hos-

4

Fig. 1 - Volumosa formacéo expansiva de pon-
to de partida mediastinico

¥ ' -

Fig. 2 - Mdltiplos neurofibromas

pitais da Universidade de Coimbra com quadro clinico
com evolucao de cerca de dois meses, caracterizado por
dorsalgia a esquerda tipo moedouro sem irradiacao, tos-
se seca, febricula vespertina e emagrecimento ndo quan-
tificado.

A entrada, a radiografia do torax apresentava uma volu-
mosa formacdo expansiva localizada ao mediastino (Fig.1).

A doente ndo fumava, exercia a profissdo de secretdria
judicial ha doze anos, e era activa e saudavel.

Dos antecedentes pessoais ressaltou a exérese, aos
dezoito anos, de dois neurofibromas da regido esternal
devido as elevadas dimensoes e, aos 22 anos, extrac¢ao
também de volumoso neurofibroma da coxa esquerda.

Nos antecedentes familiares releva o facto de nao ha-
ver casos de neurofibromatose.

Ao exame fisico, observimos uma doente ligeiramente
desnutrida, indice de massa corporal (IMC) =18 Kg/m2.
apresentando a nivel da pele multiplos neurofibromas e
algumas manchas cor de café com leite (Fig.2). Nao apre-
sentava adenopatias periféricas, nem ruidos carotidios ou
distensao venosa cervical, e a sua voz era normal. A aus-
cultacao cardio-pulmonar era normal. a tensdo arterial
sistolica de 125 e diastolica de 80 mmHg, e o exame neu-
rologico sumirio nao apresentava alteracoes.

Do ponto de vista laboratorial e imagiologico. subli-
nha-se: velocidade de sedimentacao de 60 mm a 1 hora.
tomografia axial computorizada do torax e do abdomen.
evidenciando no mediastino antero-superior uma massa
medindo cerca de 6,9 x 10,6 ¢cm (Fig. 3).

A doente foi submetida a toracotomia postero-lateral
esquerda a nivel do 4.2 espaco intercostal, procedendo-
se a exérese de um tumor de consisténcia eldstica com
aproximadamente 10 x 10 cm, envolvendo o nervo vago
em localizacdo superior relativamente ao nervo recorren-
te laringeo. A disseccao da massa dos tecidos adjacentes
foi relativamente ficil, ndo tendo sido possivel. contudo.
poupar o nervo vago. O pos-operatorio decorreu sem

Fig. 3 - Massa mediastinica com 6,9 x 10,6 cm
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CASOS CLINICOS B

complicacoes, embora tivesse ficado com paralisia da te submetida a radioterapia na loca, e como passa-
corda vocal esquerda, evidenciada por rouquidao ¢ ob- dos 6 meses apresentasse recidiva local e metasti-
jectivada pela laringoscopia. zagdo toricica e abdominal, iniciou quimioterapia

O exame histopatologico revelou tratar-se de schwan- que se mostrou ineficaz. vindo a falecer dois meses
noma maligno (Fig. 4). A doente foi posteriormen- depois.
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Fig. 4 - Schwannoma maligno: (A) leséo fusocelular com grande celularidade, mostrando éreas com

padréo em palicada. (H.E. 100x). (B) Pleomorfismo celular e hipercromasia nuclear. Alguns vasos mos-
tram hialiniza¢éo da sua parede (H.E. 320x).
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Comentdrios

No caso presente a doente era portadora de neurofi-
bromatose de von Recklinghausen, tomando a designa-
¢ao de “esporadica”, dado nao apresentar antecedentes
familiares com esta doenga 72,2223,

Os schwannomas tendem a surgir em idades mais jo-
vens e em localizacdo preferencialmente central, nomea-
damente no andar médio do mediastino >81%2¢_ QS do-
entes apresentam normalmente sintomatologia pobre e,
na maioria dos casos, constituem achado ocasional de tele-
radiografia do térax. Nalguns casos, os doentes apresen-
tam rouquidao, traduzindo envolvimento tumoral do ner-
vo recotrente laringeo ou do vago na por¢do proximal
em relacdo a emergéncia daquele. Dor tordcica e tosse
ocorrem nos tumores comprimindo a traqueia ou um bron-
quio maior #*, Estes sintomas podem evoluir durante vari-
0s meses ou anos até que se faca o diagnostico, sobretu-
do nos doentes com a doenca de von Recklinghausen, o
que estd de acordo com o lento crescimento que os
schwannomas apresentam habitualmente 78, No caso des-
crito, a doente referia estes sintomas com inicio dois me-
ses antes. A rouquiddo constituiu sequela pos-cirirgica,
dada a relacio intima do tumor com o nervo vago, em
porc¢io proximal relativamente a emergéncia do nervo re-
corrente laringeo, nao permitindo poupar o nervo no acto
cirurgico.

No diagnéstico diferencial deve incluir-se o neurofi-
brosarcoma, o linfoma, o quisto broncogénico, o aneu-
risma de um grande vaso contendo trombo intra-lumi-
nal, o paraganglioma, o neuroblastoma, e o feocromoci-
toma %22,

O schwannoma maligno, em regra, dissemina-se por
contiguidade, sendo as metastases a distancia pouco co-
muns. Tendem a ser radio-resistentes e respondem mal a
quimioterapia %2+2526,

A maioria dos autores recomenda a exploracao e exci-
sdo cirtrgica do tumor, ndo s para confirmar a natureza
da lesdo, mas também para prevenir o habitua-1 cresci-
mento progressivo levando a invasio e compressao de
estruturas adjacentes +8820.24.2525

A puncdo aspirativa com vista a um diagnostico de cer-
teza nao esta indicada, devido a habitual escassez de
material que se obtém 87820,

O papel da radioterapia adjuvante e da quimioterapia
permanece inconclusivo. No caso presente, perante um
estadiamento T4 NO MO do sistema TNM, sendo, portan-
to, relevante as elevadas dimensoes da massa que com-
prometia estruturas adjacentes, foi efectuada a sua exére-
se. Se no caso de schwannoma benigno a exérese é cura-
tiva, o mesmo nio se pode dizer quando é maligno #7825,
Também a presenca de NF 1 e um tumor de dimensoes
superiores a 5 cm, agrava significativamente o prognosti-
co, sendo muito comum a recidiva e a metastizacio, como
o atesta o desfecho fatal relativamente 4 nossa doente 7%
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