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SCHWANNOMA INTRAMEDULAR
RELATO DE CASO

CARLOS H.A.BOTELHO*, RICARDO K. KALIL*, MARCOS MASINI**

RESUMO - A localizagfo intramedular de schwannoma € rara, correspondendo a 0,3% dos tumores nesta
topografia. Os autores relatam o caso de uma paciente leucoderma de 52 anos, que apresentou sintomas de
compressdo devido & presenca de schwannoma intramedular localizado em nivel de C4 a C6. Nio foram
encontrados sinais de neurofibromatose, enfermidade que tem sido associada ao desenvolvimento da lesdo. Os
exames de ressondncia magnética nuclear e a bidpsia transoperatdria foram fatores decisivos no plancjamento e
na execugdo do tratamento, ao estabelecer as caracteristicas, localizagfio e diagnéstico da lesfio. Sua boa
delimitacfio e sua localizagfio posterior facilitaram a exérese total. O exame histopatolégico transoperatério
permitiu a institui¢3o de procedimento cirtrgico adequado. A célula de Schwann nio é normalmente encontrada
no sistema nervoso central e sua presenga neste local tem sido objeto de vérias teorias expostas no texto deste
trabalho, que aborda também revisdio de aspectos clinicos, diagndstico por imagem, patologia, diagnéstico
diferencial e tratamento dos schwannomas. E provivel que, com os métodos propedéuticos atualmente disponiveis,
venha a ser encontrado maior niimero destas lesGes no futuro.

PALAVRAS-CHAVE: schwannoma, medula espinhal, abordagem diagnéstica ¢ terapéutica.

Intramedullary schwannoma: case report

ABSTRACT - The intramedullary localization of schwannomias is rare, corresponding to 0.3% of all intraspinal
tumors. The authors report the case of a 52 year-old white female patient that presented with symptoms of spinal
compression by the presence of an intramedullary schwannoma at the level C4-C6. There were no symptoms of
neurofibromatosis, entity frequently related to the lesion. The magnetic resonance imaging examination and the
per-operatory biopsy were decisive factors in planning and executing the treatment , by establishing the
characteristics, location and diagnosis of the lesion. Its delimitation and posterior location have facilitated total
surgical exeresis. The transoperatively histopathologic examination allowed adequate surgical procedure. The
Schwann cell is not found normally in the central nervous system and its presence in this site has been subject
of many theories exposed in this paper, which proposes comprehensive review of the clinical aspects, imaging
diagnosis, pathology, differential diagnosis and treatment of schwannomas. It is probable that, with the advances
verified in the available diagnostic methods, a greater number of these lesions may be diagnosed in the future.

KEY WORDS: schwannoma, spinal cord, diagnostic and therapeutic approaches.

Os schwannomas (neurilemomas ou neurinomas) siio neoplasias benignas derivadas das células
de Schwann do sistema nervoso periférico. Estas células sdo responséveis pela formago da bainha
de mielina - sendo andlogas em fungfo aos oligodendrécitos do sistema nervoso central (SNC) - e
podem estar excepcionalmente localizadas no parénquima encefilico ou medular. Ao contrério de
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outras lesSes que podem ser verificadas nestes compartimentos, crescem lentamente, ndo exibem
cardter infiltrativo e sdo passiveis de cura por abordagem cinirgica, prescindindo da utilizag3o de
terapia adjuvante.

O presente relato permite a avaliag@o dos critérios diagn6sticos € da resposta ao tratamento de
um schwannoma de localizagéio intramedular, em paciente ndo portadora de neurofibromatose, um ano
ap6s exérese cinirgica, a0 mesmo tempo em que discute aspectos da patogenia e diagndstico diferencial.

RELATO DE CASO

Paciente leucoderma, do sexo feminino, 52 anos de idade, casada, doméstica, natural de Minas Gerais ¢
procedente do Distrito Federal, atendida pela primeira vez no ambulatério do Hospital SARAH - Unidade
Brasilia - em setembro-1994. Na ocasido queixava-se de dor e redugiio de forga nas pernas desde ha 4 anos.
Segundo relatava, apresentara nessa época siibita dificuldade para deambular, envolvendo ambos os membros
inferiores, que evoluiu de forma progressiva, desenvolvendo em seguida “queimaduras” miiltiplas nos 2°, 3°e
4° dedos da mio direita. Inicialmente avaliada em sua cidade de domicilio, a paciente foi submetida a tratamento
cindrgico - laminectomia - para bidpsia de leso intramedular. Informava ndo ter tido melhora pés-operatéria
objetiva dos sintomas até entiio apresentados, havendo inclusive intensificagfio das lesdes por hipertermia nas
mados, recorréncia das dores e dificuldade para preensio de objetos. O exame fisico revelou paciente em regular
estado geral, exibindo cicatriz mediana posterior na transi¢do cérvico-dorsal; tetraparesia assimétrica,
predominando nos membros inferiores mas acometendo também o superior direito, em que foram observadas
lesBes cutdneas pustulosas nos dedos previamente mencionados; diminuigao global da forga; exaltago de reflexos;
dreas de hipoestesia termo-algésica; e bilateralidade do sinal de Babinski. Ndo foram detectados estigmas de
neurofibromatose. A paciente foi submetida a propedéutica radiolégica - que incluiu estudo de ressonéncia
nuclear magnética (RNM) da coluna cérvico-tordcica - que revelou canal vertebral de diimetro normal, com
espessamento da medula desde C2 até T4 e presenga
de miiltiplas cavidades siringomiélicas. Apdés adminis-
tragdio de contraste houve opacificagdo de lesdo medular
cilindrica, com 4rea central hipodensa, na altura de C4-
C6 (Fig 1.1). Foram aventadas as possibilidades de
astrocitoma medular, associado a extensa siringomielia,
e schwannoma.

Em janeiro-1995 a paciente foi submetida a
nova intervengio cirdrgica, constando de laminectomia
cérvico-dorsal para tumor, quando foram identificados
tecido medular com componente de hipertensdio venosa
¢ lesdo cistica envolvendo massa tumoral intramedular,
de coloragdio acinzentada, pouco sangrante, com plano
de clivagem e fracamente aderida ds estruturas
medulares. O estudo andtomo-patolégico do tecido
neopldsico, inicialmente por técnica de congelagdo e,
posteriormente, por técnicas histolégicas de rotina,
acrescidas de propedéutica imuno-histoquimica - com
reagdes para proteina S- 100, vimentina e proteina glial
acido-fibrilar - confirmou a impressio inicial de
schwannoma (Figs 2 e 3).

A paciente retornou cerca de um ano apés o
segundo procedimento cirirgico, deambulante,
mantendo todavia hiperreflexia, com clonus e sinal de
Babinski nos membros inferiores. Observou-se melhora
da fungdo motora distal nos membros superiores ¢
Figs 1.1 (em cima).RMN pré-operatiria, eviden-  inferiores, com estabilizagio da drea de hipoestesia das
ciando a lesdo neopldsica. mios. Realizado novo mapa muscular, este revelou
Figs 1.2 (em baixo). RMN de controle, I ano apis . melhora da fungfio muscular A esquerda e acentuagfio
exérese cirirgica da lesdo. leve, difusa, da limitagdo 2 direita. A ressondncia
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Figs 2.1 (esquerda) e 2.2 (direita). Aspecto microscépico da lesdo (coloragdo
pelo HE, aumento de 100 vezes).

magnética de controle, evidenciando a auséncia de lesio residual, foi elemento que permitiu avaliagio objetiva
da eficécia cinirgica (Fig 1.2).

DISCUSSAQ

Data de 1952, por Kemohan, o primeiro relato de caso documentado interessando esta entidade'.
Os schwannomas intramedulares correspondem a 0,3% dos tumores intraespinhais''?. A célula
presumivelmente originadora do tumor néo € encontrada normalmente no parénquima do cérebro ou da
medula, o que explica a raridade desta lesdo®. A frequéncia com que é encontrada na prética médica
¢ tdo baixa que habitualmente ndo hd mengao da patologia em livros-texto de enfermidades do SNC. A
raridade da les3o foi, no entanto, questionada, e atribuida, por autores como Wood e col.* e Prakash
e col.®, a imprecisio diagndstica.

Fig 3.1 (esquerda). Reagcdo imuno-histoquimica para proteina S-100,
mostrando reagdo fortemente positiva. ‘
Fig 3.2 (direita). Imunopositividade a rea¢do para vimentina.
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Na literatura pertinente sfio propostas as seguintes teorias para explicar o desenvolvimento de
schwannomas em cérebro e medula:

a) deslocamento central de células de Schwann durante o desenvolvimento embriondrio
(hamartomatose)'*?*, Bolande cunhou o termo neurocristopatia para um grupo de condigdes
disgénicas, hamartomatosas e neopldsicas que teriam em comum um distdrbio no desenvolvimento
da crista neural e na migragdo de seus derivados celulares®. Um distirbio do processo normal de
migragéo, junto com certa imaturidade celular, seria um fator de vulnerabilidade a estimulos
mutagénicos, oncogénicos e teratogénicos. Pode ainda haver extensa gama de distirbios da migragéo
das células da crista neural - desde formas isoladas e esporadicas até formas mais complexas, como
vistas em casos de neurofibromatose;

b) envolvimento, por células de Schwann, de fibras nervosas intramedulares aberrantes -
Staemmler demonstrou este achado em 12 de 600 medulas normais™;

¢) extensdo das células de Schwann ao longo do plexo nervoso perivascular intramedular até
os espagos de Virchow-Robin?%. Clark examinou 36 medulas selecionadas e identificou plexos
nervosos bem desenvolvidos, distribuidos esparsamente nas ramificagGes das artérias espinhais
anteriores em 14 casos”. Mesmo nos plexos maiores houve escassez de fibras, sendo a maior parte
da massa constituida de aparente hiperplasia dos elementos da bainha, motivada por mecanismo
ainda ndo esclarecido. Lu e col. encontraram certa propor¢io de plexos nervosos hiperpldsicos em
sua revisdo de casos de necrdpsia; todos os seus pacientes tinham idade superior a 60 anos, ao
contririo dos pacientes com neurilemomas, muito mais jovens®. Daf a especulag¢iio da auséncia de
relagdo entre os plexos nervosos hiperpldsicos e os tumores intramedulares de células de Schwann.
Além disto, ndo existe relagdo anatdmica entre os schwannomas intraparenquimatosos posteriores e
os plexos perivasculares, no territ6rio suprido pela artéria espinhal anterior. Fibras nervosas mielinicas
¢ ndo mielinicas de localizagfo perivascular foram também demonstradas no cérebro de animais
experimentais;

d) crescimento neopldsico a partir de células de Schwann da raiz dorsal, onde as raizes
posteriores perdem suas bainhas ao entrar na pia-méter; em casos de mielopatias de diversas causas,
fibras nervosas intramedulares podem proliferar para formar neuromas trauméticos localizados dentro
da substincia medular. Neurofibromas intramedulares solitirios podem ser confundidos com a
presenga de fibras nervosas aberrantes da medula, as quais se associam frequentemente com vasos
sanguineos?;

e) transformacdo de células da pia, de origem neuroectodérmica, em células de Schwann,
como defendido por Russell e Rubinstein?;

/) origem distalmente nas raizes dorsais, com extensd@o centripeta ao longo da raiz até uma
localizagdo intramedular®;

g) produto de regeneraggo parcial apGs episGdios traumdticos ou doenga cronica da medula.

O neurilemoma intramedular é lesdio habitualmente iinica, podendo ser eventualmente
miiltipla®?, que acomete preferencialmente individuos do sexo masculino, predominando entre a
quarta e a quinta décadas''; os segmentos mais comumente envolvidos sdo, em ordem decrescente,
cervical (funiculo posterior)®, tordcico e lombar''%, e a localizagdo usual é a regido posterior ou
postero-lateral.

Do ponto de vista clinico estas lesdes podem estar associadas com deficiéncia motora,
diminuigdo de sensibilidade e perda de controle esfincteriano. Na maior parte dos casos, dor ¢
paresia foram os sintomas que levaram os pacientes a consulta. Apesar da localizagdo posterior
predominar, alterac@o de sensibilidade profunda € menos frequentemente encontrada que fraqueza
motora e dor. Na histéria hd frequentemente mencgdo de deficiéncia motora unilateral ou
predominantemente unilateral, com perfodos alternados de remissdo e agravamento, por vezes
acompanhados de amiotrofia''!s. Relatos mais recentes reforgam a impossibilidade de localizagio
das lesdes baseada apenas em dados da avaliagdo clinica®!s, A unilateralidade dos sintomas motores
e a lentiddo da progressdo® apontariam para lesdo intramedular; por outro lado, deficiéncia motora
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ascendente favoreceria lesdo extramedular’. Podem ainda associar-se sinais de envolvimento piramidal
abaixo do nfvel do reflexo e fasciculagdes, traduzindo irritagio das células do corno anterior. O tempo
decorrido entre os primeiros sintomas e o tratamento cirirgico variou entre 6 semanas e 13 anos',

O estudo radiolégico simples néo diferencia lesdes intra e extramedulares>'$%, Mostra desde
obstru¢do do canal espinhal, com alargamento do espago meningeo, até alargamento dos espagos
interpediculares, estreitamento dos pediculos, aumento do difimetro dntero-posterior do canal espinhal
e, em alguns casos, escoliose™'®. Quando da realizagfio da mielografia, a injegéio do contraste deve
ser a mais alta possivel, de preferéncia na regifio sub-occipital, ji que a pungédo do tumor ou abaixo
pode causar exacerbagdo da sindrome neuroldgica. A arteriografia mostra lesgo avascular™ ou permite
que se visualize a extens@o da neovascularizagio e o nivel em que as artérias do tumor se ramificam
das artérias de Adamkievicz. O padrdo de hipervascularizag@o ndo é patognomdnico, devendo ser
diferenciado dos angioreticulomas e das metdstases. A tomografia computadorizada fornece
informag6es confidveis sobre a localizago e os limites do tumor. A RMN substitui a mielografiaem
localizar e delinear o tumor intraespinhal, e é mais segura para o paciente'?. O uso de gadolinio
como meio de contraste pode indicar possivel invasdo da medula, diferenciando este processo de
edema. Vale lembrar que a maioria das lesdes intraparenquimatosas foi diagnosticada nos ltimos
10 anos, o que pode refletir aumento na precis@o dos métodos diagndsticos.

O quadro anitomo-patolégico é o de um neurilemoma convencional®. Macroscopicamente se
apresentam como massas esbranquigadas, translucentes, firmes, bem definidas, encapsuladas, podendo
haver aderéncias com os tecidos vizinhos; a superficie de corte revela dreas sélidas, cisticas e
hemorragicas entremeadas. Microscopicamente caracterizam-se pela proliferagao de células fusiformes
alongadas dispostas em feixes entrelagados ou verticilos, determinando formag&o de dreas densamente
celulares (4reas A de Antoni) e dreas mais frouxas, mixomatosas (dreas B de Antoni). Os nicleos
adotam arranjo focal em paligadas (Figs 2.1 e 2.2). Outros elementos que podem ser identificados
incluem coldgeno (em varidveis propor¢des), células espumosas ¢ vasos sanguineos com paredes
espessadas e hialinizadas. A coloragdo pela prata revela fibras reticulinicas na membrana basal em
torno de cada célula. A presenga de fibras de Rosenthal em schwannomas da medula espinhal foi
inicialmente descrita por McCormick em 1964'; estas seriam fibras origindrias de processos astrogliais
e presentes em uma série de condig¢des, neopldsicas ou néio, em que gliose é achado conspicuo. A
auséncia de fibrilas gliais intracitoplasméticas descarta a possibilidade de astrocitoma pilocitico. A
imuno-histoquimica, a lesdo expressa positividade para enolase neur8nio-especifica, proteina S-100
e vimentina, podendo ser positiva para a protefna glial cido-fibrilar. Sob microscopia eletrénica, a
demonstragéo de membrana basal envolvendo toda a superficie das células permite a distingéo desta
lesdo do meningioma, do astrocitoma pilocitico complicando neurofibromatose oculta e do leiomioma
vascular’. As culturas celulares podem ser tteis para o diagndstico, pois schwannomas e meningiomas
tém padrdes distintos de crescimento™.

O perfil imuno-histoquimico exibido pela lesdo em questdo consistiu em positividade difusa
para protefna S-100 (Fig 3.1) e para a vimentina (Fig 3.2) e focal para a proteina glial 4cido-fibrilar.
Tal comportamento est4 de acordo com o descrito na literatura®! e favorece a possibilidade de uma
neoplasia de células de Schwann, mais que um tumor de linhagem astrocitica.

O tratamento consiste na exérese cirtrgica total®'?, por laminectomia'?, quando factivel, apds
biépsia de congelag@o. A similaridade destas lesdes com os gliomas no que se refere 4 forma de
apresentagdo, enfatiza a necessidade de bi6psia previamente ao tratamento!'?, Contribuem para a
curabilidade a circunscrigdo da lesdo e sua potencial enucleabilidade®. Recuperagéo neurolégica
completa foi observada por Hu e Huang em 30% dos casos, sendo parcial (o que foi verificado no
presente caso) em 52%; em 18% houve piora da condigio neurolégica ou morte dos pacientes'2,

No diagnéstico diferencial devem ser incluidos os gliomas, particularmente o astrocitoma
pilocitico®, e a proliferagdo nodular intramedular focal de células de Schwann, ax6nios, bainhas de
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mielina do tipo periférico e coldgeno conhecida como *“schwannose”. Este € um termo discutivel - j&
que as lesdes contém também elementos outros que as células de Schwann - para designar um
processo que se apresenta na vigéncia de eventos displdsicos, degenerativos ou neoplésicos e pode
ser diferenciada dos neurilemomas verdadeiros pelos seguintes aspectos: disposi¢do em torno da
artéria espinhal anterior e seus ramos; cardter avascular; tendéncia, nos casos de etiologia pés-
traumdtica, a agregar-se nas dreas de maxima mielomaldcia; auséncia de corpos de Verocay e palicadas
nucleares; por serem microscopicos - exceto casos com lesdes antigas, que podem alcangar tamanhos
maiores - e pelo fato de serem normalmente assintomdticos'?. A relagfo existente entre a schwannose
e o diabetes (ndo identificado na paciente em questdo) permanece inexplicada. Outras lesdes
intramedulares a serem consideradas seriam o cisto derméide, tumores epidermoéides da regido do
cone medular e cauda, lipomas da regifio cérvico-tordcica, neurofibromas, malformagdes artério-
venosas, aracnoidite crfnica cistica e infecgoes, como a cisticercose, a paracoccidioidomicose
e a esquistossomose.

No caso aqui relatado n3o foi detectada qualquer relagio direta entre a lesdo e a artéria anterior
da medula nem tampouco com as raizes dorsais, a despeito de sua localizago posterior, estando a
les@o localizada na intimidade do tecido medular. Tal fato limita sobremaneira qualquer tentativa de
elucidar a origem do tumor. Somos levados a favorecer, ainda que circunstancialmente, as hip6teses
das fibras nervosas aberrantes ou da diferenciagéo, para células de Schwann, de elementos piais, ao
mesmo tempo que ndo podemos descartar a possibilidade de schwannose.

Em conclusio, a despeito da multiplicidade de teorias existentes para explicar a origem dos
schwannomas intraparenquimatosos, nenhuma delas obteve aceitagdo absoluta. Da mesma forma,
as hipéteses aventadas ndo parecem suficientes para explicar todos os casos. Dada a heterogeneidade
clinica destes tumores € razodvel concluir que diferentes forgas etiolégicas possam contribuir, e que
as teorias propostas representem vias distintas para explicar o desenvolvimento da neoplasia. Apesar
dos avangos recentemente observados no campo de diagnéstico por imagem, € a confirmagio
histol6gica que garante a institui¢fo de terap€utica precisa. Esta € imprescindivel, no sentido de se
evitar condutas que poderiam resultar desastrosas para os pacientes, como a institui¢do de radioterapia.
O diagndstico deve ser sempre confirmado por técnicas de imuno-histoquimica e, quando disponivel,
microscopia eletrdnica, visando incrementar a acuidade diagnéstica.
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