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Abstract

Cabral, Servico de Ortopedia Pediatrica, Centro Hospitalar e
Universitario de Coimbra, Hospital Pediatrico, Coimbra 3000-602,
Portugal (e-mail: cabral.joao@gmail.com).

Os tumores dos tecidos moles sdo raros em idade pediatrica. Descrito pela primeira vez
1969 como um mixoma da bainha nervosa, o neurotequeoma é uma lesao tumoral
benigna com presumivel origem na bainha nervosa. Ocorre maioritariamente em
criangas do sexo feminino e apresenta-se como uma massa de crescimento lento,
subcutanea, assintomatica e sem alteracao da pigmentacao local. Localiza-se predo-
minantemente na cabeca, no pescoco, e nas extremidades dos membros superiores.
Os autores apresentam um caso clinico de um jovem de 16 anos do sexo masculino com
massa tumoral com origem na bainha nervosa no 4° metacarpo esquerdo, intradssea e
recidivada apds resseccdo cirdrgica 2 anos antes do estudo. Foi feita resseccao
marginal da massa tumoral localizada sobre a regido distal do quarto metacarpo e
curetagem da falange proximal e preenchimento com enxerto dsseo autélogo
corticoesponjoso. O paciente apresentou uma evolucdo clinica pés-operatéria favora-
vel, sem queixas algicas e sem limitacdes da mobilidade dos dedos da mao. Radio-
logicamente, foi observado preenchimento trabecular progressivo da falange proximal
do quarto metacarpo. Aos 17 meses de seguimento, o paciente se encontra assinto-
matico e ndo apresenta quaisquer sinais de recidiva. Com a descri¢do deste caso, os
autores pretendem aumentar a familiaridade com essa rara patologia, seu diagndstico
e tratamento.

Soft-tissue tumors are rare in the pediatric population. First described in 1969 as
myxoma of the nerve sheath, the neurothekeoma is a benign tumor lesion with
presumable origin in the nerve sheath. It occurs mainly in female children and presents
as a mass of slow, subcutaneous growth, asymptomatic and without alteration of the
local pigmentation. It is predominantly located in the head, neck, and extremities of
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the upper limbs. This report presents the case of a 16-year-old male with a tumor mass
originating from the nerve sheath in the 4" left metacarpal, intraosseous, and relapsed
after previous surgical resection 2 years before this observation. A marginal resection
of the tumor mass was performed on the distal region of the fourth metacarpal,
followed by curettage of the proximal phalanx and with structural autologous bone
graft. The patient maintained a favorable postoperative clinical evolution, without local
pain or range of motion limitation in his fingers. Radiologically, a progressive trabecular
filling of the proximal phalanx of the fourth metacarpal was observed. At 17 months of
follow-up, the patient is asymptomatic and shows no signs of relapse. The description
of this case serves to increase the familiarity with this rare pathology, and aid its

= biopsy diagnosis and treatment.

Introducao

O neurotequeoma é uma neoplasia benigna rara, predomi-
nantemente cutdnea, com origem presumivel na bainha
nervosa. Ocorre maioritariamente em criangas do sexo femi-
nino e apresenta-se como uma massa assintomatica de
crescimento lento, subcutineo, e sem alteracdo da pigmen-
tacdo local. Localiza-se predominantemente na cabega, no
pescoco, e nas extremidades dos membros superiores.'-?

Apresentamos um caso clinico de um jovem de 16 anos do
sexo masculino com uma massa tumoral com origem na
bainha nervosa cubital do 40 dedo da mao esquerda, intrads-
sea e recidivada ap6s resseccdo ciriirgica prévia 2 anos antes
da nossa observagdo. Com a descri¢do deste caso, pretende-
mos aumentar a familiaridade dos médicos com essa pato-
logia rara, e com seu diagnéstico e tratamento.

Caso Clinico

Apresentamos o caso clinico de um jovem de 16 anos, sexo
masculino, referenciado ao nosso hospital em 2012 por uma

Fig.1 Controle radiolégico no seguimento do hospital de origem, em
2010.
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suspeita de tumor de células gigantes da bainha do tenddo
flexor do 40 dedo da mdo esquerda, recidivado ap6s ressecdo
marginal havia 2 anos (~Fig. 1).

Nos dois anos que se seguiram, o paciente notou reapa-
recimento lento e progressivo da tumefa¢do com desconforto
e edema ocasional. Ndo apresentava limita¢do funcional.

Feito RX de controle ao fim de 2 anos de sintomatologia
progressiva, constatou-se uma lesdo intraéssea, litica, sep-
tada, cominsuflagdo da cortical, localizada na base da falange
proximal do 4o dedo da mao esquerda (~Fig. 2).

Em 2012, ja no nosso hospital, ao exame fisico, apresen-
tava tumefacdo da regido dorsal da falange proximal do 4o
dedo da mdo esquerda, sem altera¢des tréficas cutdneas e
dor a palpacdo local. Ndo eram aparentes restricdes na
mobilidade do dedo ou alteragdes neurovasculares distais.

Na ressonancia magnética (RM) feita em 10 de outubro de
2012, observa-se, na vertente posterior dos tenddes flexores
do 40 dedo, uma lesdo tumoral lobulada com epicentro na
medula 6ssea da falange proximal do 4o dedo, hipointensa
em T1, hiperintensa e ligeiramente heterogénea nas imagens
ponderadas em T2 e densidade de prétons (DP) (~Fig. 3).
Essa lesdo condicionava insuflacio da medula da por¢do
proximal da primeira falange do 4o dedo, com aparente
rotura e erosdo da cortical, envolvendo e rodeando os

Fig. 2 Lesdo intradssea, litica, septada, com insulacdo da cortical,
localizada na base da falange proximal do 4o dedo da mao esquerda.
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Fig. 3 Ressondncia magnética nuclear, T2, invasdo tumoral endo-
medular com extensao aos tecidos moles.

tenddes flexores, sobretudo na sua vertente posterior e
anterointerna.

Foi feita bidpsia intralesional da massa de tecidos moles
da regido volar e cubital do 4o raio da mao esquerda em 8 de
novembro de 2012. O diagnéstico histolégico e imuno-his-
toquimico foi de neurotequeoma.

Em 3 de janeiro de 2013, foi feita ressec¢do marginal da
massa tumoral localizada sobre a regido distal do 4o meta-
carpo (~Fig. 4) e curetagem da falange proximal do 4o raio,
que apresentava invasdo intra6ssea local (~Fig. 5). Efetuou-
se preenchimento com enxerto dsseo autélogo corticoespon-
joso, colhido do olecraneo homolateral (~Fig. 6). O paciente
foi imobilizado pés-operatoriamente com gesso braquipal-
mar, que manteve por 3 semanas até a consulta de
seguimento.

No exame macroscépico dos fragmentos biopsados,
observavam-se formagdes nodulares constituidas por tecido
esbranquicado e firme. Microscopicamente, as areas nodula
compreendem proliferacdo de células de ntcleo relativa-
mente monomoérfico, ovalado, com cromatinafina, mos-
trando citoplasma eosinéfilo de limites mal definidos.
Multifocalmente, observou-se agregacdo celular tipo “glo-
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Fig. 4 Invasdo tumoral dos tecidos moles rodeando os tenddes
flexores.

Fig. 5 Lesdo tumoral intradssea com destruicdo da cortical.

meruloide” centrada por pequeno capilar sanguineo. A pro-
liferagdo mostrou ser negativa para o antigeno da membrana
epitelial (AME), mas foi fortemente imunorreativa para a
proteina S100 (~Fig. 7). Tratava-se, portanto, de uma proli-
feragdo neopldsica de tecidos moles com diferenciacdo
Schwanica com caracteristicas histomorfolégicas celulares
e de estrutura que a enquadravam num neurotequeoma.

O paciente manteve uma evolugao clinica p6s-operatéria
favoravel, sem queixas algicas e sem limita¢des da mobili-
dade dos dedos da mdo. Em nivel radiolégico observou-se
preenchimento trabecular progressivo da falange proximal
do 40 dedo da mdo (~Fig. 8).

Aos 17 meses de seguimento, 0 paciente encontra-se
assintomatico e ndo apresenta quaisquer sinais de recidiva.

Discussao

Os tumores dos tecidos moles sdo raros em idade pediatrica.
Descrito pela primeira vez por Harkin e Reed em 1969° como
mixoma da bainha nervosa, o neurotequeoma é uma lesiao
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Fig. 6 Raio-X p6s-operatério com visualizagdo do enxerto dsseo autélogo corticoesponjoso.

Fig. 7 Fotomicrografia do neurotequeoma com coloragao imuno-
histoquimica para proteina S100 (100 x ).

tumoral benigna com presumivel origem na bainha nervosa.
0 termo neurotequeoma foi descrito por Gallager e Helwing
em 1980 (do grego: theke - bainha) para conotar a aparéncia
histolégica em ninho.? Apesar das suas caracteristicas serem
sobreponiveis a outros tumores do tecido nervoso, como
Schwannoma ou neurofibroma, é uma entidade clinicopato-
l6gica distinta.*

As variagOes histolégicas permitem a classificacio em
neurotequeoma mixoide, celular, e misto, depende da quan-
tidade de tecido mixoide e celular presente. Sio tumores ndo
capsulares compostos por multiplos nédulos celulares sepa-
rados por bandas finas de colageno. Ocasionalmente estdo
presentes células multinucleadas gigantes.*

A origem parenquimatosa do neurotequeoma permanece
presumivel. Por diferenciacdo neuronal - apresenta areas
mixoides semelhantes ao classico neurotequeoma mixoide.
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Por diferenciacdo de mtsculo liso - variante miofibroblastica
ou epitelioide do dermatofibroma representado pelo neuro-
tequeoma celular.

Desde a sua primeira caracterizagdo que se descreve que a
célula de origem é a célula de Schwann que inerva os vasos
sanguineos.’

Um recente marcador imuno-histoquimico permite a
diferenciacdo entre o neurotequeoma mixoide, neurote-
queoma melanocitico, e tumores do sistema nervoso -
anti-S100A6, anticorpo com grande sensibilidade para o
neurotequeoma.”

O neurotequeoma, que tem mais frequentemente uma
apresentac¢do dérmica, faz diagnéstico diferencial, em idade
pediatrica, com tumores histiociticos de origemfibromatosa,
linfocitica, melanocitica, e neural.”

O tratamento indicado é ressecdo cirdrgica, completa, da
lesdo e parece ser o tratamento definitivo, sem que cause
lesdo neuroldgica.b~1°

A ressecdo incompleta leva a recidiva e invasio local.”
Uma vez que os neurotequeomas do tipo mixoide e celular
sdo lesdes benignas, ndo ha registros de metastizacdo e esse
tipo de lesdo ndo beneficia de radioterapia ou quimioterapia
adjuvante.> O seguimento dos pacientes é necessirio para
detectar recidivas locais, no caso de resse¢des incompletas.

O diagnéstico diferencial do neurotequeoma devera
englobar1:

Quistos epidermoides, dermatofibromas, tumores de
misculo liso, tumores fibro-histiociticos, lipomas;

Melanomas, que podem ser de dificil distin¢do histolégica
com o neurotequeoma celular (os tumores melanociticos sao
positivos para S100, enquanto que os neurotequeomas celu-
lares sdo negativos para o S100);

Schwannomas, semelhantes ao neurotequeoma do tipo
mixoide; meningiomas, neurofibroma mixoide espinhal.
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Fig. 8 Controle apds 17 meses de pé6s-operatdério.

Conclusao

Este é o primeiro caso descrito de um neurotequeoma
intra6sseo expansivo e destrutivo do 4o raio de uma mado.
A excisao completa da lesdo é curativa.
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