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Schwannoma e neurofibroma intramedular

Relato de dois casos e revisao da literatura
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RESUMO

O neurofibroma e o schwannoma séo neoplasias raras que envolvem a medula
e suas raizes, correspondendo, respectivamente, a 3% e 27% dos tumores
espinhais. Os autores apresentam dois casos de tumores intramedulares
operados no Servigo de Neurologia e Neurocirurgia da Santa Casa de Belo
Horizonte. O estudo anatomopatolégico mostrou tratar-se de um schwannoma
e de um neurofibroma, respectivamente. A partir desses achados é feita uma
discusséo sobre os aspectos clinicos e patologicos desses tumores, salientado
a importancia do diagnostico diferencial entre eles. Atualmente, embora ainda
né&o seja reconhecido de maneira universal, esses tumores sdo considerados
como unidades distintas. Além do interesse tedrico em diferenciar tais lesées,
existe a importancia clinica do progndstico, pois a malignidade ndo ocorre
nos schwannomas, e é extremamente rara nos neurofibromas solitarios, e
comum nos multiplos.
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ABSTRACT
Intramedullary schwannoma and neurofribroma. Cases report
and literature review
Spinal neurofibroma is one of the rarest neoplasm involving the spinal cord
and roots. The intramedullary localization of schwannomas is rare,
corresponding to 0,3% of all intraspinal tumors. The authors report two cases
of cervico-toracic inframedullary tumors, respectively a schwannoma and a
neurofibroma, surgically treated. The present study analysis the clinical and
pathological aspects of these tumors and the importance of its differential
diagnosis.

KEY WORDS
Intramedullary neurofibroma. Intramedullary tumor. Intramedullary
schwannoma.

Introdugao

Os tumores intramedulares correspondem a aproximadamente 15% dos
tumores espinhais, excluidas as lesdes metastaticas'*. O schwannoma e o
neurofibroma juntos perfazem 30% dos tumores espinhais e, usualmente,
tém localiza¢do extramedular’. O neurofibroma é uma das mais raras
neoplasias que envolvem a medula e suas raizes correspondendo, isola-
damente, a 3% dos tumores espinhais. Os schwannomas correspondem a
27% dos tumores espinhais ¢ apenas 1% deles tem localizag¢do intrame-
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dular. Isto é, os schwannomas intramedulares
correspondem a 0,3% de todos os tumores espinhais.
Certo ¢ que ambos sdo bastante raros quando
intramedulares e, de modo geral, os neurofibromas sdo
muito menos freqiientes que os schwannomas?-**, Foi
Von Recklinghausen, em 1882, que introduziu o termo
“neurofibroma”, baseado na histogénese do tumor.

Atualmente, embora ainda ndo seja reconhecido de
maneira universal, os neurofibromas sdo considerados
como unidade distinta dos schwannomas?®. Contudo,
no passado, ¢ ainda hoje na pratica clinica diaria,
observa-se que muitos consideram esses tumores como
tratando-se da mesma entidade®’. Existem também
davidas no que tange as células de origem. Tendo em
vista as controvérsias e incertezas que cercam essas
lesdes, surgiram diversos termos para sua denominagao,
sendo os mais comuns: schwannoma, glioma periférico,
fibroblastoma perineural, neurilemoma, neurofibroma,
neuroma, neurinoma, dentre outros?®?. Segundo a
Organiza¢do Mundial de Saude, os termos a serem
usados sdo schwannoma e neurofibroma, de acordo
com suas caracteristicas histologicas (Quadro 1)'.

No presente trabalho sdo relatados dois casos de
tumores intramedulares, um schwannoma e um
neurofibroma. A partir desses achados, é feita uma
discussdo sobre os aspectos clinicos e patologicos
desses tumores, salientado a importancia do diagnéstico
diferencial entre eles.

Quadro 1

Tipo histolégico dos tumores dos nervos cranianos e espinhais,
de acordo com a Organizagdo Mundial de Saide'’

1- Schwannoma (neurinoma, neurilemoma)
1.1 Celular

1.2 Plexiforme

1.3 Melanético

2- Neurofibroma

2.1 Circunscrito (solitario)

2.2 Plexiforme

3- Tumores malignos da bainha do nervo periférico (TMBNP) (sarcoma
neurogénico, neurofibroma anaplasico, schwannoma maligno)
3.1 Epitelioide

3.2 TMBNP com diferenciagao epitelial e/ou mesenquimal divergente
3.3 Melandtico

Relato dos casos

Caso 1: A.L.C., sexo masculino, feoderma, 25 anos
de idade, pedreiro, admitido no Servigo de Neurologia
e Neurocirurgia do Hospital Universitario Santa Casa
de Belo Horizonte, apresentando quadro de paraplegia

Arq Bras Neurocir 18(1): 55-61, 1999

crural espastica e diparesia acentuada, com predominio
distal nos membros superiores, além de disturbios
esfincterianos. O quadro teve instalagdo progressiva,
iniciando-se aproximadamente 18 meses antes da
internagdo e evoluindo de forma insidiosa. Inicial-
mente, o paciente padecia de dor na coluna cervical
que se irradiava para o membro superior esquerdo. A
dor cervical foi piorando progressivamente e, apds dois
meses, percebeu fraqueza do membro inferior
esquerdo. A seguir, foi acometido o membro inferior
contralateral e, finalmente, as regides distais dos mem-
bros superiores.

Ao exame fisico, constatou-se auséncia de movi-
mentos voluntarios nos membros inferiores, que se
encontravam em extensao, ¢ hiperreflexia osteotendinea,
com auséncia dos reflexos cutdneos-abdominais. O sinal
de Babinski estava presente bilateralmente, além de
clonus dos pés e rotulas. Apresentava anestesia
superficial e profunda com nivel em T1. Nos membros
superiores, existia exacerbagdo do reflexo dos dedos. A
fungdo esfincteriana estava alterada, havendo urgéncia
miccional e polacitria, além de constipagao intestinal.

O exame de liquor mostrou aumento de proteinas
(120 mg/dL), sem outras alteragdes. O estudo mielo-
grafico mostrou bloqueio completo no nivel da C7-T1
com aspecto de lesdo intramedular (Fig. 1).

O paciente foi submetido a laminectomia C6-T1.
A dura-mater apresentava-se abaulada ¢ tensa. A
abertura da mesma ndo evidenciou lesdo extramedular.
Procedeu-se entdo a mielotomia mediana de 1,5 cm e
exérese total de uma massa intramedular, de limites
precisos e sangrante. As raizes ndo estavam acometidas.

O exame anatomopatologico mostrou processo
expansivo encapsulado de consisténcia duro-elastica,
coloracdo parda clara, medindo aproximadamente 3 x
2 x 2, 2 cm. A superficie de seccdo tinha aspecto

Figura 1 — Mielografia mostrando o bloqueio em C7-T1 (caso 1).
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vascularizado, de colora¢do amarelada, com focos de
degeneragdo. A analise microscopica foi realizada com
técnicas de hematoxilina-eosina, acido periddico de
Schiff e tricomico de Gomori. Foram realizadas técni-
cas de imuno-histoquimica mediante o método PAD
(peroxidase-antiperoxidase) para proteina S100 (Fig.
2). O aspecto do tumor era de uma les@o encapsulada,
bem delimitada, com areas em que as células tumorais
formavam grupos entrelagados de elementos espicu-
lares, de nucleos escuros e fusiformes, havendo for-
macdo em paligada configurando o padrdo Antoni A
(Fig. 3). Em outras regides, o padrao era mais disperso
sem as caracteristicas do antecessor, apresentando
focos de degeneracdo microcistica e perda da dispo-
sicdo em palicada, com células ovais, citoplasma
amplo, configurando o padrdo Antoni B. Por meio da
imuno-histoquimica comprovou-se a marcagdo das
células tumorais por parte da proteina S-100, indicando
a sua origem a partir das células de Schwann. Tratando-
se portanto de um schwannoma.

Fxgura 2 - Coztc lnstolégwo mostrando o aspecto
caracteristico em redemoinho e a marcagdo histoquimica das
células Schwann (Proteina S100 — Método PAP — x256).
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Fzgura 3 Corte bzstolégxco mosmmdo, a esquerda, o padrio
Antoni A e, a direita, o Antoni B (HE — x256).

Schwannoma e neurofibroma intramedular

Arq Bras Neurocir 18(1): 55-61, 1999

O paciente recuperou progressivamente a forga dos
membros inferiores e superiores, chegando a deambular
com auxilio e suporte fisioterapico até o momento da
alta hospitalar. Como seqiiela, observou-se uma sindro-
me de Claude Bernard-Horner esquerda, associada a
paresia, hipotrofia e hipotonia de pequenos musculos
da mao esquerda e arreflexia cubital. Além disso, restou
hipoestesia tatil e térmica do quinto dedo e da face
medial da mao esquerda, configurando a sindrome de
Déjerine-Klumpke.

No vigésimo dia pos-operatorio, o paciente recebeu
alta em boas condigdes, sendo encaminhado a fisio-
terapia.

Caso 2: M.F,, sexo masculino, leucoderma, 24 anos
de idade, ajudante, que ha 10 dias da internagdo
comegou a sentir dor na regido cervical, irradiando para
0s membros superiores, paraparesia progressiva, de
carater assimétrico, mais acentuada no membro inferior
direito, além de parestesias do tipo “formigamento”
nos membros inferiores, hipoestesia abaixo de T4 ¢
distarbios esfincterianos.

Apresentava apenas uma mancha do tipo “café com
leite”, pequena, na regido periumbilical, sem outros
estigmas. O restante do exame geral ndo evidenciou
alteragdes. Ao exame neurologico, evidenciou-se, nos
membros inferiores, hiperreflexia bilateral, paraparesia
desproporcional, mais acentuada a direita. O exame
da sensibilidade mostrou hipoestesia superficial e
profunda com nivel sensitivo em T5-T6. Apresentava
reten¢do urinaria, sem alteragdo do habito intestinal.

O liquor mostrou-se xantocrémico, com aumento
de proteinas (405 mg/dL), principalmente as custas de
globulinas. A mielografia havia bloqueio completo ao
nivel de T1-T2, sugerindo lesdo expansiva intradural
e intramedular. A mielotomografia computadorizada
mostrou massa de partes moles de localizacao
intramedular, no nivel de T2 com extensao cranial até
C3, promovendo alargamento simétrico e difuso da
medula e condicionando bloqueio parcial a passagem
do contraste. A ressondncia magnética, observou-se a
presenca de alargamento difuso e simétrico do canal
espinhal (C6-T2), ocupado por grande massa tecidual
fusiforme em situacdo intradural e intramedular (Fig.
4), caracterizando-se por isointensidade em T1 e
hipointensidade em T2, intensificando-se leve e
homogeneamente com gadolinio. Notou-se, ainda,
alteragdo do sinal do parénquima medular nos niveis
C4-CS5 e T3-T4, inferindo edema e/ou gliose reacional
(Fig. 4).

O paciente foi submetido a laminotomia cérvico-
toracica (C6-T2), evidenciando-se dura-mater tensa e,
logo ap6s sua abertura mediana, observou-se a medula
com anormalidades. Havia uma massa endurecida,
pouco hemorragica, exteriorizando-se, com defor-
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Figura 4 — RM mostrando lesio intramedular de C6 a T2.

magdo da medula, estendendo-se de C6 a T1, com
presenca de algumas fibras nervosas normais ao fundo
e lateralmente ao campo operatorio. A lesdo era de
dificil dissec¢@o, volumosa, compreendendo quase a
totalidade do campo cirtrgico, com aproximadamente
5 cm em seu maior didmetro. Foi realizada exérese
completa da lesdo. Havia presenca de poucas fibras
nervosas que foram preservadas ao final da cirurgia.

O exame anatomopatolégico mostrou lesdo
expansiva, encapsulada, de consisténcia bastante
endurecida, parda clara, medindo 5 x 4 x 2 cm. A
microscopia (hematoxilina-eosina) mostrou células
neoplasicas, de aspecto benigno, com fasciculos
nervosos de diversos tamanhos, separados por tecido
conjuntivo fibroso, moderadamente vascularizado, com
tecido fibroadiposo e estroma frouxo (Fig. 5). Tratando-
se portanto de um neurofibroma plexiforme.

Durante o periodo pds-operatorio evoluiu satisfa-
toriamente. O paciente recebeu alta hospitalar apre-
sentando paraplegia flacida, simétrica, sem déficits em
membros superiores, sem retencdo ou incontinéncia
urindria, com retencao fecal e nivel sensitivo em T3.
Foi encaminhado a fisioterapia. Apos 18 meses da inter-
vengdo cirurgica, o paciente encontrava-se deam-
bulando com o auxilio de aparelhos, apresentando para-
paresia crural, simétrica, grau II, sinal de Babinski bila-
teral, clonus patelar bilateral, hiperreflexia patelar e
aquiléia, além de difusdo de reflexos bilateralmente.
O exame sensitivo mostrou hemi-hipoestesia superfi-

cial, a direita, com nivel sensitivo em T8. Negava
distarbios esfincterianos, queixando-se de impoténcia
sexual.

Discussao

A primeira descri¢o cirargica de um tumor intra-
espinhal foi feita por Vitor Horsley, em 18882 Entre-
tanto, a primeira remog¢ao de um tumor intramedular
bem sucedida foi realizada por von Eiselberg, em 1907.
Em 1952, Kernohan descreveu o primeiro caso de
schwannoma intramedular'?.

Ainda hoje, é desconhecida a génese dos tumores
das células de Schwann no interior do tecido medular,
no qual ndo existem tais células e no qual a fungdo de
mielinizagdo ¢é realizada pelos oligodendrocitos'.
Mallory, em 1920, Penfield, em 1927, ¢ Tarlov, em
1940 (citados por Ramamurthi®?), sugeriram que o
tecido conjuntivo das fibras nervosas seja a origem dos
schwannomas.

Os neurofibromas sdo compostos de células de
Schwann, fibroblastos e células perineurais embebidas
em matriz colagenosa®'. Pela observagdo da membrana
basal pela microscopia eletronica, evidenciou-se a
origem desses tumores a partir das células de Schwann,
tendo em vista que os fibroblastos ndo possuem
membrana basal”'*?. Alguns autores sugerem que esses
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Figura 5 — Corte histolégico mostrando o aspecto benigno da
lesdo, com fasciculos nervosos separados por tecido

conjuntivo fibroso, moderadamente vascularizado (HE — x50).

i

tumores se originam nos feixes nervosos que penetram
na medula acompanhando os vasos, com posterior
diferenciagdo andmala'*'"3!, Outros acreditam que tais
células poderiam se originar nas raizes nervosas e,
posteriormente, atingir o interior da medula, ou ainda
a partir de migracao de células ectopicas da crista neural
durante a vida embrionaria.

Os dados clinicos, os aspectos radiologicos e a
aparéncia macroscopica sdao raramente suficientes para
diferenciar um schwannoma de um neurofibroma®.
Baseado em achados histologicos especificos e ultra-
estruturais, a maioria dos autores, no momento, prefere
diferencia-los*618:2129,

Tanto lesdes multiplas quanto solitarias podem
surgir na presenca ou ndo de estigmas de neurofi-
bromatose®. No entanto, o que algumas vezes aparenta
ser um neurofibroma espinhal solitario pode ser, na
verdade, uma lesdo prodromica da neurofibroma-
tose'®?, especialmente em jovens®’. Outros autores
tém sugerido que os neurofibromas sao lesdes caracte-
risticas da doenca de von Recklinghausen ¢ que,
mesmo quando aparentemente solitarios, devam ser
considerados como evidéncia da doenca (Quadro
2)28,29'

Deve-se considerar que alguns casos descritos na
literatura classicamente como schwannoma podem, na
verdade, tratar-se de neurofibromas e vice-versa, de
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forma que torna-se dificil determinar a verdadeira
freqiiéncia desses tumores. Hori e cols.!® observaram
sete neurofibromas entre 45 “schwannomas”, perfa-
zendo um indice de 15,6%.

Ap6s revisdo da literatura, foram encontrados
apenas 26 casos de schwannoma intramedu-
lar2,3,10,12,l4,16,17,l9,20,22,25,26,27,32,33,37,39. OS neurofibromas
intramedulares sdo mais raros ainda, apenas 13 casos
publicados7,8,23,29,31,37,40.

O schwannoma intramedular ¢ habitualmente
caracterizado por lesdo unica, eventualmente multipla,
predominando no sexo masculino, com pico de
incidéncia entre a quarta e quinta décadas de vida. As
regides mais acometidas sdo cervical, toracica e lombar,
em ordem decrescente, sendo a localizagdo posterior a
usual?. Os neurofibromas séo também mais comuns na
regido cervical (66%)*".

As alteragdes vistas na radiografia simples do canal
espinhal dependem das caracteristicas de crescimento
do tumor, mais que da natureza. Em cerca de 50% dos
casos ha alteragdes que incluem alargamento da
distancia interpedicular e do canal espinhal, além de
retificagdo da margem posterior dos corpos vertebrais.
A mielografia mostra, de maneira mais definida, a
localizag@o do tumor e pode confirmar se trata-se de
uma lesdo intramedular ou ndo. A tomografia compu-
tadorizada (TC) mostra detalhes em relacdo a locali-
zacdo e, em alguns casos, pode demonstrar a consis-
téncia da lesdo, cistica ou solida. A angiografia espinhal
ndo tem sido de valor para o diagnostico ou para dife-
renciacdo histologica, exceto no diagndstico diferencial
com os hemangioblastomas.

Segundo Takamoto®, a ressonancia magnética
(RM) permite, pré-operatoriamente, diagnosticar os
schwannomas, neurofibromas, meningeomas ¢ heman-
gioblastomas. Nos neurofibromas, a imagem em T1
mostra sinal ligeiramente maior que os musculos e em
T2, sinal aumentado, com muitas areas centrais de sinal
diminuido. Apos a inje¢@o de gadolinio o tumor apre-
senta espessamento periférico, brilhante, com contraste
irregularmente distribuido em sua porgédo central’>. Tais
achados especificos dos neurofibromas devem-se a rica

Quadro 2
Caracteristicas clinicas dos schwannomas e neurofibromas espinhais®®

Caracteristica
Associagdo com neurofibromatose
Média de idade
Distribui¢do espinhal
Multiplo

Proporgao dos tumores espinhais

Schwannoma

NF2 — incomum

Neurofibroma
NF1 - freqiiente

5* década 4* década

Esporadica

Predominante cervical

Incomum Comum na NF1

3,5%

NF1 - Neurofibromatose tipo 1 (Doenga de von Recklinghausen).
NF2 - Neurofibromatose tipo 2.
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matriz de proteoglicanos, areas de degeneragdo
mixoide e proliferagdo do tecido fibroconectivo, além
de hiperplasia do estroma vascular. Entretanto, Nicoletti
e cols.?’ relatam que nem a TC nem a RM podem
diferenciar os tipos histologicos dos tumores intrame-
dulares.

Deve-se também ter em mente diante de tais casos
apossibilidade de tratar-se de gliomas, particularmente
o0 astrocitoma pilocistico, “schwannose”, meningeoma,
ependimoma, cisto dermoide, tumores epidermoides,
lipoma, malformagdes arteriovenosas, aracnoidite
cronica cistica, cisticercose, paracoccidioidomicose ¢
a esquistossomose 2.

Em relacdo a abordagem cirargica ha também con-
trovérsias, sendo alguns autores defensores de uma
abordagem conservadora com remog¢do parcial do
tumor, enquanto outros preferem uma extensa expo-
si¢do e excisdo radical com preservagao dos nervos*2,
Apesar de nossa pouca experiéncia nesse tipo de
patologia, acreditamos que se deve fazer a exérese
total da lesdo, em virtude de tratar-se de uma lesdo
benigna.

No estudo realizado por Hu & Huang'!, em 1992,
observou-se recuperagdo completa em 30% dos casos,
parcial em 52% e piora ou morte em 18% dos pacientes
submetidos a cirurgia radical. Stein**, em 1982, relatou
que dos 32 pacientes operados, sete apresentaram piora,
no entanto, nio houve 6bito. E importante no pré-
operatorio pesquisar disturbios de coagulagdo ¢
problemas pulmonares, especialmente nos casos de
lesdes cervicais. O uso de corticéides pode, eventual-
mente, ser benéfico. No presente trabalho foi utilizado
o protocolo de NASCIS II no per e pos-operatorio.

Conclusao

Conclui-se que, além do interesse tedrico em dife-
renciar um schwannoma de um neurofibroma, existe,
também, a importancia clinica do prognoéstico, pois
enquanto a malignidade pode ser praticamente excluida
nos schwannomas, ¢ extremamente rara nos neuro-
fibromas solitarios, ela é muito comum nos neurofi-
bromas multiplos'®>-3,
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