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Resumo

As neoplasias de origem neurais representam 8% e 12% de todas as neoplasias de tecidos moles malignas e benignas,
respectivamente. Nesse conjunto estdo inseridos os tumores da bainha do nervo periférico (TBNP), um grupo
relativamente raro de doencas que séo classificadas de acordo com as caracteristicas especificas de diferenciacéo,
componentes celulares e matriz extracelular. Neurofibroma e schwannoma sdo exemplos de lesdes pertencentes a esse
grupo. O objetivo desse estudo é apresentar um caso clinico de uma paciente, sexo feminino, 60 anos de idade,
diagnosticada com lesdo central na regido de corpo mandibular direito. A lesdo foi descoberta apds exame de rotina
para reabilitacdo protética e, ap6s biopsia incisional, obteve-se diagnoéstico inicial de schwannoma. O tratamento
proposto foi uma ressec¢cdo marginal, por meio da instalacdo de placa de reconstrugdo de 2,4mm e enucleacdo da
lesdo. Uma biopsia excisional foi entdo solicitada onde se obteve como diagnéstico final neurofibroma. A paciente
apresentou resposta satisfatoria ao tratamento, sem sinais de recidiva. Embora o diagnostico decisivo de neurofibroma
seja baseado em achados histoldgicos, lesGes como schwannoma devem ser incluidas como diagnéstico diferencial
histoldgico, o que pode dificultar o diagndstico definitivo. Nesse sentido, caracteristicas peculiares do schwannoma e
neurofibroma, seus comportamentos imunoistoquimicos e suas semelhangas sd0 necessarios para tracar suas
repercussdes no estabelecimento do diagndstico. Ainda que ndo haja diferenca no tratamento, tais lesdes podem estar
associadas a sindromes diferentes, o que torna necesséria sua diferenciacdo final, especificamente para os casos em
que haja davida.

Palavras-chave: Schwannoma; Neurofibroma; Diagnostico.

Abstract

Neoplasms of neural origin represent 8% and 12% of all malignant and benign soft tissue neoplasms, respectively. In
this group, tumors of the peripheral nerve sheath (TBNP) are inserted, a relatively rare group of diseases that are
classified according to the specific characteristics of differentiation, cellular components and extracellular matrix.
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Neurofibroma and schwannoma are examples of lesions belonging to this group. The objective of this study is to
present a clinical case of a female patient, 60 years old, diagnosed with a central lesion in the region of the right
mandibular body. The lesion was discovered after a routine examination for prosthetic rehabilitation and, after
incisional biopsy, initial diagnosis of schwannoma was obtained. The proposed treatment was a marginal resection,
through the installation of a 2.4mm reconstruction plate and enucleation of the lesion. An escisional biopsy was then
requested where neurofibroma was obtained as the final diagnosis. The patient had a satisfactory response to
treatment, with no signs of recurrence. Although the decisive diagnosis of neurofibroma is based on histological
findings, lesions such as schwannoma should be included as a differential histological diagnosis, which can hinder the
definitive diagnosis. In this sense, peculiar characteristics of schwannoma and neurofibroma, their
immunohistochemical behaviors and their similarities are necessary to trace their repercussions in establishing the
diagnosis. Although there is no difference in treatment, such injuries may be associated which makes their final
differentiation necessary, specifically for cases in which there is doubt.

Keywords: Schwannoma; Neurofibroma; Diagnosis.

Resumen

Las neoplasias neurales de origen neural representan el 8% y el 12% de todas las neoplasias malignas y benignas de
tejidos blandos, respectivamente. En este conjunto se insertan los tumores de la vaina del nervio periférico (TBNP),
un grupo relativamente raro de enfermedades que se clasifican segun las caracteristicas especificas de diferenciacion,
componentes celulares y matriz extracelular. El neurofibroma y el schwannoma son ejemplos de lesiones
pertenecientes a este grupo. El objetivo de este estudio es presentar el caso clinico de una paciente de 60 afios
diagnosticada de lesién central en la region del cuerpo mandibular derecho. La lesion fue descubierta tras un examen
de rutina para rehabilitacién protésica y, tras biopsia incisional, se obtuvo el diagndstico inicial de schwannoma. El
tratamiento propuesto fue una reseccion marginal, mediante la instalacion de una placa de recontruccion de 2,4 mmy
enucleacién de la lesion. Luego se solicité una biopsia por escision donde se obtuvo como diagnostico final
neurofibroma. El paciente tuvo una respuesta satisfactoria al tratamiento, sin signos de recidiva. Aunque el
diagnostico decisivo de neurofibroma se basa en hallazgos histolégicos, lesiones como el schwannoma deben incluirse
como diagnéstico histologico diferencial, que puede dificultar el diagndstico definitivo. En este sentido, las
caracteristicas peculiares del schwannoma y neurofibroma, sus comportamientos inmunohistoquimicos y sus
similitudes son necesarias para rastrear sus repercusiones en el establecimiento del diagndstico. Aungue no existe
diferencia de tratamiento, dichas lesiones pueden estar asociadas a diferentes sindromes, lo que hace necesaria su
diferenciacion final, especificamente para los casos en los que existe duda.

Palabras clave: Schwannoma; Neurofibroma; Diagnostico.

1. Introducéo

Neoplasias pertencentes ao grupo dos tumores que envolvem o nervo periférico apresentam representatividade de 8%
a 12% das lesdes de tecido moles de natureza neoplasica, sendo esses nimeros expressivos para as formas malignas e benignas
desses tumores, respectivamente. Os tumores da bainha do nervo periférico, TBNP, sdo lesdes relativamente raras e séo
classificadas de acordo com as caracteristicas especificas de diferenciacdo, componentes celulares e matriz extracelular. A
OMS define as doencas pertencentes ao grupo das TBNP, a saber: neuroma traumatico, neurofibroma, schwannoma, neuroma
encapsulado em palicada, tumor de células granulares, mixoma da bainha neural (neurotaqueoma) e perineurioma, além do
tumor maligno da bainha do nervo periférico (Franco, 2012).

Schwannoma ou neurilemoma é uma neoplasia benigna que se origina das células de schwann. Embora incomum,
apresenta prevaléncia de 25% a 48% de todos os casos na regido de cabeca e pescoco. Achados importantes como
neurilemomas bilaterais do nervo vestibulococlear caracterizam uma condicéo hereditaria: a neurofibromatose tipo Il (NF2)
(Neville, 2009). Esse tumor pode acometer qualquer idade sem predilecdo por sexo e/ou etnia, porém apresenta maiores
frequéncias entre a 4° e 6% década de vida e maiores incidéncias em mulheres (Drumond, 2018).

Schwannomas séo tumores raros e compreendem apenas 11% dos tumores da bainha do nervo periférico na boca. A
lingua tem sido descrita como o sitio anatdmico mais comum dos schwannomas intraorais (Melo, 2015).

De maneira geral, os schwannomas apresentam caracteristicas peculiares quanto ao seu padrdo histopatolégicos, a
destacar seu arranjo em palicada de células fusiformes, corpos de Verocay, com membrana basal reduplicada e processos
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citoplasmaticos (padrdo antoni A). Além desses, areas de estroma frouxo e mixomatoso com menos células fusiformes e mais
desorganizado (padrdo antoni B), sdo observadas (Melo, 2015).

Neurofibromas s@o neoplasmas benignos de tecido nervoso ndo-encapsulados, sendo as neoplasias mais comuns em
nervos periféricos. Sdo derivados das células de Schwann, dos fibroblastos perineurais ou de ambos (Martorelli, 2009; Broly,
2019; Sekhar, 2019). Afetam principalmente a pele, mas lesdes na cavidade oral ndo sdo incomuns e quando estas ocorrem,
afetam principalmente a lingua, mucosa jugal e mucosa gengival. Sdo raras as ocasifes em que os neurofibromas aparecem
central ao 0sso, nesses casos imagens radiograficas se apresentam com padrdes de radiolucidez, unilocular ou multilocular, ou
pode ser bem ou mal definida. Os neurofibromas podem ocorrer na forma solitaria ou mdltipla, sendo neste ultimo caso,
associados a neurofibromatose tipo | (doenca de Von Recklinghausen). Os tumores solitarios sdo mais comuns em adultos
jovens e se apresentam como lesBes indolores, amolecidas e de crescimento lento, que variam em tamanho, de pequenos
noédulos a grandes aumentos de volume (Neville, 2009; Aghal, 2018; Behrad, 2020).

Histologicamente, o tumor é composto de feixes entrelacados de células fusiformes com nlcleo ondulado e
quantidade variavel de material mixoide. A transformacgdo maligna dos neurofibromas solitarios € rara, no entanto, quando
associados a neurofibromatose, essa taxa eleva-se bastante (Martorelli, 2009).

O diagnostico decisivo de schwannoma é baseado em achados histoldgicos, contudo, lesdes como neurofibroma,
tumores fibrosos solitarios, miofibromas e outros tumores com células fusiformes devem ser incluidos como diagndstico
diferencial histolégico (Melo, 2015). Em Franco (2012), o diagndstico dos TBNP pode ser feito por analise cuidadosa em
microscopio de luz; entretanto, por guardarem as mesmas origens, em alguns casos as lesfes apresentam semelhancas em suas
caracteristicas clinicas e histopatoldgicas, o que dificulta o diagndstico definitivo. Nesse sentido, os estudos imunoistoquimicos
tém sido utilizados como ferramenta para o diagndstico diferencial no qual a diferenciacdo entre os tipos tumorais dar-se-a
através da analise do padrdo de expressdo imunoistoquimica de determinadas proteinas em cada neoplasia, a citar: S-100 e a
CD57.

O presente trabalho tem como objetivo a apresentacdo de um caso clinico de uma lesdo central na regido posterior de
corpo mandibular direito a qual apresentou, inicialmente, diagnostico de Schwannoma e depois, ap6s enucleacdo da lesdo,
Neurofibroma. Portanto, se levard em consideracdo caracteristicas peculiares dos schwannoma e neurofibroma, seus
comportamentos imunoistoquimicos, suas semelhancas e, com isso, tracar suas repercussdes no estabelecimento do diagnostico
definitivo.

2. Metodologia

Trata-se de um estudo observacional descritivo o qual objetiva apresentar, por meio de relato de caso embasado em
levantamento bibliografico, informagdes cientificas que corroboram com o tema estudado. Apresenta abordagem qualitativa e
teor descritivo a medida que contempla o que ha de mais atual acerca do assunto em consonancia aos conceitos de outrora.

A pesquisa de artigos cientificos se deu em bibliotecas virtuais como Scielo, PubMed, BVS. Foram contemplados
artigos dos ultimos 16 anos, entre 2006 e 2021, aos quais foram escolhidos aqueles semelhantes ao caso descrito para compor a
discussdo do estudo. Considerando a realidade estudada e a busca pela exposicéo de dados minuciosos, o Neville et al. (2009),
forneceu suporte metodolégico por ser citado em diversos estudos e representar um referencial tedrico para temética abordada.

Por se tratar de um Relato de Caso Clinico ndo houve necessidade de aprovagdo pelo Comité de Etica em Pesquisa da
instituicdo. No entanto, quanto as implicacdes éticas relacionadas ao relato do caso, foi autorizado pela paciente, através da
assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE), permissdo quanto ao uso de imagem e divulgacdo de
dados cientificos referente ao caso estudado para fins educacionais e de pesquisa.
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3. Relato de Caso

Paciente, sexo feminino, 60 anos, procurou o Servico de Cirurgia e Traumatologia Bucomaxilofacial de um hospital
de referéncia, em Recife/PE, com radiografia panoramica a qual evidenciava lesdo intradssea em regido posterior direita do
corpo da mandibula. Ao exame fisico facial ndo se observou assimetria em face nem aumento de volume em hemi-mandibula
direita, aspectos intrabucais normais, sem alteracdo de volume, coloracdo de mucosa normal, sem sinais de infecgédo e
assintomatica.

A Figura 1 ilustra o exame radiografico ao qual se observa imagem radioltcida, unilocular e bem delimitada em

regido mandibular posterior direita, com aproximadamente 04cm em seu maior didmetro.

Figura 1. Radiografia panordmica evidenciando leséo central em regido posterior da mandibula direita. Observa-se imagem

radiolGcida, unilocular e bem definida.

Fonte: Autores.

A andlise pré-operatoria, de inicio, levantou como hipétese diagnéstica o tumor odontogénico do tipo mixoma devido
a0 aspecto cartilaginoso do material colhido na bidpsia incisional, a conduta, no entanto, foi o envio imediato do material ao
laboratério. O tratamento proposto, portanto, constituiu-se em uma bidpsia incisional, que diagnosticou a lesdo como um
TBNP, subtipo schwannoma.

Um protétipo da mandibula da paciente foi confeccionado com o propésito de servir como estudo para pré-
modelagem da placa de reconstrugdo. O acesso cirdrgico de escolha foi o vestibular mandibular intraoral para exposicdo do
tumor, com instalagdo de placa de reconstrucdo do sistema 2.4mm pré-moldada e posterior ressec¢cdo marginal mandibular,
removendo toda a lesdo. A pega cirdrgica foi entdo encaminhada para exame histopatoldgico e teve como diagnostico
definitivo neurofibroma do tipo central. A anélise histopatolégica da pega cirdrgica foi decisiva para o diagnoéstico final, tendo
em vista suas caracteristicas clinicas, maior abrangéncia da peca analisada e pelos dados corroborativos da paciente quanto a
literatura, descartando, portanto, a necessidade da aplicacéo da anélise imunoistoquiimica para o presente caso.

A Figura 2 mostra caracteristicas histopatoldgicas corroborativas ao diagnéstico de neurofibroma. Nota-se na imagem
presenca abundante de células fusiformes em um estroma de tecido conjuntivo fibroso do tipo denso.
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Figura 2. Imagem histolégica caracteristica de neurofibroma. Fotomicrografia corada em HE, mostrando presenca de células
fusiformes com ndcleos ondulados e hipercromaticos, citoplasma esparso em um estroma composto por tecido conjuntivo

fibroso denso, corroborativo ao diagndéstico de neurofibroma.

Fonte: Autores.

As Figuras 3 e 4 mostram o prot6tipo utilizado como guia para pré-modelagem da placa de reconstrucao, favorecendo

um tempo cirdrgico mais curto, e o transoperatorio da paciente, respectivamente.

Figura 3. Cirurgia de mesa: Prot6tipo de mandibula para planejamento cirtrgico.

Fonte: Autores.

Figura 4. Transoperatorio: A) incisdo intraoral e exposicdo da area a ser osteotomizada para acesso a lesdo; B) fixagdo da
placa de sistema 2,4mm, tipo load bearing, para realizagdo da ressec¢do marginal; C) loja cirdrgica ap0s resseccdo e excisdo da

lesdo; D) lesdo enucleada; E) radiografia panoramica pés-cirirgica.
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Fonte: Autores.

No pds-operatdrio, a paciente apresentou quadro estavel, auséncias de infeccdo, deiscéncia das suturas e sinais de
recidiva. A paciente segue em acompanhamento programado para posterior reabilitacdo protética, protese dentaria.
A Figura 5 demonstra o aspecto clinico intrabucal da paciente 3 meses apds o procedimento de enucleacdo da lesdo.

Figura 5. Aspecto clinico intrabucal 3 meses apds a cirurgia.

Fonte: Autores.

4. Discussao

Os tumores benignos da bainha de nervos periféricos sdo lesGes raras representadas principalmente por schwannoma e
neurofibroma. Schwannomas e neurofibromas sdo extremamente incomuns na cavidade oral (Nascimento, 2010). As TBNP na
cavidade bucal podem se desenvolver em qualquer faixa etaria, sendo mais comum em jovens e de meia idade. Os
neurofibromas apresentam pico de incidéncia entre a terceira e a quinta década de vida, enquanto 0s schwannomas nao
ultrapassam os 40 anos, sendo comum entre a segunda e terceira década de vida. Os TBNP podem acometer qualquer regido da
cavidade bucal, os mais comumente sdo a lingua, o palato e os labios (Franco, 2012).

Os termos schwannoma e neurofibroma foram utilizados como sinbnimos no passado, no entanto, com o
desenvolvimento técnico e cientifico, essas duas lesdes foram caracterizadas como entidades patoldgicas distintas, baseadas,
sobretudo, nas diferengas clinicas, microscdpicas e genéticas. Na atualidade, a diferenciagdo no diagnostico dessas duas lesdes
se tornou importante ndo somente para identificacdo da presenca ou auséncia de sindromes, mas também para andlise de
malignidade e planejamento cirtrgico (Marocchio, 2004). Clinicamente, os neurofibromas apresentam predilecéo por pacientes
do sexo feminino, com idade superior a 40 anos. No caso reportado, os dados da paciente corroboram com os achados

literarios: género feminino, branca e 60 anos de idade.
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Schwannoma raramente ocorre na cavidade oral. Schwannomas intradsseos sdo raros (menos de 1%), mas quando
ocorrem, a mandibula é o local mais comumente afetado. A maioria dos casos relatados na mandibula tinha localizagdo mais
posterior, correspondendo ao trajeto intradsseo do nervo alveolar inferior. Nesse caso, existem 3 mecanismos pelos quais 0s
schwannomas podem envolver o 0sso: 1) um tumor pode surgir centralmente ao 0sso, 2) um tumor pode surgir dentro do canal
de nutrientes e produzir alargamento do canal, ou 3) um tecido mole ou tumor periosteal pode causar erosdo secundaria e
penetracdo no osso (Lacerda, 2006). Em raras ocasides o neurofibroma pode originar-se centralmente ao 0sso, onde pode
produzir uma imagem radiogréfica radioldcida, uniloculada ou multiloculada, que pode ser bem delimitada ou mal definida
(Neville, 2009).

A apresentacdo clinica deste caso foi um tumor indolor, localizado na hemi-mandibula direita envolvendo o nervo
alveolar inferior de uma paciente com 60 anos de idade. Radiograficamente, mostrou-se uma imagem radioldcida, unilocular e
bem delimitada, sendo, portanto, sugestiva de uma lesdo benigna. O processo teve um diagnéstico pré-operatério dificil. A
possibilidade de schwannoma ou neurofibroma intradsseo nédo foi considerada a principio devido a extrema raridade desse
subtipo. De inicio, foi levantado a hipotese de mixoma devido ao aspecto cartilaginoso do material colhido na bidpsia
incisional, a conduta, no entanto, foi o envio imediato do material ao laboratério, como ja mencionado, a fim de se obter um
direcionamento tanto para o diagndstico quanto para a forma de tratamento. O exame histopatologico, a priori, apés bidpsia
incisional, apresentou diagnostico diferencial para schwannoma, porém, ap6s ressec¢do marginal da lesdo, uma nova analise
histopatol6gica forneceu um diagnostico definitivo para o caso: neurofibroma intradsseo, corroborando para relevancia do caso
devido sua raridade de incidéncia. O diagndstico de neurofibroma foi, portanto, aceito como resultado final da lesdo, levando
em consideracdo a abrangéncia da analise da peca cirrgica em comparacdo a bidpsia incisional inicial, além dos dados
convergentes entre as caracteristicas da paciente e a literatura como ja mencionados.

De acordo com Neville (2009) O tumor do tipo neurofibroma é composto de feixes entrelacados de células fusiformes
que geralmente exibem nucleo ondulado. Estas células encontram-se associadas a delicados feixes colagenos e a quantidades
variadas de matriz mixoide. Os mastécitos tendem a ser numerosos e podem ser uma caracteristica auxiliar ao diagnostico.
Porém, a apresentacdo histolégica do neurofibroma pode variar dependendo do seu contingente de células, mucina e colégeno.
Assim, quando a lesdo tem uma maior quantidade de células de schwann formando cord@es celulares em meio a uma matriz
extracelular de coldgeno, a mesma se torna semelhante ao padrdo Antoni A dos schwannomas, podendo dificultar o
diagnostico, o que justifica a utilizacdo de andlises imunoistoquimicas (Franco, 2012). Devido ao diagnostico bem definido,
tendo se observado as caracteristicas microscopicas patognoménicas ao neurofibroma, posterior a cirurgia, ndo se fez
necessario, portanto, estudos imunoistoquimicos para o caso reportado.

Por se tratar de uma les@o bem encapsulada, o tratamento de escolha para os schwannomas é a enucleacéo cirdrgica
conservadora com acompanhamento periddico. A recorréncia é incomum. O tratamento dos neurofibromas solitarios é a
excisao cirurgica local, e a recidiva é rara (Lacerda, 2006; Neville, 2009). No entanto, O potencial para transformacéo maligna
do neurofibroma é maior do que para schwannoma. Devido a essa consideragdo e suas caracteristicas ndo encapsuladas, alguns
autores sugerem gue o neurofibroma deva receber uma excisdo mais radical (Catanhende, 2019; Catanhende, 2021).

Ainda que ndo haja diferenga no tratamento no tocante aos tumores solitarios, como reportado no caso, tais lesdes
podem estar associadas a sindromes diferentes ou apresentarem um potencial de malignidade aumentado em certos casos, o
que torna necesséria sua diferenciacdo final. No presente caso, o tratamento de escolha foi conivente & literatura. O acesso
eleito para o caso foi o vestibular mandibular, pois oferece uma menor morbidade & paciente, evita cicatriz extra-oral, favorece
uma melhor estética pds-cirdrgica, com preservacdo dos vasos faciais, além de permitir exposigdo consideravel de toda a lesao.
No entanto, devido a extensdo da lesdo, foi necessaria resseccao marginal da mandibula e, posteriormente, fixagcdo com placa

de reconstrucdo do sistema 2.4mm, obtendo-se assim, éxito cirdrgico.
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5. Consideracg0es Finais

Neurofibromas sdo exemplos de lesdes pertencentes ao grupo dos TBNP’s. O diagnostico decisivo de neurofibroma é
baseado em achados histoldgicos, contudo, lesdes como schwannomas devem ser incluidas como diagndstico diferencial
histoldgico, o que pode dificultar o diagndstico definitivo. Nesse sentido, os estudos imunoistoquimicos tém sido utilizados
como ferramenta para o diagnostico diferencial.

O caso relatado apresentou achados histologicos caracteristicos de neurofibroma, apesar de se tratar de uma lesao
neural com incidéncia minima, quanto ao padrdo central, excetuando-se nos casos associados a neurofibromatose tipo | ou
doenca de von Recklinghausen. Nesse caso, por se tratar de uma lesao solitaria e, diante dos relatos da literatura da rarissima
malignizacdo da lesdo quando solitaria e do baixo indice de recidiva, a excisdo cirlrgica foi, portanto, 0 método de tratamento
de eleicdo. Diante do diagndstico de neurofibroma, é imperiosa a investigagdo de neurofibromatose, o que se mostrou negativa
para a paciente. A paciente relatada segue no segundo ano de acompanhamento e apresenta funcdo normal do nervo envolvido
e sem sinais de recidiva.

Ainda é pequena a quantidade de trabalhos publicados acerca de neurofibromas do tipo central, principalmente pela
raridade desse subtipo além da rara incidéncia na cavidade oral. Nesse contexto, compreender as caracteristicas, semelhancas e
correlag@es sindromicas dos neurofibromas se tornam necessarias para um correto diagnostico, tratamento e progndstico. Fez-
se importante, sobretudo, a publicagdo e a complementacdo do acervo em bibliotecas virtuais sobre novas informacdes que
contribuam para elidir dividas quanto ao diagnostico diferencial dessas lesoes.
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