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Resumo

Palavras-chave
> neurotecoma
= ombro
= tumor

Abstract

Neurotecomas, também conhecidos como mixomas da bainha neural, sdo tumores
benignos raros da bainha neural afetando mais comumente a cabeca, bracos e ombros
de mulheres entre 20 e 40 anos de idade. Devido a baixa prevaléncia e quadro clinico mal
definido, essas lesoes sdo raramente consideradas no diagnéstico diferencial de tumores
cutaneos. Relatamos o caso de uma mulher de 24 anos de idade que procurou atendimento
em 2016 relatando dor moderada por mais de um ano e limitacdo dos movimentos do
ombro esquerdo. Ao exame, foi constatada restricao da mobilidade dessa articulagdo e uma
ressonancia magnética revelou imagem multilobular com aumento de sinal em T2 na
regiao quadrilateral, aparentando invasdo da regidao cortical do imero subjacente. A
histopatologia de uma bidpsia incisional mostrou lesdo composta por tecido conjuntivo
frouxo, sem sinais de invasao, figuras de mitose ou atipias. Foi realizada excisdo completa da
lesdo e o diagnéstico de neurotecoma foi confirmado ap6s andlise histopatolégica que
incluiu painel imunohistoquimico. A revisdo de 18 meses, a paciente estava assintomatica
com recuperagdao completa do movimento e sem evidéncia de recidiva da lesao.

Neurothekeomas, also known as neural sheath myxomas, are rare benign tumors of the
neural sheath affecting most commonly the head, arms and shoulder of women in their
2"4 and 3" decades of life. Due to the low prevalence and undefined clinical picture,
they are hardly considered in the initial differential diagnosis of skin tumors. We report
the case of a 24 year-old woman who was seen in 2016 reporting > 1 year of moderate
pain and limited mobility of her left shoulder. Clinical evaluation revealed restricted
mobility of the affected shoulder and nuclear magnetic resonance imaging showed a
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T2-weighted contrast-enhanced multilobular mass in the quadrilateral area apparently
invading the adjacent humeral cortical region. Histopathology of a needle sample
material revealed loose fibroconnective tissue with no signs of invasion, mitosis or
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Introducao

0 neurotecoma é um raro tumor da bainha neural que acomete a
pele, também conhecido como mixoma da bainha neural. Ori-
gina-se do endoneuro de nervos periféricos, sendo caracterizado
por abundante matriz mucoide. Devido a sua raridade e carater
frequentemente ndo invasivo, os neurotecomas dificilmente sdo
lembrados como possibilidade diagnéstica, o que nos motivou a
preparar o presente relato de caso.' Habitualmente, apresentam-
se como nodulos fibroelasticos localizados na pele, em regides da
cabeca, pescoco e membros superiores.'+?

Relato do Caso

A paciente tinha 24 anos quando procurou atendimento em
agosto de 2016, com queixa de dor moderada, que havia se
agravado nos 2 dltimos meses, e restricdo progressiva da
amplitude de movimento em seu ombro esquerdo, ao longo
de 1 ano. Ndo havia histéria de movimentos repetitivos ou
trauma local, bem como queixa de manifestacdes sistémicas.
A histéria familiar era negativa para acometimentos muscu-
loesqueléticos relevantes e ndo havia comorbidades. Fazia
uso de analgésicos diariamente, por conta prépria. Ao exame
fisico do ombro esquerdo, encontrava-se leve limitagao da
rotacdo externa, ativamente atingindo 60°, mantendo eleva-

atypical figures. Successful surgical excision was performed and the diagnosis of
neurothekeoma was confirmed after detailed histopathology, including immunohis-
tochemistry. The patient was asymptomatic at 18 months of follow-up, with full
recovery of shoulder movement and no signs of relapse.

¢do no plano da escapula e rotagdo interna normais. Os testes
para avaliacdo do manguito rotador foram normais e o exame
neurovascular era normal. O estudo radiografico do ombro
acometido foi normal (~Figura 1) e a ressondncia nuclear
magnética (RNM) revelou massa lobular sélida, inespecifica
(3,3 x 2,6 x 1,7 cm), ocupando o espaco quadrilateral, adja-
cente a cortical umeral, com aparente impressdo de invasi-
vidade (~Figura 2). Uma cintilografia 6ssea ndo mostrou
captacdo na area da lesdo.

Foi realizada biépsia incisional, cuja analise se mostrou
inconclusiva, sendo indicada ressec¢do completa da lesdo,
que foi realizada em abril de 2017. A analise histopatol6gica
do material ressecado, ap6s coloracdo por Hematoxilina-
Eosina (H&E), revelou células em formato fusiforme com
arranjo estoriforme, sem figuras de atipia, formando nédulos
com estroma de colageno, de aspecto plexiforme, e alguns
focos epitelidides, sendo impossivel definir a histogénese
(~Figura 3).

A imunohistoquimica para proteina S100 e para o anti-
geno epitelial de membrana (EMA) foi positiva em areas de
proliferagdo de células fusiformes, associada a positividade
para marcacdo do antigeno CD68 e para expressao de actina
de musculo liso (SMA). O indice de proliferacdo celular,
avaliado pela marca¢do com o antigeno K;-67, foi < 1%. A
andlise dos dados clinicos e de imagem, associados a

Fig. 1 Radiografias pré-cirlirgicas em posicdo anteroposterior (A) do ombro e perfil (B) da escapula esquerda.
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Fig. 2 Imagem de ressonancia nuclear magnética do ombro esquerdo em T2 em posi¢ao sagital (A), coronal obliqua (B) e axial com supressdo de gordura
(C) mostrando massa lobular com septacdes internas, de contornos bem definidos, sem sinais de invasdo, na regido proximal da diafise humeral.

Fig. 3 Aspecto histolégico da massa excisada, mostrando predomi-
ndncia de células fusiformes (seta) e outras com aspecto epitelidide
(cabeca de seta); ndo ha sinais de atipia ou de figuras mitéticas
(coloragao por H&E; Original x100).

avaliagdo histopatoldgica, levaram a conclusdo diagnéstica
de se tratar de neurotecoma.

Apdbs 18 meses do procedimento cirirgico realizado, a
paciente estava assintomatica, sem limita¢do dos movimen-
tos do ombro esquerdo, e uma RNM da regido acometida ndo
mostrou recidiva da lesdo (~Figura 4).

Histopatologia

0 exame histopatolégico foi realizado na rotina, com o material
de ressecc¢do sendo incluido em parafina, seguindo-se colora-
¢do de cortes de 4-pm por H&E. A andlise da imunohistoqui-
mica foi realizada usando aparelho Ventana Benchmark
(Ventana Medical Systems, Tucson, AZ, EUA) apés desparafi-
nizacdo com tampdo EZprep (Ventana Medical Systems, Tuc-
son, AZ, EUA) (04 minutos). A recuperacdo antigénica foi feita
com tampdo Cell Conditioning (Ventana Medical Systems,
Tucson, AZ, EUA) (30 minutos; pH 8.4) seguido por banho
com tampdo de reacdo e amplificagdo com reagentes Ultra-
View, Hematoxilina e Bluing (Ventana Medical Systems, Tuc-
son, AZ, EUA). Foi utilizado o seguinte painel de anticorpos
primdrios na andlise imunohistoquimica: S100 (Clone S1/61/
69 1:1000; Leica Biosystems, Buffalo Grove, IL, EUA), EMA (E29
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1:5000; CellMarque, Darmstadt, Alemanha), CD34 (QBEnd/10
Ready-to-use; Roche, Sdo Paulo, SP, Brasil), CD68 (514h12
Ready-to-use; Roche, S3do Paulo, SP Brasil), SMA (1A4
1:5000; CellMarque,; Darmstadt, Alemanha) e Ki67 (SP6
1:300; CellMarque, Darmstadt, Alemanha).

Discussao

Neurotecomas estdo tipicamente restritos a pele e tecido
subcutdneo, sendo o acometimento do recesso axilar incomum.
Mais de 35% dos neurotecomas estdo localizados nos membros
superiores’ e a idade de acometimento envolve desde criangas
de 15 meses de vida até idosos com 84 anos, com média etaria
de 18 anos de idade. Usualmente, as lesdes medem ~ 1,2 cm de
diametro. Trauma local e uso de estrogénio foram propostos
como fatores desencadeantes, possivelmente devido a predo-
minancia em pacientes do sexo feminino.'

0 aspecto histolégico pode ser classificado como mixdide,
celular ou misto, baseado, respectivamente, na predominancia
celular, presenca de mucina ou matriz mix6ide. A distin¢ao
entre neurotecoma e mixomas de bainha neural ainda ndo esta
bem estabelecida.>** Marcadores imunohistoquimicos podem
ajudar a discriminar os subtipos dos neurotecomas, tais como:
proteina S100, proteina acidica glial (GFAP), receptor do fator de
crescimento ceural e antigeno especifico de Melanoma (-
NKI/C3, K;-M1p). A coloracdo para proteina A6 S100 tem forte
marcacdo no subtipo celular. Histologicamente, os neuroteco-
mas devem ser discriminados de outros tumores fibrohistio-
citicos, como os fibromixomas.*® A indicacio de resseccio
cirGrgica em tumores benignos inclui a localiza¢gdo em areas
que podem restringir a mobilidade e/ou limitar a fungdo. A dor
e a limitacdo progressiva da amplitude de movimento do
ombro, bem como a imprecisao do diagnéstico apés a analise
da bidpsia incisional nesse caso justificaram a indicagdo de
excisdo cirdrgica. Lesdes > 6 cm, envolvendo tecido celular
subcutdneo, masculos e vasos sanguineos, com aspecto celular
pleomorfico, sdo considerados neurotecomas atipicos. Infiltra-
¢do marginal e alto indice mitético (> 3 por campo de grande
aumento) foram associados com o subtipo atipico. Em uma
série de 10 pacientes classificados como se apresentando com
padrdo atipico, seguidos por 5 anos, ndo houve recidiva local ou
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Fig. 4 Aspecto pos-cirtrgico do ombro esquerdo a ressondncia nuclear magnética (18 meses), com imagem em T2, em visdo coronal.

metastase levando o autor a sugerir que o aparente comporta-
mento histolégico agressivo ndo esteja associado com desfecho
clinico.”8

Neurotecomas sdo dificeis de suspeicdo antes da analise
histopatol6gica. Ndo ha relato de transformacdo maligna ou
metastase. Pode haver recorréncia local, apesar de incomum,
particularmente nos tumores classificados como de padrao
celular. A excisdo cirtirgica completa, com margem de segu-
ranca de alguns milimetros, é a abordagem apropriada.
Aparentemente, lesdes agressivas tém motivado resseccdo
com margens maiores, mas ndo ha dados a suportar essa
abordagem. Os fatores de risco propostos para recidiva do
neurotecoma incluem: subtipo mixéide, género feminino,
localizagdo na cabeca, paciente mais jovem, comprometi-
mento marginal e auséncia de tecido adiposo no material
ressecado. Presenca de células atipicas e ntimero de figuras
mitéticas ndo estdo associados com recidiva.’

A despeito de serem raros, 0s neurotecomas precisam ser
lembrados como possibilidade diagnéstica em lesdes que
acometam cabega e pescoco, posto que a remocdo cirtrgica
precoce é o tratamento usualmente curativo.

O fato de ter ocorrido no recesso axilar, com queixas
relacionadas a dor no ombro, justifica o presente relato de
caso, alertando para a necessidade de avancar na investigacao
por imagem, como realizado. Em casos semelhantes, pode
ocorrer atraso no diagnéstico, por confusdo com causas mais
frequentes de dor no ombro tais como capsulite adesiva ou até
doenca do manguito rotador, particularmente se considerar-
mos a dificuldade de acesso a RNM no servico ptblico. O
planejamento operatério adequado contribuiu para uma inter-
vencdo cirtirgica bem-sucedida, de sorte que a paciente se
recuperou sem apresentar qualquer sequela funcional.

Conflito de Interesses
Os autores ndo declaram ndo haver conflito de interesses.

Agradecimento
Agradecemos ao laboratério Argos Patologia Clinica, Forta-
leza, CE, Brasil, 60175-047, pelo processamento histolégico.

Referéncias

1 Fetsch JF, Laskin WB, Hallman JR, Lupton GP, Miettinen M.
Neurothekeoma: an analysis of 178 tumors with detailed immu-
nohistochemical data and long-term patient follow-up informa-
tion. Am J Surg Pathol 2007;31(07):1103-1114

2 Hornick JL, Fletcher CD. Cellular neurothekeoma: detailed cha-
racterization in a series of 133 cases. Am ] Surg Pathol 2007;31
(03):329-340

3 Stratton ], Billings SD. Cellular neurothekeoma: analysis of 37
cases emphasizing atypical histologic features. Mod Pathol 2014;
27(05):701-710

4 Fetsch JF, Laskin WB, Miettinen M. Nerve sheath myxoma: a
clinicopathologic and immunohistochemical analysis of 57 mor-
phologically distinctive, S-100 protein- and GFAP-positive,
myxoid peripheral nerve sheath tumors with a predilection for
the extremities and a high local recurrence rate. Am J Surg Pathol
2005;29(12):1615-1624

5 Plaza JA, Torres-Cabala C, Evans H, Diwan AH, Prieto VG. Immuno-
histochemical expression of S100A6 in cellular neurothekeoma:
clinicopathologic and immunohistochemical analysis of 31 cases.
Am ] Dermatopathol 2009;31(05):419-422

6 Sheth S, Li X, Binder S, Dry SM. Differential gene expression
profiles of neurothekeomas and nerve sheath myxomas by
microarray analysis. Mod Pathol 2011;24(03):343-354

7 Campanati A, Brandozzi G, Sisti S, Bernardini ML, Offidani AM.
Atypical neurothekeoma: a new case and review of the literature.
] Cutan Pathol 2007;34(05):435-437

8 Busam KJ, Mentzel T, Colpaert C, Barnhill RL, Fletcher CD. Atypical
or worrisome features in cellular neurothekeoma: a study of 10
cases. Am ] Surg Pathol 1998;22(09):1067-1072

Rev Bras Ortop  Vol. 55 No. 6/2020

807



