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Inchaco crescente indolor na palma da mao de
um menino de 4 anos: Tumor maligno da bainha
do nervo periférico

Painless Growing Swelling on the Palm of a 4-year-old
Boy: Malignant Peripheral Nerve Sheath Tumor
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Resumo

Palavras-chave

= criancga

= diagnostico
diferencial

= neoplasias de tecidos
moles

= sarcoma

Neste estudo, apresentamos um paciente do sexo masculino de 4 anos com uma
massa indolor de crescimento lento na palma da mdo esquerda ha 2 anos. Embora
os tumores musculoesqueléticos sejam raros, os tumores localizados nas maos sao
ainda mais raros em pacientes pediatricos. O fato de pouquissimos (menos de um
em cada dez) tumores serem malignos e existirem dezenas de subtipos, cada um
com tratamento diferente, mostra a importancia do manejo dessas lesdes. O
diagndstico e manejo apropriados de massas de tecidos moles, especialmente
tumores malignos insidiosos, sdo vitais. Devido a raridade dos tumores de
tecidos moles, as diretrizes adequadas para seu manejo sdo limitadas. O objetivo

deste relato é apresentar um exemplo de abordagem de um dos tumores de
partes moles.

Estudo realizado no Departamento de Ortopedia, Dr. Abdurrahman
Yurtaslan Ankara Oncology Training and Research Hospital, Ankara,

Turquia.
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Absctract

In this study, we present a 4-year-old male patient with a slowly growing painless mass

in the palm of his left hand for 2 years. Although musculoskeletal tumors are rare, hand
localized tumors are even rarer in pediatric patients. The fact that very few (less than
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Introducao

Os tumores de tecidos moles sdo muito raros e isso cria um
dilema diagnéstico significativo. Uma biépsia pode ser ftil
no diagndstico, mas geralmente é insuficiente para uma
amostragem definitiva. A variabilidade da celularidade no
exame histopatolégico orienta diagnésticos de benignos a
malignos. A lesdo tumoral pode conter por¢oes de neoplasia
celular atipica que podem passar despercebidas por bidpsia
simples.'3

Neste estudo, apresentamos um paciente do sexo mascu-
lino de 4 anos com uma massa indolor de crescimento lento na
palma da mao esquerda ha 2 anos. Este estudo foi apresentado
para discutir o0 manejo do caso ap6s colher o histérico e
examinar os achados radioldgicos e os de espécime.

Relato de caso

Um menino de 4 anos foi encaminhado a nossa clinica com
edema na face volar esquerda. Em seu histérico, sua familia
afirmou que a mdo da crianga tinha um carogo do tamanho
de grdo de bico ha 2 anos, e estava crescendo lentamente.
Soube-se que no exame de 1 ano atras foi indicada cirurgia

one in ten) tumors are malignant and there are dozens of subtypes, each with different
treatment management, shows the importance of the management of these lesions.
Appropriate diagnosis and management of soft tissue masses, especially insidious
malignant tumors, is vital. Due to the rarity of soft tissue tumors, adequate guidelines
for their management are limited. The purpose of this report is to present an example
of the approach to one of the soft tissue tumors.

em centro externo, mas os familiares da paciente nao acei-
taram. Ele ndo tinha histérico pessoal ou familiar de NF1.

Ao exame clinico, havia massa de partes moles, imével,
pulposa, na palma da mdo esquerda, levemente dolorosa a
palpacdo. A flexao dos dedos envolvidos era limitada pela
massa. Essa massa, que era indolor, apresentava dor leve com
pressio. Nenhum achado patolégico foi encontrado em
radiografias diretas (=Fig. 1). Na RM, lesdo de aproximada-
mente 4 x 1,5 x 2 cm, localizada entre o0 3° e 0 4° metacarpos
da face volar esquerda, sob a pele da face volar, adjacente ao
tenddo flexor, hipointensa em sequéncia T1 e hiperintensa na
sequéncia T2 foi detectada (~Fig. 2). Foi realizada true-cut
bidpsia, e o diagndstico foi considerado lesao fusiforme, uma
vez que apenas caldesmon e actina focal testaram positiva no
exame histopatol6gico, e ndo foi encontrada evidéncia de
malignidade. Qual seria o seu diagnéstico?

A excisdo total foi planejada. Na avalia¢do intraoperatéria,
observou-se que o tumor limitava-se a cdpsula, o nervo
mediano se dividia em ramos ao nivel do tumor e seu
ramo lateral se entrelacava com o tumor (=Fig. 2). O ramo
lateral do nervo mediano também foi sacrificado e o tumor
foi totalmente excisado.

Fig. 1 a) massa de partes moles, pastosa e imével na palma da mdo esquerda. b,c) Nenhum achado patolégico foi detectado nas radiografias

diretas.
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Fig.2 a,b,c)naRM, alesdo mede aproximadamente 4 x 1,5 x 2 cm, localizada entre 0 3° e 0 4° metacarpos da face volar esquerda, adjacente ao
tenddo flexor, hipointensa na sequéncia T1, hiperintensa na sequéncia T2. d,e) nas imagens intraoperatdrias, a lesdo parece envolver o ramo

lateral do nervo mediano.

Fig.3 a)aoexame macroscopico, massa fusiforme de partes molesde 5 x 2 x 2 cm, relativamente bem circunscrita, de coloragdo branco-creme
e consisténcia dura. b,c: Células fusiformes dispostas em feixes e fasciculos com ntcleos ondulados em citoplasma eosinofilico. Os feixes de
nervos periféricos sao observados perifericamente. d: Visao de baixo aumento de um TMBNP semelhante a hemangiopericitoma de baixo grau

com padrdo vascular ramificado tipico.

0O exame macroscopico revelou uma massa fusiforme de
tecidos moles medindo 5 x 2 x 2cm, relativamente bem
circunscrita, de cor branco-creme e consisténcia dura. Parece
que tem relacdo com nervos periféricos (~Fig. 3a).

Microscopicamente, a massa apresentava células fusi-
formes dispostas em feixes e fasciculos com ntcleos
ondulados em citoplasma eosinofilico. Feixes de nervos
periféricos foram observados perifericamente (~Fig. 3b,c).
Areas semelhantes a hemangiopericitoma de baixo grau
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foram observadas em todo o tumor com um padrdo
vascular ramificado tipico (~Fig. 3d). A taxa mitética foi
observada como 3-4/10 HPF (~Fig. 4a,b) e 50 ou mais HPFs
foram examinados antes que uma decisdo definitiva
fosse tomada. Ndo foram observadas necrose tumoral e
hemorragia.

Um extenso estudo imunohistoquimico foi feito incluindo
$100, SOX 10, NSE, CD163, B-catenina, CD57, CD99, CD34,
actina, desmina, Myo D1, miogenina, calponina, lisozima,



Fig. 4 a,b) A taxa mitética foi observada como 3-4/10 HPF. c): Imunoexpressao patcinuclear e citoplasmatica S100 (S100 x 400). d)

Imunorreatividade nuclear INI 1.

Fig. 5 O paciente encontra-se em acompanhamento sem recidiva aos 18 meses de pds-operatdrio, as funcdes da mdo sao excelentes.

ERG, Fli 1, TLE-1, EMA, INI-1, bcl2, CD57 para excluir outros
sarcomas de células fusiformes.

O tumor era imunorreativo para S-100 focalmente/
desigual. A atividade proliferativa do Ki 67 estava na faixa
de 5-8%. Nao houve perda de INI-1 (~Fig. 4¢c,d). O CD99
revelou coloracdo semelhante a um ponto citoplasmatico.

O diagndstico de tumor maligno da bainha do nervo
periférico (TMBNP) de baixo grau com padrdo vascular
semelhante a hemangiopericitoma foi feito devido ao alar-
gamento macroscopicamente fusiforme da massa, sua rela-

¢do com o nervo periférico, leve atipia de células neoplasicas,
atividade mitética, imunohistoquimicamente positividade
focal S100 e padrdo vascular semelhante a hemangioperici-
toma. Foi realizada ressec¢do do leito tumoral.

0 diagnoéstico histopatolégico foi baseado na diferencia-
¢do das células de Schwann e exclusdo de outros sarcomas de
células fusiformes.

0 exame neurovascular pés-operatério do paciente foi
normal. O caso foi discutido pela equipe multidisciplinar.
Considerando que o tumor era de baixo grau e
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completamente removido, foi planejado seguimento sem
tratamento adjuvante. O paciente estd com 18 meses com
excelentes fun¢des manuais (=Fig. 5), acompanhamento
sem recorréncia.

Discussao

Os tumores da bainha dos nervos periféricos localizados na
mado sdo raros e geralmente benignos. Os tumores malignos
da bainha do nervo periférico (TMBNP), ou schwannoma
maligno, originam-se do tecido neuroepitelial e constituem
aproximadamente 5% dos sarcomas de partes moles.*
TMBNPs na mao sdo geralmente relatados na forma de
relatos de casos ou um pequeno nimero de séries de casos.2>

Até 50% dos TMBNPs ocorrem em pacientes com neurofi-
bromatose-1 (NF-1). O diagnéstico clinico pré-operatério de
TMBNP é dificil, especialmente fora do contexto da NF-1. As
caracteristicas clinicas incluem uma massa crescente de
tecidos moles, geralmente em continuidade com o tronco
nervoso principal da extremidade superior ou inferior.>® Em
Nnosso caso, o paciente ndo tinha histéria de NF e ndo havia
outro achado clinico além de uma massa na mao da crianga.

TMBNPs localizados na mao sdo particularmente dificeis
de diagnosticar e muitas vezes sdo diagnosticados erronea-
mente. Wood et al.” relataram um caso de schwannoma
maligno originario do nervo mediano, que foi diagnosticado
erroneamente como sindrome do ttnel do carpo. No caso
relatado por Devnani et al.,? o tumor foi inicialmente diag-
nosticado erroneamente como sarcoma de Ewing e o paci-
ente recebeu quimioterapia de indu¢do. Em nosso caso, nao
houve evidéncia de malignidade no exame histopatolégico
do material de biépsia coletado no inicio, mas o sarcoma foi
diagnosticado apoés a excisdo. Houve necessidade de cirurgia
para ressec¢do do leito tumoral.

Este caso destaca a necessidade de um cirurgido estar
vigilante, a necessidade de fazer uma bidpsia e a necessidade
de resseccdo extensa de uma massa potencialmente maligna.
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Além disso, 0 manejo do tratamento, principalmente nos
sarcomas, deve ser feito por uma equipe multidisciplinar.

Nota

Este estudo é um relato de caso e esta isento da aprovagao
do comité de ética no nosso pais. Foi obtido o consenti-
mento informado por escrito do responsavel do paciente.

Suporte Financeiro
O presente estudo ndo recebeu apoio financeiro de fontes
publicas, comerciais ou sem fins lucrativos.

Conflito de Interesses
Todos os autores declaram ndo ter conflitos de interesse.
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