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Resumo

O schwannoma ou neurilenoma é um tumor raro que se desenvolve nas células de
Schwann, na bainha dos nervos periféricos, tem crescimento lento, e pouca ou nenhuma
sintomatologia, passando despercebido por um longo periodo. A finalidade deste
trabalho é relatar dois casos de schwannoma maligno do retroperiténio, observados e
tratados em nosso Servigo, bem como uma breve revisdo da literatura a respeito

desta patologia.
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INTRODUCAO

Os schwannomas ou neurilenomas séo
tumores incomuns, que se desenvolvem na bainha
dos nervos periféricos, onde ha células de Schwann;
tem crescimento lento e causam pouca ou nenhuma
sintomatologia, o que faz com que esses tumores
passem despercebidos por um longo periodo, as
vezes, sendo achados em autépsia. "

Devido a raridade desta patologia, apresen-
tamos dois casos de schwannoma maligno do retro-
peritdnio diagnosticados e tratados em nosso servigo.

RELATO DOS CASOS

1 - Paciente MLG, 61 anos, masculino, branco,
procurou assisténcia médica devido ha 2 meses
apresentar dor abdominal continua de fraca
intensidade, com aparecimento de massa abdominal
em flanco direito e emagrecimento de 20 kg nos
ultimos 50 dias.

Ao exame fisico estava emagrecido, figado a 4
cm do rebordo costal direito e massa palpavel no
flanco direito de aproximadamente 20 cm, de
consisténcia elastica.

A tomografia computadorizada (TC) (fig.
1), mostrou tumoragéo na regido retroperitoneal.

Paciente foi a cirurgia, onde se realizou
dissec¢do de tumor retroperitoneal (com 2,5 kg de
peso), junto a veia cava inferior.

O anatomo-patoldgico revelou tratar-se de
schwannoma maligno.

No pds-operatério o paciente apresentou
quadro de infecgao pulmonar, evoluindo para sepsis,
vindo a ébito 10 dias apds a intervencgao cirurgica.

2 - Paciente AEIS, 62 anos, feminina, branca,
procurou atendimento médico devido a massa
abdominal. Queixava-se também de nauseas,
tonturas e emagrecimento de 10 kg em 30 dias.

Ao exame fisico apresentava dor a palpagéo
epigéastrica e hipocéndrio esquerdo, com massa
palpavel nessa regido de aproximadamente 15 cm
no maior eixo e 10 cm no menor.

A Tomografia Computadorizada revelou massa
expansiva no retroperitdnio.

Na cirurgia foi retirado um tumor retroperitoneal
com 30 cm e cerca de 2,5 kg (fig. 2).

O anatomo-patolégico
schwannoma maligno.

A paciente teve alta no 142 pés-operatdrio.

mostrou ser
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FIGURA 1: TC mostrando grande tumor retroperitoneal.
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FIGURA 2: Peca cirurgica constando de enorme massa tumoral, bem
delimitada, constituida por tecido branco-amarelado, na sua grande
maioria com consisténcia firme, notando-se porém, raras areas
amolecidas.

COMENTARIOS

Schwannomas sdo tumores de origem da
bainha dos nervos, mais comumente de nervos
cranianos ou periféricos. Estes tumores sao raramente
achados no retroperitdnio, sendo a sua incidéncia
desconhecida. Uma pesquisa mostrou apenas 2 casos
dentre1,5 milhdo de intemagdes hospitalares. @.

Gupta e colegas @4 relataram que somente
0,7% dos schwannomas malignos incidem no
retroperitdnio. Schwannomas sao responséaveis por
10% de todos os tumores retroperitoneais primarios
em um estudo de 48 casos ©). Entretanto, em uma
série de 688 tumores retroperitoneais primérios, a
freqliéncia de schwannoma foi de 1% ©. Em uma
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revisdo de 90 casos de tumores retroperitoneais
benignos diagnosticados por TC, 5 casos (5,5%) eram
de schwannoma retroperitoneal benigno . Mais
recentemente, Zhang e colab. ® relataram 4 casos
(8%) de schwannoma retroperitoneal maligno entre
50 pacientes com sarcoma retroperitoneal.

Coletivamente, schwannomas respondem por
1 a 10 por cento das neoplasias retroperitoneais
primarias. Na literatura japonesa, um total de 133
casos de schwannomas retroperitoneais foram
relatados, 96 eras benignos e 37 malignos ©.

A apresentacdo de schwannoma € usualmente
entre a segunda e quinta década de vida. O tumor incide
mais em homens devido a associagao com a doenga de
Von Recklinghausen 9. Cerca de 4% dos pacientes com
doenca de Von Recklinghausen tem schwannoma
maligno, Metade destes pacientes tem achados de
neurofibromatose multiplas. Afora esta predilegao
genética, pouco é conhecido da patogénese destes
tumores. Ha alguma evidéncia de que terapia radiotiva
predispde ao desenvolvimento desta neoplasia . E
conhecido que schwannoma benigno raramente, ou
nunca, apresenta transformag¢ao maligna. Entretanto, ha
relato de um caso, em que um schwannoma maligno foi
encontrado no local onde um schwannoma benigno havia
sido retirado anteriormente ©,

A maioria dos schwannomas malignos podem
ser adequadamente reconhecidos pela histologia e
imunohistoquimica %12, Ocasionalmente, microscopia
eletrénica é necessaria a fim de separar células de
Schwann de fibroblasto.

Clinicamente, pacientes com schwannoma
maligno das extremidades tipicamente se apresentam
com uma massa por varios meses. Sintomas
sensitivos ou motores podem estar presentes,
dependendo do local envolvido. Até o presente,
nenhum sintoma especifico tem sido descrito como
caracteristico de schwannoma maligno retroperi-
toneal.

A sobrevida em 5 anos de pacientes com
schwannoma maligno e neurofibromatose foi de 23
por cento comparada com 47 por cento daqueles
que somente tinham schwannoma maligno.

Metastases usualmente apareceram em dois
anos, mais comumente no pulmao, figado, tecido
subcuténeo, e osso. Desde que o tumor avanga pelos
nervos periféricos, é prudente ter margem de
resseccao destes. Metastases para linfonodos é
incomum, assim linfadenectomia raramente é
importante no manejo deste tumor ("9, Estes tumores
respondem muito pouco a quimioterapia e/ou
radioterapia, embora tenha sido oferecido como
tratamento adjuvante para pacientes selecionados @,
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Diagnosticar schwannoma no pré-operatério
nao é facil. Alteragdes cisticas dentro do tumor tem
sido propostas como caracteristicas radiogréficas. Nas
séries japonesas, alteragdes cisticas tem sido notadas
em 63 por cento dos benignos e 75 por cento dos
schwannomas retroperitoneais malignos ©),
Entretanto, estes achados ndo sao especificos e
muitas vezes insuficientes para distinguir estes
tumores de outras neoplasias retroperitoneais.

Quanto a evolugao, White (1971) 3, refere que
de 15 pacientes com diagndstico de schwannoma
maligno, 9 faleceram dentro de 20 meses apds o
diagndstico. Ingels (9, de 94 casos encontrados na
literatura, 29, ou seja, 72,5% dos casos foram fatais e
com uma sobrevida de 2,01 anos, o que confere ao
schwannoma maligno um prognéstico de reservado
a muito pobre.

SUMMARY

The schwannoma or neurilenoma is a rare
peripheral-nerve-sheath tumor grow in Schwann cells and
has slow growth and few symptoms, so that it can go
unrecongnized for a long time. In the present study we
present two cases of retroperitoneal malignant
schwannoma treated in our service and review the
literature.

Key words - Neurogenic tumor; Schwannoma;
Neurilenoma, Retroperitoneum.
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