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RESUMO

Relatamos um caso de tumor maligno de nervo periférico (schwannoma) na
orbita e revisamos a literatura existente sobre essa rara lesao.

Palavras-chave: Schwannoma; Neoplasia orbitaria; Neurilemoma; Tumor da bainha do nervo periférico.

INTRODUCAO

A maioria dos tumores da bainha dos
nervos periféricos e cranianos com-
preende neurofibromas e schwannomas.
As formas malignas s3o raras em qual-
quer parte do corpo e mais raras ainda
na Orbita ',

Em 1994, Monteiro, Marantes e Cu-
nha, revisando a literatura, relataram 19
casos encontrados e contribuiram com
mais um relato de tumor maligno de
nervo periférico na orbita °.

Esses tumores podem difundir rapi-
damente ao longo do nervo envolvido
em diregdo a fossa
craniana. Sdo radio-
resistentes € a exci-
sdo cirargica total é
a unica chance de
cura 3.

Descrevemos
um caso de schwa-
nnoma maligno
intraconico.

RELATO DO CASO

T. B. L. M,, 39
anos, pardo, mas-
culino, pedreiro,
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Fig. 1 - Presenga de hiperemia leve, proptose e exotropia do olho equerdo.

natural da Bahia e procedente de Sao
Paulo.

O paciente procurou o Pronto Socor-
ro de Oftalmologia da Faculdade de
Ciéncias Médicas da Santa Casa de Sao
Paulo referindo que o seu olho esquer-
do vinha se tornando progressivamente
mais saliente ha 6 meses com cefaléia
latejante periorbitaria e diminuigdo da
visdo associadas ha 1 més.

Ao exame, apresentava hiperemia
leve e proptose do olho esquerdo de 23
mm, exotropia e limitagdo da adugio
desse olho (figura 1).

A exoftalmometria do olho direito
era normal (17 mm).
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Havia defeito pupilar aferente relati-
vo a esquerda. A acuidade visual sem
correcdo oOptica era normal no olho di-
reito e conta dedos a 2,5 metros no olho
esquerdo. A refragdo revelou emetropia
no olho direito € +2,50 DE no olho es-
querdo.

A fundoscopia e angiofluoresceino-
grafia demonstraram edema de papila e
dobras da cordide na regido posterior
do globo ocular esquerdo. A pressdo
intra-ocular era OD=12 e¢ OE=22
mmHg.

O Raio-X simples de cranio foi nor-
mal.

Procedemos a ultra-sonografia que
detectou massa tumoral retrobulbar
intracOnica de grandes dimensdes, me-
lhor delimitada pela tomografia compu-
tadorizada de Orbita, através de cortes
axiais e coronais, com discreta captagdo
a administragdo de contraste. O globo
ocular encontrava-se protruido e com
deslocamento discreto do nervo o6ptico
(Figura 2).

Fig. 2 - Tomografia computadorizada de 6rbita em
corte axial, mostrando grande massa tumoral
nodularretrobulbar, intracénico, levando aproptose
do globo ocular esquerdo.

Realizamos orbitotomia lateral es-
querda que permitiu ressecgdo total do
tumor que se encontrava bem delimita-
do, intracOnico, lateralmente ao nervo
optico e de formato arredondado, com
didmetro de, aproximadamente, 35mm
e coloragdo esbranquicada (Figura 3).

Os cortes histologicos mostraram
neoplasia caracterizada por prolifera-
¢do de células fibrilares semelhantes as
da bainha de Schwann do nervo dispos-
tas em feixes entrelagados ou formando
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Fig. 3 - Orbitotomia lateral com desinser¢ao do
musculo reto lateral e dissec¢ao da massa tumoral
retrobulbar.

turbilhdes, com polimorfismo de nu-
cleos, hipercromasia e mitoses atipicas.
O noddulo neoplasico encontrava-se
bem delimitado com a periferia parcial-
mente revestida por faixa de tecido con-
juntivo. Fechamos, assim, o diagndsti-
co de schwannoma maligno.

A pesquisa de metastases foi negativa.

Houve regressio total da proptose e
do edema de papila e a acuidade visual
melhorou para 20/60 apdés 3 meses de
pos-operatdrio.

O paciente manteve-se estavel até o
presente momento, ja tendo completado
28 meses de seguimento.

DISCUSSAO

O shwannoma ¢ um tumor descen-
dente da crista neural originado na bai-
nha do nervo periférico, a partir das
células de Schwann 2.

Em 1910, Verocay deu o nome
neurinoma a esse tumor, separando-o
dos neurofibromas, uma vez que ele
provém da estrutura de sustentagdo dos
nervos periféricos. Outros nomes surgi-
ram, entre eles fibroma perineural, neu-
rilemoma e schwannoma, sendo o ulti-
mo mais adequado, pois a microscopia
eletronica permitiu identificar a célula
de Schwann como a principal unidade
proliferante do tumor 2.

Sua incidéncia correspondente a 1%
dos tumores orbitarios, com distribui-

¢do similar entre homens e mulheres, ja
tendo sido descrito em pacientes de 19
até 73 anos de idade >°.

Esta correlacionado com neurofibro-
matose em 1,5% dos casos '

A forma maligna é muito rara na 6r-
bita -2,

Os schwannomas benignos sio bem
definidos, geralmente excéntricos ao
nervo de origem, podendo apresentar
diferentes padrdes de distribuigdo das
células fusiformes de Schwann * 23,
além de linfocitos, macrofagos, calcifi-
cagdes, areas de degeneragdo mucinosa
ou trombose venosa, formando cistos.
Hemorragias levam a deposigdo de he-
mossiderina. Por vezes, ocorre reagao
de células xantomatosas as células tu-
morais degeneradas .

O diagnostico hitologico de maligni-
dade ¢ baseado na presenga de células
irregulares em tamanho e forma, mito-
ses atipicas, aumento do tamanho do
nucleo, hipercromatismo, nucléolos proe-
minentes em muitas células tumorais e
auséncia de capsula *.

Quando ndo esta correlacionado
com um nervo, a diferenciagdo com fi-
brossarcoma torna-se dificil.

Macroscopicamente, o schwannoma
maligno tem coloragdo branca ou cinza,
formato nodular ou bulboso e é pobre-
mente circunscrito '.

Clinicamente, manifesta-se através
de proptose de até 10 mm e alteragdo na
movimentagdo ocular que depende da
localizagdo do tumor. Costuma desen-
volver mais na distribuigdo do nervo

- ;g

Fig. 4 - Corte histolégico demonstrando prolifera-
c¢ao de células de Schwann formando feixes ou
turbilhdes, com polimorfismo e hipercromasia
nuclear e mitoses atipicas H.E. 400x.
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supra-orbitario '. Nos casos associados
aos nervos frontal e supra-orbitario, ha
dor por compressdo dele e hipoestesia
ou parestesia no quadrante nasal supe-
rior da 6rbita?. Alteragdes de sensibili-
dade e erosdo dssea indicam tendéncia
a malignidade.

Além dos ramos trigeminais, pode
atingir os nervos oculomotor, troclear e
abducente. Ndo se origina do nervo
optico ja que ele é revestido por me-
ninges e ndo possui células de Schwann 3.

Na literatura estdo descritos apenas 2
casos de schwannoma maligno intra-
cdnico como o caso aqui relatado. Essa
localizagdo por vezes simula neurite
optica, inclusive com a presenga de es-
cotoma central ou paracentral 2.

O comportamento do schwannoma
maligno ¢ agressivo, podendo haver in-
vasdo do teto da orbita e fossa craniana
ou ainda metastases linfaticas para
ganglios pré-auriculares, submandibu-
lares ® e hematogénicas para pulmdes e
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mediastino (quatro casos reportados)
ou figado (um caso reportado) *.

A cirurgia € o Unico tratamento em
casos restritos a orbita 3. Por vezes, ha
fusdo da capsula do tumor com a barrei-
ra capsular do nervo o6ptico, tornando a
cirurgia mais dificil. Se ndo houver
como separa-las, o tumor deve ser reti-
rado parcialmente e o nervo optico pre-
servado. Neses casos, costuma haver
recorréncia em menos de um ano. Ci-
rurgias radicais como a exenteragio de-
vem ser evitadas 2.

Felizmente esses tumores sdo inco-
muns, mas os oftalmologistas devem
estar atentos a sua existéncia, para que
o diagnoéstico seja correto e precoce,
com intervengdo cirirgica a tempo de
prevenir metastases.

SUMMARY

We report one case of malignant
peripheral nerve tumor (shwannoma)

in the orbit and review the existing
literature on this rare lesion.
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