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Resumo / Summary

O neurofibroma paciniano é uma lesdo rara encontrada PPacinian Neurofibroma is a rare lesion that has been
predominantemente em maos, incluindo digitais, em nadegas reported predominantly on the hand, including the digits,
e pés. As lesBes podem ser solitarias ou multiplas como com- on buttocks and feet. The lesions can be solitaries or multiples
ponente da doenca de Von Recklinghausen. Na cavidade oral, as part of the Von Recklinghausen’s disease. The intraoral
o neurofibroma paciniano é um achado incomum, existindo site is unusual and just one case has been related in the
apenas um caso relatado na literatura mundial. O objetivo des- world’s literature. The purpose of this report is to present
te trabalho é apresentar um caso de neurofibroma paciniano one case of pacinian neurofibroma and to describe its clinical
localizado em mucosa gengival, bem como descrever as suas and histopathological features contributing for the best
caracteristicas clinicas e histopatol6gicas, contribuindo, assim, knowledge about this entity.

para um melhor conhecimento desta entidade.
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INTRODUGAO

O neurofibroma paciniano é um tumor benigno
incomum que se origina a partir de terminagdes nervosas
periféricas, constituindo uma variante histolégica do
neurofibroma por exibir componentes que se assemelham
aos corpusculos de Vater-Pacini. O objetivo deste trabalho é
relatar um caso raro de neurofibroma paciniano de localizagéo
intra-oral, bem como descrever as suas caracteristicas clinicas
e histopatolégicas, contribuindo para um maior conhecimento
desta entidade.

REVISAO DA LITERATURA

Os tumores neurais benignos sao lesdes oriundas dos
nervos periféricos e representam cerca de 45% dos
neoplasmas que atingem a regido de cabega e pescoco,
sendo a alta incidéncia nesta area explicada pela quantidade
relativamente grande de terminag&es nervosas periféricas
agrupadas. Apesar de exibirem a mesma origem neural,
apresentam notavel heterogeneidade microscépica e
patogenética que lhes conferem um variado padrdo de
apresentacdo clinica e histoldgica. As lesGes orais sdo raras.
Acometem preferencialmente a lingua (50% dos casos) e
incluem o neurofibroma, shwannoma, o mixoma da bainha
nervosa, o neuroma palicado encapsulado, neuroma
traumatico, o tumor de células granulares e 0s neuromas
mucosos da Sindrome de Neoplasias Enddcrinas Multiplas
Tipo H1*2,

O neurofibroma é o tipo mais comum destes
neoplasmas podendo ser solitarios ou multiplos como
componente da neurofibromatose®. A pele € a localizacao
mais freqliente, no entanto as les6es intra-orais ndo séo
incomuns, podendo ser periféricas, principalmente em
lingua, ou ainda centrais*. Do ponto de vista histolégico,
este tumor consiste de uma mistura de células de schwann,
fibroblastos perineurais e endoneurais e, ocasionalmente,
podem exibir estruturas que se assemelham a receptores
pressaricos especializados denominados corpusculos de
Pacini, sendo, neste caso, conhecido como neurofibroma
paciniano®®.

O neurofibroma paciniano foi inicialmente descrito
na literatura por Prichard e Custer em 1952, como lesdes
raras encontradas predominantemente em méos, incluindo
digitais, em nadegas e pés, acometendo preferencialmente
adolescentes e adultos jovens. As lesdes podem ser solitarias
ou multiplas como componente da doenca de Von
Recklinghausen caracterizada por neurofibromas multiplos,
manchas cutaneas café-com-leite, anormalidades Gsseas,
além de alterag6es do sistema nervoso central. Na cavidade
oral, o neurofibroma paciniano é um achado incomum,
podendo ser evidenciado em gengiva como uma massa
tumoral exofitica, bem delimitada, de consisténcia mole e
crescimento lento, envolvendo ocasionalmente o 0sso

subjacente. O exame radiografico revela uma imagem
radiolUcida, podendo, ainda, ser observada divergéncia
radicular?®’,

O diagndstico diferencial desta entidade deve ser
realizado com lesGes como o granuloma piogénico, a lesdo
periférica de células gigantes e o fibroma ossificante
periférico, lesGes reacionais que acometem o tecido gengival
e por exibirem aspectos clinicos semelhantes podem
dificultar o seu diagnostico*.

Com relacdo as caracteristicas histopatolégicas, o
neurofibroma paciniano caracteriza-se por um padréo celular
de arranjos lamelares concéntricos, compostos por células
fusiformes, semelhantes aos corpusculos de Vater-Pacini.
Estes variam em tamanho e compreendem uma porgdo
extensa dos elementos celulares, sendo circundados por um
estroma denso com areas hialinizadas. Os corpusculos de
Pacini sdo as maiores terminac¢des neurais dos seres humanos,
encontrando-se normalmente no tecido celular subcutaneo,
em submucosas, subserosas de diversos érgdos, nas
articulagdes e no mesentério em torno do pancreas. Em
algumas situagdes, como nestes casos de neurofibromas,
formacg8es semelhantes a tais corpusculos podem ser
evidenciadas®®®.

APRESENTACAO DO CASO CLINICO

Paciente R.S., sexo feminino, 14 anos de idade,
leucoderma, compareceu a Clinica de Estomatologia do
Programa de P6s-Graduacao em Patologia Oral da Faculdade
de Odontologia da UFRN queixando-se de um “crescimento
na gengiva”. O exame clinico intra-oral revelou a presenca
de uma lesdo exofitica localizada na gengiva vestibular,
adjacente aos elementos 41 e 42, exibindo aspecto
hiperplasico, coloragéo idéntica & mucosa circunjacente,
medindo cerca de 1,5 cm de diametro, implantacéo séssil e
consisténcia firme a palpacéo (Foto 1). Foi realizado exame
radiografico através de tomadas periapicais e POstero-Anterior
de face ndo sendo detectadas altera¢des. Segundo relato da
paciente a lesdo era indolor, e apresentava uma evolugdo
de aproximadamente trés anos ndo estando associada a
fatores traumaticos. Com a hipétese diagndstica de fibroma
ossificante periférico procedeu-se a realizacao de bidpsia
excisional.

O material recebido para exame anatomo-patolégico
exibia caracteristicas macroscopicas de uma lesdo de tecido
mole, coloracdo acastanhada, consisténcia firme, superficie
lobulada medindo 1,5 x 1,3 cm em seus maiores diametros.
A microscopia, observou-se uma neoplasia benigna de origem
mesenquimal caracterizada pela proliferacdo de células
fusiformes com nucleos alongados e citoplasma claro,
arranjadas ora em estruturas pacinianas ora em lencois. Em
algumas éreas da lesdo evidenciou-se dissociagdo das fibras
musculares pelas células neoplasicas. Completando o quadro
histolégico, observou-se a presenca de tecido epitelial
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pavimentoso estratificado tipico de revestimento da mucosa
oral, bem como, fibras musculares dispostas na profundidade
do espécime (Fotos 2 e 3). Frente a este quadro
histopatol6gico, foi emitido o diagnostico de Neurofibroma
Paciniano. Mesmo tendo sido possivel a identificagdo da lesdo
apenas pela coloracdo de rotina com hematoxilina-eosina, o
espécime foi submetido a técnica imuno-histoquimica para
a proteina S-100, apresentado, o tumor, reatividade positiva
para este marcador de células neurais (Foto 4).

DISCUSSAO

O neurofibroma é um tumor benigno que se origina
da bainha dos nervos periféricos, podendo ocorrer como
parte da neurofibromatose tipo 1(doenca de Von
Recklinghausen) ou, mais comumente como lesdes Unicas®.

Foto 1. Aspecto clinico da lesdo de neurofibroma paciniano exibindo
superficie lisa, localizada na gengiva inserida.
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Foto 3. Fotomicrografia em maior aumento evidenciando-se estruturas
semelhantes aos corpusculos de Vater-Pacini (H/E 200x).

LesGes solitarias ocorrem em muitas localizag6es anatdmicas,
incluindo a mucosa oral. Um amplo espectro de padrdes
histoldgicos e muitas variantes distintas tém sido descritos
na literatura, incluindo a presenca incomum dos corpusculos
de Vater Pacini, sendo, neste caso, conhecido como
neurofibroma paciniano'**2,

O neurofibroma paciniano é uma leséo rara com ampla
distribuicdo anatdbmica encontrada predominantemente em
méos, incluindo digitais, em nadegas e pés, estando em algumas
situacOes associada a Neurofibromatose tipo 1. A localizagao
intra-oral € incomum, sendo relatado apenas um caso na
literatura envolvendo o osso maxilar?. Tal raridade pode estar
associada a dificuldade de diagnéstico e reconhecimento das
estruturas de Vater Pacini, ja que estes sdo preferencialmente
observados no tecido celular subcutdneo, submucosas,
subserosas, nas articulagdes e no mesentério.

W BEERENENIN N
Foto 2. Aspecto histolégico do neurofibroma paciniano evidenciando-

se a proliferacdo de células em arranjos lamelares concéntricos (H/E
100x).

Foto 4. Expressao imuno-histoquimica para a proteina S-100 em
neurofibroma paciniano (Estreptoavidina-biotina, 200x).
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O caso ora relatado apresentava-se como uma lesao
Unica de crescimento exofitico, localizado na gengiva vestibular
adjacente aos elementos 41 e 42, sem evidéncia de
neurofibromatose tipo 1 associada (Doenca de Von
Recklinghausen), corroborando com os achados de
McCormack et al.” que numa metanalise de 18 casos de
neurofibroma paciniano ndo encontraram esta associagdo. Ao
exame radiogréfico néo foi evidenciado comprometimento
do osso subjacente indo de encontro aos achados de Toth,
Long, Pleasants?, que evidenciaram imagem radiogréfica
radioltcida ampla associada a lesdo.

O aspecto hiperplasico da lesdo dificultou seu
diagndstico clinico, ja que varias entidades que acometem a
mucosa gengival exibem padrdes semelhantes, o que nos
levou as hipoteses de fibroma ossificante periférico e
hiperplasia fibrosa. A tumefacéo local presente, por outro
lado, conduziu-nos a suspeita de osteoma. Dessa forma,
torna-se relevante a consideracdo destas lesdes no
estabelecimento do diagndstico diferencial. O tratamento
instituido para o neurofibroma paciniano, como preconizado
pela literatura®*®, baseou-se na incisdo cirargica local, através
de uma bidpsia excisional, sendo o espécime enviado para
anélise microscopica.

Os achados histopatolégicos foram de fundamental
importancia para caracterizacdo definitiva da leséo,
corroborando com os achados de Bennin, Barsky, Salgia?;
McCormack et al.”; Toth, Long, Pleasants?; Wolfgang Jurecka®
gue evidenciaram a presenca de um padréo celular de arranjos
lamelares concéntricos, compostos por células fusiformes,
semelhantes aos corpusculos de Vater-Pacini.

Além do exame histopatolégico, a marcacdo
imunohistoquimica tem sido utilizada como recurso de
diagndstico na identificagdo de tumores neurais cutaneos e
na determinacgdo da linhagem celular. Os marcadores
antigénicos capazes de determinar a origem neural incluem
a proteina S-100, CD-57 e antigeno de membrana epitelial**,
Neste caso, mesmo tendo sido possivel a identificacdo da
lesdo apenas pela coloragdo de rotina com hematoxilina-
eosina, o espécime foi submetido a técnica imuno-
histoquimica para a proteina S-100, apresentado o tumor
reatividade positiva para este marcador de células neurais.
A eficécia desta proteina, ja apontada na literatura, foi testada
por Chrysomali et al.! em seu estudo de 77 casos de tumores
neurais, sendo comprovada a sua capacidade na identificacdo
de células de schwann em tumores mesenquimais de origem
e diferenciacéo neural.

A ocorréncia de uma grande porcentagem de tumores
neurais, em regiao de cabeca e pescogo (45%), € atribuida
ao nuamero relativamente grande de nervos periféricos
agrupados nesta area?. Em nossa opinido, a leséo relatada

pode ter se originado de termina¢8es nervosas oriundas do
nervo alveolar inferior por um estimulo desconhecido, j&
gue a paciente ndo relatou histéria de trauma durante a
anamnese.

COMENTARIOS FINAIS

Na literatura existem poucos relatos a respeito do
neurofibroma paciniano, sendo o mesmo reportado
principalmente em maos, pés e nadegas e mais raramente
na cavidade oral. A leséo pode, em algumas situac¢des, estar
associada & Doenga de Von Recklinghausen que caracteriza-
se por lesBes cutaneas multiplas, o que torna relevante o
minucioso exame clinico e fisico dos pacientes. Nao devemos
esquecer, portanto, a importancia do exame histopatolégico
que foi fundamental para o estabelecimento do diagnéstico
definitivo pela presenca das estruturas semelhantes aos
corpusculos de Vater-Pacini.
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