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NEUROFIBROSSARCOMA RETROPERITONEAL PRIMARIO

PRIMARY RETROPERITONEAL NEUROFIBROSARCOMA
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INTRODUCAO

O neurofibrossarcoma, também conhecido
como schwannoma maligno, é um tumor primério da
bainhaneural, originado do neuroectoderma, que, usu-
almente, surge dos nervos periféricos e, raramente,
do retroperiténio. Os tumores originarios do
retroperiténio constituem apenas 0,01-0,2% de
todas as neoplasias'. O schwannoma maligno
retroperitoneal, na auséncia da neurofibromatose, é
raro, representando menos de 2% de todos os tumo-
res primitivos que ocorrem nesta regido. A associa-
¢8o de schwannomas com a doenca de Von
Recklinghausen é conhecida. Em torno de 4% dos
paci entes com esta doenca apresentam schwannoma
maignoe, quando ocorre, esta associagao sugere um
pior prognéstic’. Além desta predileco genética,
pouco se conhece sobre a patogénese deste tumor. A
relacdo do schwannoma retroperitoneal com o nervo
de origem é dificil de ser demonstrada, sendo o diag-
néstico estabel ecido microscopicamentet. O tratamen-
to é primariamente cirtrgico® e apenas 50 % dos
sarcomeas retroperitoneais sdo ressecaveis®. Ha ne-
cessidade de dados mais expressivos para estabele-
cer uma conduta para esse tipo de tumor, 0 que suge-
re que todos os casos devam ser relatados®. A apre-
sentac@o deste caso ressaltaararaincidénciaem nosso
meio, assim como, 0s aspectos relacionados a condu-
ta terapéutica e ao progndstico.

RELATO DO CASO

A.G.C., sexo masculino, 64 anos,branco. Pro-
CUrou NOSso servigo com relato de emagrecimento ha

Gaspar de Jesus L opes Filho, TCBC-SP?

Cinco meses, aumento progressivo eindolor do abdo-
me e aparecimento de petéquias associadas a lesbes
eritematobolhosas em membros inferiores. Ao exa
me fisico, o0 abdome era globoso e & papacdo, nota-
va-se volumosa massa de consisténcia solida, indolor,
fixa, que ocupava 0 mesogastrio, hipocondrio esquer-
do e flanco esquerdo, medindo aproximadamente 30
X 25 cm, de limites imprecisos. Dentre os exames
complementares a tomografia computadorizada de
abdome e pelve confirmou a presenga de massa vo-
lumosa retroperitoneal, que se estendia da pelve ao
flanco esguerdo, heterogénea, com componentes sb-
lido e gorduroso (Figura 1). Biopsia sob visdo ultra-
sonograficademonstrou processo inflamatério créni-
coinespecifico. O pacientefoi submetido algparotomia
exploradora, que revelou auséncia de ascite e de

Figura 1 - Aspecto tomogr afico pré-operatério, mostrando mas-
sa com componentes sélido e gorduroso.
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metastases, presencade massaretroperitoneal fixa,
de consisténcia fibroel astica, tendo como limite su-
perior o mesocolon transverso e inferior abexigae
0s vasos iliacos. Medialmente, a massa deslocava
aaortaeaveiacavainferior paraadireita; lateral-
mente, estava aderida a goteira parietocolica es-
guerda. A resseccdo do tumor foi realizada, asso-
ciada aressecgado parcial do musculo psoas esquer-
do e da gordura retroperitoneal. O tumor mediu
32 x 23 x 12 cm com peso de 6250 gramas (Figura 2).
O diagnostico histopatologico inicial foi de
histiocitoma fibroso maligno e apos a reviséo da
|&mina com estudo imunohistoquimico, obteve-se o
diagndstico definitivo de schwannoma maligno de
alto grau. O paciente evoluiu no periodo pos-ope-
ratério sem complicagdes, recebendo alta hospita-
lar em boas condi¢fes. Apds cinco meses, 0 paci-
ente foi reinternado por recidivatumoral e subme-
tido a nova ressec¢éo cirdrgica. Durante o acom-
panhamento pds-operatorio, houve necessidade de
novas intervengdes cirurgicas para ressec¢ao do
tumor recidivante no periodo de trés anos, quando
ocorreu 0 6bito do paciente.

Figura 2 - Peca operatéria: neurofibrossarcoma.

DISCUSSAO

Os schwannomas malignos originam-se de
nervos periféricos, assim como de nervos craniais e
espinhais, podendo ocorrer em qualquer local
anatémico. Ha evidéncias de que a radioterapia pré-
via sgjaum fator predisponente e a associagdo entre
o schwannoma maligno e a doenca de Von
Recklinghausen é conhecida. A histogénese desse
tumor é controversa, mas atual mente considera-se sua
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origem como sendo da célulade Schwann. N&o exis-
te idade ou sexo prevaente, a faixa etaria predomi-
nante é de 30 a50 anos2®. A sintomatol ogiadepende
do tamanho e dalocalizacdo do tumor?. A tomografia
computadorizada e a ressonancia nuclear magnética
s80 0s métodos de exame mais eficazes para definir
o tamanho, as caracteristicas e as relagdes entre o
tumor e os 6érgaos adjacentes, servindo também para
detectar tecido tumoral residua ourecidiva. A biopsa
pré-operatoria guiada por ultra-sonografiaou CT ra-
ramente oferece material suficiente para o diagndsti-
co, aém de ser uma técnica criticada por poder levar
adisseminacdo tumoral . A biopsiaacéu aberto pode
oferecer, em muitos casos, tecido tumoral suficiente
para andlise diagndstica 3. Em nosso caso, o resulta-
do da bidépsia por pungdo foi inconclusivo.
M acroscopicamente, ndo haum critério especifico pelo
gual se possa identificar definitivamente o
schwannoma maligno. O diagndstico € estabelecido
microscopicamente e a classificagdo histoldgica é o
fator prognostico mais importante. O pleomorfismo
celular dos tumores neurogénicos pode levar a erros
de diagnéstico. A dificuldade de diagnéstico
histopatol 6gico preciso ocorreu em nosso caso. O pri-
meiro resultado histopatol6gico foi de histiocitoma fi-
broso maligno e apds a revisdo da lamina associada
a0 estudo imunohistoquimico estabeleceu-se o diag-
nostico de schwannoma maligno de ato grau. Isto
demonstra que, pelo pleomorfismo dos sarcomas, 0
diagndstico muitas vezes pode ser dificil. Em relacéo
a0 tratamento, esses tumores devem ser ressecados
radicalmente, com base nalocalizagdo, tamanho, tipo
elocal deinfiltragdo. A resseccéo marginal, sem re-
siduo grosseiro, também pode ser curativa, porém, as
vezes, a resseccdo do infiltrado tumoral ou de
metastases é necessaria *®. Nosso paciente foi sub-
metido primariamente a ressecgdo completa do tu-
mor, mas, mesmo assim, ocorreram varias recidivas
locais, necessitando de novas ressecgdes, que possi-
bilitaram uma sobrevida de aproximadamente trés
anos. Infelizmente, mais de 90% dos doentes trata-
dos cirurgicamente, desenvolvem recidivatumord lo-
cal, sendo amargem cirtrgicalivre um fator prognos-
tico importante3®. As metastases paralinfonodos sio
raras e as metastases hematogénicas, quando ocor-
rem, sdo geralmente pulmonares. A taxade sobrevida
global em cinco anos é aproximadamente de 15% 1.
As dtas taxas de recidiva tém estimulado a pesguisa
de terapéuticas adjuvantes 4. No entanto, a eficacia
da quimioterapia ndo estd demonstrada e aradiotera-
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piaparece ser ineficaz 1> 0 que denotaanecessidade terapéuti cos adjuvantes, que venham melhorar osre-
de futuros estudos, avaliando novos esguemas sultados do tratamento desses tumores.

ABSTRACT

Malignant schwannoma or neur ofibrosarcoma usually grows from the peripheral nerves and rarely from
the retroperitoneum. When found in the retroperitoneum, it usually has a worse prognosis. This kind of
tumor seemsto beresistant to adjuvant therapy and the best treatment is radical surgery. Wereport acase
of a primary retroperitoneal malignant schwannoma, in a 64 year-old man, treated surgically.
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