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INTRODUÇÃO

O neurofibrossarcoma, também conhecido
como schwannoma maligno, é um tumor primário da
bainha neural, originado do neuroectoderma, que, usu-
almente, surge dos nervos periféricos e, raramente,
do retroperitônio. Os tumores originários do
retroperitônio constituem apenas 0,01-0,2% de
todas as neoplasias 1. O schwannoma maligno
retroperitoneal, na ausência da neurofibromatose, é
raro, representando menos de 2% de todos os tumo-
res primitivos que ocorrem nesta região. A associa-
ção de schwannomas com a doença de Von
Recklinghausen é conhecida. Em torno de 4% dos
pacientes com esta doença apresentam schwannoma
maligno e, quando ocorre, esta associação sugere um
pior prognóstico2 . Além desta predileção genética,
pouco se conhece sobre a patogênese deste tumor. A
relação do schwannoma retroperitoneal com o nervo
de origem é difícil de ser demonstrada, sendo o diag-
nóstico estabelecido microscopicamente1. O tratamen-
to é primariamente cirúrgico1-5  e apenas 50 % dos
sarcomas retroperitoneais são ressecáveis3. Há ne-
cessidade de dados mais expressivos para estabele-
cer uma conduta para esse tipo de tumor, o que suge-
re que todos os casos devam ser relatados3. A apre-
sentação deste caso ressalta a rara incidência em nosso
meio, assim como, os aspectos relacionados à condu-
ta terapêutica e ao prognóstico.

RELATO DO CASO

A.G.C., sexo masculino, 64 anos,branco. Pro-
curou nosso serviço com relato de emagrecimento há

cinco  meses, aumento progressivo e indolor do abdo-
me e aparecimento de petéquias associadas a lesões
eritematobolhosas em membros inferiores. Ao exa-
me físico, o abdome era globoso e à palpação, nota-
va-se volumosa massa de consistência sólida, indolor,
fixa, que ocupava o mesogástrio, hipocôndrio 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 presença de massa vo-
lumosa retroperitoneal, que se estendia da pelve ao
flanco esquerdo, heterogênea, com componentes só-
lido e gorduroso (Figura 1). Biópsia sob visão ultra-
sonográfica demonstrou  processo inflamatório crôni-
co inespecífico. O paciente foi submetido à laparotomia
exploradora, que revelou ausência de ascite e de

Figura 1 - Aspecto tomográfico pré-operatório, mostrando mas-
sa com componentes sólido e gorduroso.
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metástases, presença de massa retroperitoneal fixa,
de consistência fibroelástica, tendo como limite su-
perior o mesocólon transverso e inferior a bexiga e
os vasos ilíacos. Medialmente, a massa deslocava
a aorta e a veia cava inferior para a direita; lateral-
mente, estava aderida à goteira parietocólica es-
querda. A ressecção do tumor foi realizada, asso-
ciada à ressecção parcial do músculo psoas esquer-
do e da gordura retroperitoneal. O tumor mediu
32 x 23 x 12 cm com peso de 6250 gramas (Figura 2).
O diagnóstico histopatológico inicial foi de
histiocitoma fibroso maligno e após a revisão da
lâmina com estudo imunohistoquímico, obteve-se o
diagnóstico definitivo de schwannoma maligno de
alto grau. O paciente evoluiu no período pós-ope-
ratório sem complicações, recebendo alta hospita-
lar em boas condições. Após cinco  meses, o paci-
ente foi reinternado por recidiva tumoral e  subme-
tido à nova ressecção cirúrgica. Durante o acom-
panhamento pós-operatório, houve necessidade de
novas intervenções cirúrgicas para ressecção do
tumor recidivante no período de três anos, quando
ocorreu o óbito do paciente.

origem como sendo da célula de Schwann. Não exis-
te idade ou sexo prevalente, a faixa etária predomi-
nante é de 30 a 50 anos 2,5. A sintomatologia depende
do tamanho e da localização do tumor1. A tomografia
computadorizada e a ressonância nuclear magnética
são os métodos de exame mais eficazes para definir
o tamanho, as características e as relações entre o
tumor e os órgãos adjacentes, servindo também para
detectar tecido tumoral residual ou recidiva. A biópsia
pré-operatória guiada por ultra-sonografia ou CT ra-
ramente oferece material suficiente para o diagnósti-
co, além de ser uma técnica criticada por poder levar
à disseminação tumoral . A biópsia a céu aberto pode
oferecer, em muitos casos, tecido tumoral suficiente
para análise diagnóstica 3. Em nosso caso, o resulta-
do da biópsia por punção foi inconclusivo.
Macroscopicamente, não há um critério específico pelo
qual se possa identificar definitivamente o
schwannoma maligno. O diagnóstico é estabelecido
microscopicamente e a classificação histológica é o
fator prognóstico mais importante. O pleomorfismo
celular dos tumores neurogênicos pode levar a erros
de diagnóstico. A dificuldade de diagnóstico
histopatológico preciso ocorreu em nosso caso. O pri-
meiro resultado histopatológico foi de histiocitoma fi-
broso maligno e após a revisão da lâmina associada
ao estudo imunohistoquímico estabeleceu-se o diag-
nóstico de schwannoma maligno de alto grau. Isto
demonstra que, pelo pleomorfismo dos sarcomas, o
diagnóstico muitas vezes pode ser difícil. Em relação
ao tratamento, esses tumores devem ser ressecados
radicalmente, com base na localização, tamanho, tipo
e local de infiltração. A ressecção marginal, sem re-
síduo grosseiro, também pode ser curativa, porém, às
vezes, a ressecção do infiltrado tumoral ou de
metástases é necessária 1,3. Nosso paciente foi sub-
metido primariamente à ressecção completa do tu-
mor, mas, mesmo assim, ocorreram várias recidivas
locais, necessitando de novas ressecções, que possi-
bilitaram uma sobrevida de aproximadamente três
anos. Infelizmente, mais de 90% dos doentes trata-
dos cirurgicamente, desenvolvem recidiva tumoral lo-
cal, sendo a margem cirúrgica livre um fator prognós-
tico importante 3,5. As metástases para linfonodos são
raras e as metástases hematogênicas, quando ocor-
rem, são geralmente pulmonares. A taxa de sobrevida
global em cinco  anos é aproximadamente de 15% 1.
As altas taxas de recidiva têm estimulado a pesquisa
de terapêuticas adjuvantes 4. No entanto, a eficácia
da quimioterapia não está demonstrada e a radiotera-

Figura 2 - Peça operatória: neurofibrossarcoma.

DISCUSSÃO

Os schwannomas malignos originam-se de
nervos periféricos, assim como de nervos craniais e
espinhais, podendo ocorrer em qualquer local
anatômico. Há evidências de que a radioterapia pré-
via seja um fator predisponente e a associação entre
o schwannoma maligno e a doença de Von
Recklinghausen é conhecida. A histogênese desse
tumor é controversa, mas atualmente considera-se sua
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pia parece ser ineficaz 1-5 o que denota a necessidade
de futuros estudos, avaliando novos esquemas

terapêuticos adjuvantes, que venham melhorar os re-
sultados do tratamento desses tumores.

ABSTRACT

Malignant schwannoma or neurofibrosarcoma 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 seems to be resistant  to adjuvant therapy  and the best treatment is  radical surgery. We report a case
of a primary retroperitoneal malignant schwannoma, in a 64 year-old man, treated surgically.
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