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CASE REPORT
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Malignant paranasal sinus schwannoma

Schwannoma maligno dos seios paranasais
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INTRODUCAO

Schwannomas malignos sao tumores origindrios
das células de Schwann dos nervos periféricos'. Eles repre-
sentam 10% de todos os sarcomas de partes moles e sao raros
na regido da cabeca e pescoco. As extremidades, tronco e
torax sa0 os locais mais frequentemente acometidos. Quando
tém origem nos seios paranasais, o nervo trigémeo € nor-
malmente acometido?®. O interesse nesses tumores existe por
conta de sua raridade e sintomas nao especificos na cavidade
nasal. Isso significa que eles permanecem insuspeitos e sao,
muitas vezes, diagnosticados tardiamente®?.

RELATO DE CASO

Um Ex-caminhoneiro de 57 anos de idade, tabagis-
ta e etilista, compareceu ao Servico de Otorrinolaringologia e
Cirurgia de Cabeca e Pescoco do Hospital da Universidade de
Brasilia com queixa de obstrucao nasal, rinorreia e epistaxe
com duracao de trés anos na cavidade nasal direita (CND),
juntamente com dor facial ipsilateral. Dois meses antes, o
paciente foi acometido por epifora e exoftalmia no olho
direito, sem alteracao da acuidade visual, mas com perda
auditiva no ouvido direito. Ao exame fisico, o paciente
apresentava nariz torto, com desvio de eixo a esquerda do
septo nasal, massa fridvel na CND e pontos hemorragicos.
A tomografia computadorizada (TC) dos seios paranasais
revelou uma massa volumosa na CND se estendendo até a
fossa pterigopalatina, medindo aproximadamente 60 x 70 x
20 mm com erosao da parede medial do seio maxilar, da
lamina papirdcea, das células etmoidais anterior e posterior
e parte da asa do esfenéide (Figuras 1A-B).

Foi tentada remocao endoscopica da massa e
uma lesdo fridvel amarronzada com epicentro provavel-
mente localizado no etmoide posterior foi vista, junta-
mente com infiltracao de tecido adjacente. Uma biopsia
foi executada e o exame histopatologico revelou uma
neoplasia maligna representada por células fusiformes
atipicas em arranjo fascicular, com grande alternancia de
celularidade e dreas com intensa deposi¢io de coligeno,
com frequentes figuras mitéticas e dreas focais de necrose.
A andlise por imunohistoquimica foi positiva para prote-
ina S-100 e coldgeno tipo IV (Figuras 1C-D). Os achados
histologicos e imunohistoquimicos foram compativeis
com tumores malignos de bainha de nervos periféricos.

O paciente foi, entao, submetido a outro proce-
dimento para verificar a situacao das margens cirdrgicas,
através de uma abordagem aberta via rinotomia lateral. A
orbita foi preservada. Nao havia infiltracao do tumor para
além da margem de ressec¢ao. Radioterapia foi administra-
da no pés-operatorio para reduzir o risco de recidiva. Até
o presente momento (24 meses apos a cirurgia) o paciente
nao apresentou sinais de recidiva ou metdstase distal.

DISCUSSAO

Schwannomas malignos sao tumores
origindrios das células de Schwann dos nervos peri-
féricos. Eles representam 10% de todos os sarcomas

Figura 1. Tomografia computadorizada com contraste dos seios
paranasais - incidéncia axial (A) e coronal (B) - exibindo massa
volumosa na cavidade nasal direita estendendo-se até a fossa
pterigopalatina, com erosao da parede medial do seio maxilar,
lamina papiracea e células etmoidais anterior e posterior. O
exame histopatolégico revelou neoplasia maligna representada
por células fusiformes atipicas em arranjo fascicular, com grande
alternancia de celularidade (HE, 40x) (C). Anélise por imunohis-
toquimica positiva para proteina S-100 (D).

de partes mores e sdo raros na regiao da cabeca e
pescoco (8% dos casos)'?. As localizacoes mais comuns
sao extremidades, tronco, toérax e retroperitdonio’.
Virios estudos demonstram que schwannomas ma-
lignos da cavidade nasal, dos seios paranasais e da
nasofaringe sao raros*'. Na dltima regido, os seios et-
moidais e maxilares sao os mais afetados, seguidos pela
fossa nasal e pelo seio esfenoide. O seio frontal raramente
¢ acometido’. Ha poucos casos de schwannomas be-
nignos na literatura nacional®, apenas Pinto et al.” citam
um tdnico caso de schwannoma etmoidal maligno em
um estudo sobre tumores malignos dos seios nasais e
paranasais.

Schwannomas malignos dos seios paranasais
normalmente se originam no nervo trigémeo, da divisao
oftilmica ou maxilar e de seus ramos terminais®. Indi-
viduos em quarta ou quinta década de vida sao mais
afetados. Nao ha preferéncia por sexo ou raca'. Podem
ocorrer isoladamente, mas sao associados a2 Doenca de
von Recklinghausens em 30% dos casos, e normalmente
evoluem a partir de uma transformac¢dao maligna de
neurofibroma >,

Microscopicamente, tumores malignos de bai-
nha de nervo periférico sao caracterizados por camadas
de células fusiformes, com linhas indistintas e quantidades
moderadas de citoplasma. Os nicleos sao ovéides ou
fusiformes com pleomorfismos celulares e atipicos. A
atividade mitotica € varidvel e indica a agressividade do
tumor™*¥. A andlise por imunohistoquimica foi positiva
para proteina S-100. O diagnéstico diferencial € feito com

fibrossarcoma, histiocitoma fibroso maligno, schwannoma
benigno, hemangioma capilar, hemangiopericitoma e
outros tumores**,

O tratamento padrao consiste em ressecciao do
tumor com margens de seguran¢a. Doenca linfonodal
ocorre raramente. Metds s distais podem afetar os
pulmoes e estio associadas a invasao intracraniana®’. Ha
controvérsias quanto ao papel da radioterapia e da quimio-
terapia. Contudo, alguns autores indicam radioterapia em
€asos nos quais os tumores nao podem ser completamente
ressecados®. No presente caso, indicamos radioterapia para
reduzir o risco de recidiva, ja que foi feita uma resseccao
endoscopica e o estudo histopatolégico evidenciou infil-
tracao de tecido adjacente. A sobrevida em cinco anos
é de 65,7% dentre individuos com schwannoma maligno
isolado, mas cai para 30% quando associado a neurofi-
bromatose tipo 1. Outros fatores prognésticos incluem o
grau de pleomorfismo celular, nivel de atividade mitética
e tamanho do tumor primario***. O caso em questao nao
apresentava neurofibromatose tipo 1 e teve excelente
resultado da cirurgia combinada com radioterapia. Atual-
mente, 0 paciente nao apresenta sinais de recidiva tumoral
ou metdstases distais.

COMENTARIOS FINAIS

Tumores malignos de bainha de nervo periférico
520 raros na regiao da cabeca e pescoco. O diagndstico
definitivo somente pode ser dado por meio de exame
histologico e imunohistoquimico com S-100 positivo. O
tratamento padrao consiste em resseccao do tumor com
margens de seguranga.
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