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CASO CLINICO

MIXOMA DERMICO DAS BAINHAS NERVOSAS.

(Neurotecoma)
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RESUMO

Descreve-se o caso de um paciente do sexo masculino, de 59 anos, com um nédulo doloroso da
regido interescapular evoluindo ha 20 anos. O exame histopatoldgico revelou tumor mixomatoso lobu-
lado composto de células fusiformes e dentriticas, ocasionalmente epitelioides ¢ multinucleadas, tipico
de mixoma dérmico das bainhas tendinosas. O exame imunocitoquimico mostrou marca¢do com pro-
teina S100 e auséncia de reactividade factor XI1la ¢ EMA. Estes dados sugerem origem schwaniana do
tumor.

SUMMARY
Dermal nerve sheat myxoma. (Neurothekeoma)

A 59-year-old male presented with a painful nodule on the interscapular area of 20 year duration.
The microscopic examination showed a myxomatous lobulated tumor composed of dendritic fusiform
cells with some epithelioid and multinucleated cells typical of a nerve sheath myxoma. Immunochisto-
chemical analysis demonstrated reactivity for S100 protein. Neither factor XIIla nor epithelial mem-
brane antigen (EMA) expression was found in the tumor cells. This findings suggest a schwannian

origin for this tumor.

O mixoma dérmico das bainhas nervosas (MDBN) é um
tumor benigno do sistema nervoso periférico raro e insufi-
cientemente conhecido.

Individualizado por Harkin ¢ Reed em 1969 |, tem sido
descrito sob multiplas designagdes: neurofibroma paci-
niano 2 neurofibroma cutineo bizarro 3, neuromixoma cuti-
neo lobular4, tumor mixoide das bainhas nervosas® e,
sobretudo, neurotecoma .

Sem particularidades semiolégicas clinicas evocadoras,
possui aspecto histoldgico caracteristico e distinto do neuro-
fibroma, com o qual se relaciona histogenicamente, mas que
dele se afasta pela auséncia de associagdo com a
neurofibromatose.

Descreve-se em seguida o tinico caso observado no labora-
tério de Dermatopatologia do servico de Dermatologia dos
Hospitais da Universidade de Coimbra.

OBSERVACAO

H.S., sexo masculino, 55 anos, caucasiano.

Ha cerca de 20 anos notou lesdo saliente da regido interes-
capular que, ha alguns meses, se tornou mais frequentemente
dolorosa, espontaneamente e ao toque, motivo pelo qual
recorreu 4 nossa consulta,

A observag¢do revelou, junto ao dngulo da omoplata
esquerda, nédulo saliente, pediculado, com 1,5 cm de didme-
tro, rosado e translicido, de superficie lisa, consisténcia elds-
tica e doloroso a palpagdo.

Os antecedentes pessoais ¢ familiares, assim como o res-
tante exame clinico foram irrelevantes.

A lesdo foi excisada cirurgicamente. Decorrido 1 ano
observa-se cicatriz saliente sem outras particularidades.

Histologicamente, a les@o, bem circunscrita mas ndo enca-
psulada, ocupa a espessura da derme, permanecendo sepa-
rada da epiderme suprajacente, que é adelgagada ¢ rectilinea,
por estreita faixa de derme papilar.

Recebido para publicagio: 25 de Julho de 1991.

O tumor (Fig. 1) é composto de miltiplos l6bulos de dife-
rentes didmetros, regulares, ovalados ou arredondados, sepa-
rados entre si por septos fibroconjuntivos finos mas bem
marcados. Os lébulos sdo constituidos por células alongadas,
fusiformes ou hipolares, de citoplasma mal definido, dispos-
tas num padrio laxo, plexiforme, no seio de matriz mixdide
abundantes (Fig. 2). Nalguns lébulos coexistem células do
tipo epitelioide, poliédricas e ocasionalmente multinucleadas.
Nio se observam atipias citolégicas nem actividade mitdtica.

Na derme perilobular, que contém discreto infiltrado infla-
matério de células linfomonocitarias, individualizam-se fei-
xes nervosos de morfologia habitual, sem continuidade com
os lébulos tumorais.

A substincia mixoéide é azul de alcian (pH 2.5 e 40) e
PAS positiva.

A maioria das células fusiformes e zonas da matriz
mixéide sdo proteina S100 positivas (Fig. 3) enquanto que as
células do tipo epitelidide e gigante ndo possuem reactivi-
dade & proteina S100. A expressdo de antigénio membranar
epitelial (EMA) e de antigénio do factor XIIIa revelaram-se
negativas no tumor.

COMENTARIOS

As caracteristicas clinico-evolutivas e sobretudo histolégi-
cas do presente caso sdo as do mixoma dérmico das bainhas
nervosas (MDBN).

Incaracteristico sob o ponto de vista clinico, o tumor cor-
responde, em regra 2®, a papula ou nédulo tnico, de alguns
milimetros a 3cm de didmetro, de cor da pele adjacente ou
translicido, subjectivamente assintomatico e situado, em 3/4
dos casos, acima da cintura pélvica: cabega, pescogo, metade
superior do tronco € membros superiores.

Menos frequentemente, o tumor tem superficie querato-
sica ou, excepcionalmente, ulcerada® ¢, como na nossa
observagio, é doloroso espontaneamente e/ou 4 palpagéo.
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Fig. 1 A) Proliferagio tumoral loculada da derme (H-E). B) Por-
menor da disposi¢io lobular (H-E).

Fig. 2— Os l6bulos sdo constituidos de células fusiformes no seio de
uma matriz mixdide abundante (H-E).

Em cerca de 4/5 das observagdes surge no sexo feminino e
nas trés primeiras décadas de vida, evoluindo de modo lenta-
mente progressivo.

Em nenhum dos casos por néds coligido se verificou asso-
ciagdo com neurofibromatose de Von Recklinghausen, facto
sublinhado por todos os autores.
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Fig. 3—Marcada expresso de proteina S100 pelas células tumorais
(ABC DAB).

O comportamento do tumor € benigno, embora possa reci-
divar apds excisdo incompleta ®.

O aspecto histoldgico de proliferagéo é tipico, idéntico ao
do nosso caso . Com efeito, em todas as observagdes o
tumor, dérmico, bem circunscrito mas ndo envolvido por
verdadeira cdpsula, é caracteristicamente dividido em milti-
plos 16bulos por septos fibroconjuntivos que recordam, no
seu conjunto, o perineuro 48. '

Os l6bulos resultantes sdo constituidos por elementos celu-
lares e matriz extracelular. Os elementos celulares compreen-
dem uma populagdo de células fusiformes, dendriticas e, em
menor nimero, estelares e uma segunda populag¢do de célu-
las polignais epitelidides, por vezes multinucleadas. A
matriz, em regra abundante, é fibrilhar e laxa.

Com frequéncia coexiste discreto infiltrado inflamatério
linfocitario e podem individualizar-se mastocitos inter e
intralobulares em pequeno numero.

Embora estas caracteristicas sejam constantes, o desenvol-
vimento da matriz extracelular e o seu caricter mixdide, a
relagdo quantitativa e topografica entre as duas populagdes
celulares intralobulares e o grau de pleomorfismo e de activi-
dade mitética das células tumorais, sdo varidveis € justificam
a vasta sinonimia utilizada pelos diferentes autores.

Assim, no mixoma dérmico das bainhas nervosas de
Harkin e Reed !, a matriz fibrilhar intralobular é acentuada-
mente mixdide e bem desenvolvida, ha predominio de células
fusiformes/dendriticas que se dispdem num padrédo laxo, a
actividade mitética e o pleomorfismo celular séo discretos ou
inexistentes € o perineuro perilobular bem marcado, aspecto
em tudo sobreponivel ao da nossa observagdo.

No neurotecoma de Gallager e Helwig ¢, matriz extracelu-
lar é pouco aparente, conferindo um aspecto mais denso a
proliferagio; ha predominio do contingente celular epite-
lidide no centro dos 16bulos tumorais e tendéncia a disposi-
¢lo periférica das células fusiformes, a actividade mitética e
o pleomorfismo celular sdo mais marcados e os septos con-
juntivos interlobulares menos desenvolvidos. Esta variante
pode acompanhar-se de calcificagdo intratumoral®.

A designagdo de neurofibroma cutdneo bizarro seria, para
King e Barr3, mais adequada para descrever as observagdes
com marcada atipia celular (pseudomalignas), sem, contudo,
com ela pretender significar potencial evolutivo maligno.

O neurofibroma paciniano de Mac Donald e Wilson-
-Jones 2 corresponde aos casos em que as células fusiformes-
|/ dendriticas intralobulares se dispSem num padrdo lamelar
em bolbo de cebola, similar ao do corpusculo de Pacini.
Contudo, este termo, ja previamente utilizado por Prichard e
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Custar !0, para designar um tipo diferente de tumor nervoso
benigno, seria substituido pelo, de neuromixoma cutineo
lobular 4,

Assim, mais do que entidades clinicopatoldgicas distintas,
estes aspectos paracem constituir variantes do mesmo
tumor %, sendo possivel que algumas das diferencas encontra-
das nas diversas observagbes possam ser explicadas pelas
diferengas na idade cronoldgica das lesdes*.

O diagnéstico diferencial do mixoma dérmico das bainhas
nervosas, na variante com acentuado desenvolvimento
mixéide e auséncia de atipias citoldgicas, que 0 nosso caso
exemplifica, deve incluir o neurofibroma mixdide e, mais
remotamente, as mucinoses focais. No primeiro, a acumula-
¢do da substancia mucinosa pode levar a marcada deposi¢do
de material mix6ide, mas sem que exista o padrdo lobular
caracteristico do MDBN. As mucinoses focais sdo facilmente
excluidas pela ma delimitagdo lesional, pela auséncia de pro-
liferacdo celular e de organizagdo lobular.

O neurofibroma paciniano de Prichard ¢ Custar!® é um
tumor benigno com organizagdo corpuscular organdide em
bolbo de ceboula, ndo possuindo disposi¢io lobular nem
matriz mucinosa.

O perineuroma ! que pode simular o neurofibroma ou o
neurofibroma paciniano, distingue-se pela auséncia de orga-
nizagdo lobular e pelo cardcter extremamente alongado das
células tumorais.

Nos casos em que coexiste atipia citologica devem excluir-
-se 0 neurofibrosarcoma, o tumor mixo6ide maligno das bai-
nhas nervosas € a variante mixdide do dermatofibrosarcoma
de Darier-Ferrand 2.

Embora se aceite que o mixoma dérmico das bainhas ner-
vosas representa uma variante do neurofibroma cutaneo,
coexistem, como é regra para grande parte dos tumores ner-
vosos periféricos, duas hipdteses para a sua histogénese: ori-
gem (diferencia¢do) em células do perineuro '3 ou em células
de Schwann 6714, A auséncia de identificagdo de axdnios €
de mielina pelas coloragdes cldssicas apropriadas em micros-
copla optica convencional 68 tem sido evocado em favor da
primeira. Pelo contrario, a evidenciagio de imunoreactivi-
dade para a proteina basica da mielina’ e para a protema
S100 4 como no presente caso, ¢ a auséncia de expressdo de
antlgemo membranério epitelial 1%, tal como nesta observa-
¢do, constituem argumentos em favor da origem schwan-
niana. A expresséo de proteina S100 no tumor ndo €
contudo univoca nos casos em que tem sido pesquizada:
negativa 7, positiva !4 ou positiva apenas nalgumas das célu-
las intralobulares, como na nossa observagdo. Este facto
pode dever-se a diferentes graus de diferenciagio das células
tumorais em diferentes 16bulos, ou reflectir alteragdes dege-
nerativas das células intralobulares. As células do MDBN
nio mostraram imunoreactividade para o factor XlIIla. O
factor XIIla é expresso electivamente por uma subpopulagdo
de células dendriticas fusiformes da derme normal (dendréci-
tos), de origem monocitaria. Os dendrécitos t&ém sido impli-
cados na patogénese de diferentes processos inflamatoérios e
proliferativos dérmicos e constituem a principal populagdo
celular de diferentes tumores fusiformes da derme 6. A nega-
tividade de expressdo do factor XIIla no MDBN tem pois
ineteresse potencial no diagndstico diferencial deste tipo de
tumores.

Em conclusio, o presente caso constitui exemplo tipico de
mixoma dérmico das bainhas nervosas de Harkin e Reed !,
tumor benigno do plexo nervoso superficial dérmico, de rele-
vancia estrictamente dermatoldgica, ndo associado a neurofi-
bromatose de Von Recklinghausen, que embora pareca
constituir uma variante do neurofibroma solitario, possui
aspecto histoldgico unico que permite o seu facil reconheci-
mento. Esta lesio deve ser incluida, para efeitos de diagnos-
tico diferencial clinico, no grupo dos tumores cutdneos
dolorosos. Os resultados do estudo imunohistoquimico efec-
tuado sugerem origem schwanniana.
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