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MIXOMA DÉRMICO DAS BAINHAS NERVOSAS.
(Neurotecoma)
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RESUMO

Descreve-se o caso de um paciente do sexo masculino, de 59 anos, com um nódulo doloroso da
região interescapular evoluindo há 20 anos. O exame histopatológico revelou tumor mixomatoso lobu
lado composto de células fusiformes e dentríticas, ocasionalmente epitelioides e multinucleadas, típico
de mixoma dérmico das bainhas tendinosas. O exame imunocitoquímico mostrou marcação com pro
teína SI 00 e ausência de reactividade factor XIIIa e 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 SI00 protein. Neither factor XlIla nor epithelial mcm
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 e Reed em 1969’, tem sido
descrito sob múltiplas designações: neurofibroma paci
niano 2, neurofibroma cutâneo bizarro ‘, neuromixoma cutâ
neo lobular 4, tumor mixoide das bainhas nervosas e,
sobretudo, neurotecoma 6~

Sem particularidades semiológicas clínicas evocadoras,
possui aspecto histológico característico e distinto do neuro
fibroma, com o qual se relaciona histogenicamente, mas que
dele se afasta pela ausência de associação com a
neurofibromatose.

Descreve-se em seguida o único caso observado no labora
tório de Dermatopatologia do serviço de Dermatologia dos
Hospitais da Universidade de Coimbra.

OBSERVAÇÃO

H.S., sexo masculino, 55 anos, caucasiano.
Há cerca de 20 anos notou lesão saliente da região interes

capular que, há alguns meses, se tornou mais frequentemente
dolorosa, espontaneamente e ao toque, motivo pelo qual
recorreu à nossa consulta.

A observação revelou, junto ao ângulo da omoplata
esquerda, nódulo saliente, pediculado, com 1,5 cm de diâme
tro, rosado e translúcido, de superfície lisa, consistência elás
tica e doloroso à palpação.

Os antecedentes pessoais e familiares, assim como o res
tante exame clínico foram irrelevantes.

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

Histologicamente, a lesão, bem circunscrita mas não enca
psulada, ocupa a espessura da derme, permanecendo sepa
rada da epiderme suprajacente, que é adelgaçada e rectilinea,
por estreita faixa de derme papilar.

O tumor (Fig. 1) é composto de múltiplos lóbulos de dife
rentes diâmetros, regulares, ovalados ou arredondados, sepa
rados entre si por septos fibroconjuntivos finos mas bem
marcados. Os lóbulos são constituídos por células alongadas,
fusiformes ou hipolares, de citoplasma mal definido, dispos
tas num padrão laxo, plexiforme, no seio de matriz mixóide
abundantes (Fig. 2). Nalguns lóbulos coexistem células do
tipo epitelioide, poliédricas e ocasionalmente multinucleadas.
Não se observam atipias citológicas nem actividade mitótica.

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

A substância mixóide é azul de alcian (pH 2.5 e 4.0) e
PAS positiva.

A maioria das células fusiformes e zonas da matriz
mixóide são proteína SlOO positivas (Fig. 3) enquanto que as
células do tipo epitelióide e gigante não possuem reactivi
dade à proteína SlOO. A expressão de antigénio membranar
epitelial (EMA) e de antigénio do factor XIIIa revelaram-se
negativas no tumor.

COMENTÁRIOS

As características clínico-evolutivas e sobretudo histológi
cas do presente caso são as do mixoma dérmico das bainhas
nervosas (MDBN).

Incaracterístico sob o ponto de vista clínico, o tumor cor
responde, em regra 2-9, a pápula ou nódulo único, de alguns
milímetros a 3cm de diâmetro, de cor da pele adjacente ou
translúcido, subjectivamente assintomático e situado, em 3 4
dos casos, acima da cintura pélvica: cabeça, pescoço, metade
superior do tronco e membros superiores.

Menos frequentemente, o tumor tem superfície querató
sica ou, excepcionalmente, ulcerada8 e, como na nossa
observação, é doloroso espontaneamente e ou à palpação.
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Fig. 2 Os lóbulos são constituídos de células fusiformes no seio de
uma matriz mixóide abundante (H-E).

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

Em nenhum dos casos por nós coligido se verificou asso
ciação com neurofibromatose de Von Recklinghausen, facto
sublinhado por todos os autores.

Fig. 3 Marcada expressão de proteína SlOO pelas células tumorais
(ABC DAB).

O comportamento do tumor é benigno, embora possa reci
divar após excisão incompleta 6•

O aspecto histológico de proliferação é típico, idêntico ao
do nosso caso -9 Com efeito, em todas as observações o
tumor, dérmico, bem circunscrito mas não envolvido por
verdadeira cápsula, é caracteristicamente dividido em múlti
plos lóbulos por septos fibroconjuntivos que recordam, no
seu conjunto, o perineuro 48•

Os lóbulos resultantes são constituídos por elementos celu
lares e matriz extracelular. Os elementos celulares compreen
dem uma população de células fusiformes, dendríticas e, em
menor número, estelares e uma segunda população de célu
las polignais epitelióides, por vezes multinucleadas. A
matriz, em regra abundante, é fibrilhar e laxa.

Com frequência coexiste discreto infiltrado inflamatório
linfocitário e podem individualizar-se mastócitos inter e
intralobulares em pequeno número.

Embora estas características sejam constantes, o desenvol
vimento da matriz extracelular e o seu carácter mixóide, a
relação quantitativa e topográfica entre as duas populações
celulares intralobulares e o grau de pleomorfismo e de activi
dade mitótica das células tumorais, são variáveis e 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 mixóide e bem desenvolvida, há predomínio de células
fusiformes dendríticas que se dispõem num padrão laxo, a
actividade mitótica e o pleomorfismo celular são discretos ou
inexistentes e o perineuro perilobular bem marcado, aspecto
em tudo sobreponível ao da nossa observação.

No neurotecoma de Galiager e Helwig 6, matriz extracelu
lar é pouco aparente, conferindo um aspecto mais denso à
proliferação; há predomínio do contingente celular epite
lióide no centro dos lóbulos tumorais e tendência à disposi
ção periférica das células fusiformes, a actividade mitótica e
o pleomorfismo celular são mais marcados e os septos con
j untivos interlobulares menos desenvolvidos. Esta variante
pode acompanhar-se de calcificação intratumoral ~.

A designação de neurofibroma cutâneo bizarro seria, para
King e Barr 3, mais adequada para descrever as observações
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
dendríticas intralobulares se dispõem num padrão lamelar

em bolbo de cebola, similar ao do corpúsculo de Pacini.
Contudo, este termo, já previamente utilizado por Prichard e

Fig. 1—A) Proliferação tumoral loculada da derme (H-E). E) Por
menor da disposição lobular (H-E).
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Custar 0, para designar um tipo diferente de tumor nervoso
benigno, seria substituído pelo, de neuromixoma cutâneo
lobular ‘~.

Assim, mais do que entidades clinicopatológicas distintas,
estes aspectos paracem constituir variantes do mesmo
tumor 8, sendo possível que algumas das diferenças encontra
das nas diversas observações possam ser explicadas pelas
diferenças na idade cronológica das lesões4.

O diagnóstico diferencial do mixoma dérmico das bainhas
nervosas, na variante com acentuado desenvolvimento
mixóide e ausência de atipias citológicas, que o nosso caso
exemplifica, deve incluir o neurofibroma mixóide e, mais
remotamente, as mucinoses focais. No primeiro, a acumula
ção da substância mucinosa pode levar à marcada deposição
de material mixóide, mas sem que exista o padrão lobular
característico do MDBN. As mucinoses focais são facilmente
excluídas pela má delimitação lesional, pela ausência de pro
liferação celular e de organização lobular.

O neurofibroma paciniano de Prichard e ~ é um
tumor benigno com organização corpuscular organóide em
bolbo de ceboula, não possuindo disposição lobular nem
matriz mucinosa.

O perineuroma” que pode simular o neurofibroma ou o
neurofibroma paciniano, distingue-se pela ausência de orga
nização lobular e pelo carácter extremamente alongado das
células tumorais.

Nos casos em que coexiste atipia citológica devem excluir-
-se o neurofibrosarcoma, o tumor mixóide maligno das bai
nhas nervosas e a variante mixóide do dermatofibrosarcoma
de Darier-Ferrand 2

Embora se aceite que o mixoma dérmico das bainhas ner
vosas representa uma variante do neurofibroma cutâneo,
coexistem, como é regra para grande parte dos tumores ner
vosos periféricos, duas hipóteses para a sua histogénese: ori
gem (diferenciação) em células do perineuro4’3 ou em células
de Schwann I.6.7.I4~ A ausência de identificação de axónios e
de mielina pelas colorações clássicas apropriadas em micros
copia óptica i6~ tem sido evocado em favor da
primeira. Pelo contrário, a evidenciação de imunoreactivi
dade para a proteína básica da mielina7 e para a proteína
SlOO 4, como no presente caso, e a ausência de expressão de
antigénio membranário epitelial 15, tal como nesta observa
ção, constituem argumentos em favor da origem schwan
niana. A expressão de proteína SlO0 no tumor não é
contudo unívoca nos casos em que tem sido pesquizada:
negativa ~5, positiva ~ ou positiva apenas nalgumas das célu
las intralobulares, como na nossa observação. Este facto
pode dever-se a diferentes graus de diferenciação das células
tumorais em diferentes lóbulos, ou reflectir alterações dege
nerativas das células intralobulares. As células do MDBN
não mostraram imunoreactividade para o factor XIIIa. O
factor XIIla é expresso electivamente por uma subpopulação
de células dendríticas fusiformes da derme normal (dendróci
tos), de origem monocitária. Os dendrócitos têm sido impli
cados na patogénese de diferentes processos inflamatórios e
proliferativos dérmicos e constituem a principal população
celular de diferentes tumores fusiformes da derme 6 A nega
tividade de expressão do factor XIIIa no MDBN tem pois
ineteresse potencial no diagnóstico diferencial deste tipo de
tumores.

Em conclusão, o presente caso constitui exemplo típico de
mixoma dérmico das bainhas nervosas de Harkin e Reed
tumor benigno do plexo nervoso superficial dérmico, de rele
vância estrictamente dermatológica, não associado a neurofi
bromatose de Von Recklinghausen, que embora pareça
constituir uma variante do neurofibroma solitário, possui
aspecto histológico único que permite o seu fácil reconheci
mento. Esta lesão deve ser incluida, para efeitos de diagnós
tico diferencial clínico, no grupo dos tumores cutâneos
dolorosos. Os resultados do estudo imunohistoquímico efec
tuado sugerem origem schwanniana.
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