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Belo Horizonte, MG - Brasil. ~ macao diagnostica é obtida a partir do estudo histolégico e imuno-histoquimico, em
que se observa intensa pigmentacao citoplasmatica. Existem dois tipos distintos de
schwannomas melanociticos: o esporadico e o psammomatoso, este Ultimo relacio-
nado ao chamado complexo de Carney, uma forma de neoplasia end6crina multipla
de carater familiar. Existem poucos relatos dessas neoplasias, sendo a maior série
composta de cinco casos. O objetivo deste relato é descrever um raro caso de schwan-
noma melanocitico da coluna lombar do tipo esporadico de localiza¢ao extramedu-
lar. Apresenta-se breve revisao de literatura contendo as principais caracteristicas do
tumor, incluindo suas diferentes formas, diagnoésticos diferenciais, estudo histolégico
e imuno-histoquimico, bem como a abordagem atualmente preconizada, a fim de

colaborar para o melhor entendimento dessa neoplasia.
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ABSTRACT

Schwannomas are benign, usually solitary, encapsulated and of slow growth tumors,
which have their origin in differentiated neoplastic Schwann cells, with extramedul-
lary intradural usual development related to nerve roots. The melanocytic schwan-
noma is a variant of these tumors whose location is on the posterior nerve root, with
a nonspecific clinical presentation in almost a third of cases. MRI is the most com-
monly used imaging test in the diagnosis, revealing hyperintense images in T1 and
hypointense in T2. The diagnostic confirmation is obtained from the histological and
immunohistochemical study where intense cytoplasmic pigmentation is observed.
Recebido em- 031272014 1 here are two distinct types of melanocytic schwannomas: sporadic and psammo-
Aprovado em: 28/0122015 matous; the latter related to the called Carney complex, a form of multiple endocrine
stiicao:  Neoplasias with a familial character. There are few reports of these neoplasms; the
Hospital Santa Casa de Misericérdia dgl‘t’éf:z 5 ‘jsécrgﬂs‘lfl greatest series is composed of five cases. The objective of this report is to describe
’ a rare case of melanocytic schwannoma of the lumbar spine of the sporadic type
Autor correspondente:  and extramedullary location. A brief review of the literature containing the main
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histological and immunohistochemical study, and the
currently recommended approach in order to contribu-
te to a better understanding of this neoplasia.

Key words: Spine; Spinal Neoplasms; Schwann Cells;
Manipulation, Spinal.

INTRODUCAO

Os schwannomas sao tumores benignos, geral-
mente solitarios, encapsulados e de crescimento
lento, que tém sua origem nas células de Schwann
neoplasicas diferenciadas, representando aproxima-
damente 30% das neoplasias primarias da coluna ver-
tebral, com desenvolvimento habitual extramedular
intradural relacionado a raizes nervosas.!

O schwannoma melanocitico é variante dessas
neoplasias e se apresenta em faixa etaria mais jovem
quando comparado aos demais schwannomas,! locali-
zando-se, em quase um terco dos casos, na raiz nervo-
sa posterior,>* embora também possa ser encontrado
em tecidos moles, coragao, o6rbita, cavidade oral, esto-
mago, bronquios, retroperitonio, colo uterino e paro-
tida."? Possui apresentacao clinica inespecifica, com
dor secundéria a compressao radicular, disestesias,
além de déficits motores e sensitivos progressivos.??

A ressonancia magnética (RM) é o exame de ima-
gem mais utilizado em seu diagnéstico, revelando
imagens hiperintensas em T1 e hipointensas em T2,
enquanto que nos schwannomas do tipo nao melano-
citico o padrao de imagens € o oposto.**

Sao poucos os casos relatados de schwannoma
melanocitico com sitio na coluna vertebral, sendo a
maior série composta de cinco casos.? Este trabalho
relata um caso de schwannoma melanocitico da co-
luna lombar, com revisao da literatura pertinente a
essa neoplasia.

RELATODO CASO

Paciente masculino, 37 anos de idade, sem co-
morbidades prévias, foi encaminhado ao Servi¢o de
Cirurgia da Coluna Vertebral do Hospital Santa Casa
de Misericérdia de Vitéria (HSCMV), com dor de
forte intensidade iniciada ha dois meses em regiao
lombar alta, com irradiagcao para face anterolateral
de coxa direita, padrao radicular de L1 e L2.

A radiografia anteroposterior da coluna revelou
apagamento do pediculo de L1 a direita, enquanto a
tomografia computadorizada (TC) e a ressonancia nu-

clear magnética (RM) da coluna lombar salientaram
volumosa lesdao expansiva de carater agressivo, com
sinal espontaneamente hiperintenso em T1, heteroge-
neamente baixo em T2, em toda a metade direita do
corpo vertebral de L1. Registrou-se também ruptura do
arco posterior da cortical lateral acometendo o forame
neural LI-L2 direito, com componente intracanalar e
forma de “halteres” e sem plano de clivagem com o
ventre do psoas homolateral. A lesao média 7,8 x 4,2 x
2,6 cm (LxTxAP) determinava alargamento do forame
neural correspondente e efeito compressivo com redu-
¢ao da amplitude do canal vertebral (Figura 1).
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Figura 1 - Ressonancia magnética em cortes sagital
(aesquerda) e coronal (a direita) em T1: lesdo expan-
siva hiperintensa destruindo corpo vertebral de L1,
comprimindo canal medular e infiltrando misculo
psoas direito.

Foi realizada a abordagem cirtrgica por via
posterior, com resseccao dos elementos vertebrais
posteriores e liberacao da vértebra e do musculo
iliopsoas bilateralmente, seguido da instrumenta-
cao dois niveis abaixo e acima do local da lesao. Foi
também coletado material para estudo histopatol6-
gico, o qual mostrou padrao morfolégico fusiforme,
com intensa pigmentacao citoplasmatica, sugestivo
de melanoma metastatico. O exame imuno-histoqui-
mico, no entanto, ressaltou expressao citoplasmati-
ca e nuclear de proteina S100, vimentina, HMB-45,
Ki-67 e SP6, concluindo, com base nesses achados
e nas caracteristicas morfologicas da lesao, tratar-se
de schwannoma melanocitico do tipo ndo psammo-
matoso (Figura 2).

O paciente evoluiu bem no pés-operatorio, retor-
nando a deambular no dia seguinte. Ap6s 15 dias
o paciente foi reoperado, desta vez por via anterior
com acesso retroperitoneal a L1, sendo visibilizada
tumorag¢ao que invadia o musculo iliopsoas direito,
encapsulando o nervo genitofemoral homolateral.
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Optou-se por resseccao total em bloco do tumor
juntamente com o corpo anterior de L1 e o misculo
em que se infiltrava, associado a artrodese anterior
com enxerto autélogo do iliaco (Figuras 3 e 4).

Figura 2 - Estudo histopatoldgico A (x20) e B (x40):
padrao morfolégico fusiforme com intensa pigmen-
tacdo citoplasmatica. Estudo imuno-histoquimico
mostrando positividade para proteina S100 (C — x20)
e Vimentina (D - x40).

Figura 3 - A: Aspecto final do intraoperatério: artrode-
se vertebral anterior com enxerto aut6logo de iliaco.
B: Peca cirtrgica: resseccao em bloco do tumor.

Realizada drenagem de toérax e colocagao de
dreno suctor. Paciente evoluiu no pés-operatorio
imediato com neuropraxia da raiz de L2, recuperan-
do-se ap6s um més de fisioterapia motora.

Figura 4 - Radiografia em PA (& esquerda) e perfil
(a direita) da coluna lombar mostrando a artrodese
lombar com enxerto autélogo do iliaco.

DISCUSSAOQ

A revisao de literatura, incluindo sexo e idade dos
pacientes, localizagao e nivel da lesao, bem como o
tratamento adotado e o seguimento dos casos estao
ilustrados nas Tabelas 1 e 2.

Foi encontrada idade média de cerca de 50 anos,
estando o0 sexo masculino presente em pouco mais
da metade dos casos revisados. O nivel toracico foi
o0 mais acometido, com predominio de localizagao
extramedular (oito dos 11 casos relatados), assim
como observado neste relato, em que se encontrou
desenvolvimento da lesao extramedular e intradural.

Tabela 1 - Casos relatados de Schwannoma melanocitico quanto ao ano da publicacao, autor,
idade e sexo dos pacientes, nivel e localizacdo da lesao na coluna vertebral

1979 Paris et al"® 49 F Cervical Extra
2004 Santaguida et al 35 M Cervical Intra
2005 Tawk RG et al® 61 M Torécico Extra
2006 De Cerchio L etal® 53 M Tordcico Extra
2008 Mouchaty et al® 56 F Toracolombar Intra
20M Shields LB et al® % F foracico Fure

33 M Lombossacral Extra
2012 Welling LC et al? 50 (trés casos)*** 2M/1F N/ Extra
2012 Hoover JM et al* 62 F Torécico Intra

*Em relagdo a medula espinhal — Extra: extramedular. Intra: intramedular. **M: masculino. F: feminino. ***Média de idade entre

os casos. ****Nao informado.
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Tabela 2 - Revisao de literatura quanto a caracte-
ristica da resseccao de Schwannoma melanocitico e
recidiva da lesao

Ano Autor Ressecgdo Recidiva tumoral

1979 Paris et al® Completa Ausente em 4 anos

2004  Santaguida et al' Completa Presente com 2 anos

2005 Tawk RG et al® Completa N/I*

2006  DeCerchiol etal® Completa Ausente em 2 anos

2008 Mouchaty et al® Completa Ausente em 1 ano

2001 Shislds LB gt al Parcial Obito no pos-operatdrio
Completa Presente em 2 anos

2012 Welling LC et al? N/I* N/I*

2012 Hoover JM et al* Completa Ausente em 10 meses

*Nao informado.

A resseccao parcial foi adotada em apenas um dos
relatos, quando houve 6bito no pds-operatério ime-
diato. Em dois casos houve recidiva local do tumor
apos dois anos de seguimento, havendo relato de au-
séncia de retorno da lesao em quatro casos, embora
o tempo de seguimento tenha sido considerado cur-
to, com média de pouco menos de dois anos (entre
10 meses e quatro anos).

Existem dois tipos distintos de schwannomas
melanociticos: o esporadico ou nao psammomato-
so e o schwannoma melanocitico psammomatoso,
este dltimo relacionado, em 50% das vezes, ao cha-
mado complexo de Carney.! Trata-se de neoplasia
endo6crina miultipla familiar de heranga autossomica
dominante, caracterizada por pigmentac¢ao cutanea
e mucosa, doenca nodular pigmentar priméaria das
adrenais, mixomas cardiacos e cutaneos, adenomas
hipofisarios produtores de GH e prolactina, neopla-
sia testicular, adenoma ou carcinoma da tireoide,
além de cistos ovarianos.” Dada a associacdo da
doenca com manifestagoes sistémicas, além de sua
natureza hereditaria, a investigacao ativa do pacien-
te e de seus familiares é de fundamental importancia
para a prevencao de eventos futuros.® Neste relato, o
paciente nao apresentava historia familiar ou com-
ponentes do complexo de Carney.

Os principais diagnosticos diferenciais dos sch-
wannomas melanociticos incluem o melanoma ma-
ligno, meningioma e neurofibroma pigmentados, rab-
domiossarcoma, sarcoma de células claras de partes
moles, meduloblastoma melanocitico, ganglioneuro-
blastoma, entre outros.®

Inicialmente, grande parte dos pacientes recebe
o diagnostico de melanoma maligno primario ou me-

tastatico.® Na microscopia, os schwannomas mela-
nociticos sdo compostos tipicamente de células com
abundante pigmentacao intracitoplasmatica de mela-
nina, além de corpos psammomatosos nos casos de
lesao nao esporadica. O estudo imuno-histoquimico
revela padrao de coloragao tipica para outros tumo-
res da bainha dos nervos, expressando fortemente
proteina S-100, Leu-7 e vimentina, enquanto GFAP, CK
e EMA sao negativos. A positividade para HMB-45 e
Melan-A é descoberta inesperada tendo em vista que
esses anticorpos sao considerados relativamente es-
pecificos para o diagnéstico do melanoma maligno.®

Em 10% dos casos os schwannomas melanociti-
cos sao tumores malignos,'* o que sugere que cé-
lulas de schwann melanociticas podem predispor a
transformacao maligna em alguns pacientes. Quan-
to ao seu potencial de recorréncia, encontram-se
na literatura taxas que variam de 18,2 ¢ a 24%°,
estando quase sempre relacionado a ressecc¢oes
incompletas.'> Além disso, estudos demonstraram
que, dos pacientes que foram acompanhados por
mais de cinco anos, somente pouco mais da meta-
de estava livre da doenca ao final do seguimento, o
que sugere que o acompanhamento em longo pra-
70 é necessario para avaliar a recidiva tumoral e o
risco de metastases.®

Assim, a abordagem cirtrgica ideal permanece
sendo a ressec¢ao completa do tumor sem que se
agrave o déficit neurologico, dependendo o sucesso
da cirurgia do grau de malignidade e de metastases
Osseas e viscerais.® O valor do tratamento radiotera-
pico permanece incerto,? necessitando de mais estu-
dos prospectivos e com mais tempo de seguimento
para que se possa compreender melhor a histéria na-
tural, prognostico e formas de abordagem da lesao.

CONCLUSAO

O schwannoma melanocitico é neoplasia ex-
tremamente rara, de apresentacao clinica inespe-
cifica e cujo exame de imagem mais utilizado no
diagnostico € a RM. A confirmagao é obtida por
meio do estudo histolégico e imuno-histoquimico.
O principal diagnéstico diferencial € o melanoma
maligno. O tratamento é essencialmente cirdrgico,
objetivando a resseccao completa do tumor, estan-
do a recorréncia quase sempre relacionada a res-
seccoes incompletas.
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