
 

https://dx.doi.org/10.31533/pubsaude13.a447 1 

Tumor maligno da bainha do nervo periférico mimetizando 

neoplasia ovariana primária: relato de caso 

Malignant tumor of the peripheral nerve sheath mimetizing primary ovarian neoplasia: case report 

Douglas Bernal Tiago1 , Lorena Murta dos Santos2* , Caroline de Souza Silva2   

1Médico na Pontifícia Universidade Católica de Campinas, Campinas, SP, Brasil. 2Graduada na Pontifícia Universidade Católica de 

Campinas*, Campinas, SP, Brasil. *Autor para correspondência. E-mail: lorenamurtasantos@gmail.com 

Resumo: INTRODUÇÃO: O tumor maligno da bainha do nervo periférico (TMBNP) é extremamente raro e 

corresponde de 5 a 10% dos casos de sarcomas. As manifestações clínicas do TMBNP incluem massa 

dolorosa de crescimento rápido. Os sintomas são dor, parestesia, déficits neurológicos, fraqueza muscular. 

RELATO DE CASO: Apresentamos o caso de uma mulher com aumento de volume abdominal com suspeita 

de neoplasia ovariana primária, sendo posteriormente diagnosticado como TMBNP. DISCUSSÃO: O TMBNP 

no caso clínico descrito é muito raro devido à ausência de fatores de risco. Sua localização pélvica torna o 

caso ainda mais atípico. O TMBNP é uma neoplasia de difícil diagnóstico, o que explicita a importância dos 

relatos de caso como esse acerca dessa entidade clínica, de modo a diminuir o tempo de diagnóstico e 

otimizar o tratamento.  
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Abstract: INTRODUCTION: The malignant peripheral nerve sheath tumor (MPNST) is extremely rare and 

accounts for 5 to 10% of sarcoma cases.  The clinical manifestations of MPNST include a growing painful 

mass. Symptoms are pain, paresthesia, neurological deficits, muscle weakness. CASE REPORT: We present 

the case of a woman with abdominal enlargement suspected of having primary ovarian neoplasm, who was 

later diagnosed with MPNST. DISCUSSION: The MPNST in the clinical case described, it is very rare due to 

the absence of risk factors. Its pelvic location makes the case even more atypical. MPNST it is a difficult 

neoplasm to diagnose, which explains the importance of case reports like this one about this clinical entity, 

in order to reduce the time of diagnosis and optimize the treatment. 
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Introdução 

O tumor maligno da bainha do nervo periférico (TMBNP) faz parte do heterogêneo grupo dos sarcomas, 

sendo o sexto tipo mais comum entre os sarcomas de tecidos moles (Balineni et al., 2019; Cláudia de Jesus 

Diogo et al., 2012; Cubas Farinha et al., 2020; James et al., 2016; Korfhage & Lombard, 2019; Marçal et al., 

n.d.; Petracco et al., 2019; Pineda et al., 2001; Rawal et al., 2019; Tahir et al., 2022; Tora et al., 2020). 

O TMBNP tem origem em nervos periféricos ou cranianos (Diogo et al., 2012; James et al., 2016; Pineda et 

al., 2001). A exata origem celular é incerta, mas a hipótese principal é a da crista neural. Admite-se que a 

maioria é originada de qualquer célula da bainha nervosa (células perineurais ou fibroblastos) e células de 

Schwann (Diogo et al., 2012.; Cubas Farinha et al., 2020; James et al., 2016; Marçal et al., n.d.). É um tumor 

extremamente raro e corresponde de 5 a 10% dos casos de sarcomas e cerca de 50% dos casos estão 

relacionados à neurofibromatose do tipo 1 (NF1 ou doença de von Recklinghausen). Outro fator de risco 

estudado é a radioterapia prévia (Diogo et al., 2012.; Cubas Farinha et al., 2020; James et al., 2016; Marçal et 

al., n.d.; Pineda et al., 2001; Tahir et al., 2022; Tora et al., 2020).  

Os sítios de acometimento mais comuns são as grandes raízes nervosas (plexo braquial e nervo isquiático) 

pescoço, cabeça e regiões paravertebrais (Diogo et al., 2012; Cubas Farinha et al., 2020; James et al., 2016; 

Korfhage & Lombard, 2019; Pineda et al., 2001). 

As manifestações clínicas do TMBNP incluem massa dolorosa de crescimento rápido. Os sintomas são dor, 

parestesia, déficits neurológicos, fraqueza muscular (Diogo et al., 2012; James et al., 2016).  

A patogênese do TMBNP envolve as vias de sinalização que regulam proliferação celular, crescimento e 

apoptose 1. As características histológicas são a proliferação de células fusiformes ou arredondadas com áreas 
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de hipercelularidade e hipocelularidade.(Balineni et al., 2019; Diogo et al., 2012; James et al., 2016). O 

diagnóstico é realizado pelas características histológicas, imuno-histoquímicas e exames de imagem como a 

ressonância nuclear magnética (Diogo et al., 2012.; James et al., 2016; prof). 

O tratamento do TMBNP é variável, incluindo cirurgia, radioterapia e quimioterapia (Diogo et al., 

2012; James et al., 2016; Tora et al., 2020).  Dado a raridade deste tumor, o objetivo deste relato de caso 

é auxiliar a comunidade médica em diagnósticos futuros do TMBNP, a partir da exposição de um caso 

clínico conduzido pelo serviço de Ginecologia e Obstetrícia do Hospital Puc-Campinas, bem como 

fornecer bases teórico científicas para manejo de pacientes acometidos com a doença.  

Relato de caso 

Paciente do sexo feminino, H.S.T.V, 41 anos, encaminhada ao ambulatório de oncologia pélvica por 

aumento de volume abdominal em região de fossa ilíaca direita (FID) há 1 ano, com crescimento rápido 

nos últimos 2 meses. Refere dor abdominal aos esforços na FID e emagrecimento de 18 kg no período 

08/2019 a 08/2020, além de queda de cabelo, fraqueza e inapetência. Nega comorbidades, cirurgias 

prévias ou histórico familiar e pessoal de neoplasias. Realizada tomografia de abdome (01/2020), 

laudada como massa volumosa de lesão expansiva, bem delimitada, sólido cística, com focos de 

calcificação e gordura macroscópica de permeio, ocupando grande parte do hemiabdome direito, 

apresentando íntimo contato com ovário, com medidas de 23x14x21 cm. Demais órgãos sem alterações. 

Considerada possível lesão ovariana à direita de origem teratoide (segundo laudo radiográfico). A 

ressonância magnética de abdome (07/2020) evidenciou volumosa formação expansiva, intra-

abdominal, medindo cerca de 27x17 cm, se estendendo do nível do hipogástrio ao epigástrio, 

indeterminada e suspeita para neoplasia primária de provável natureza anexial à direita.  

Optou-se pela abordagem cirúrgica, sendo realizado uma laparotomia exploradora com exérese de 

massa retroperitoneal em 12/08/2020. No intraoperatório, foi visto uma massa retroperitoneal de 40 

cm de diâmetro, endurecida, com diversas aderências em alças intestinais e peritônio, sem plano de 

clivagem com ceco. Ausência de implantes peritoneais, fígado de aspecto normal, presença de 

linfonodo 2,5 cm de diâmetro em hilo hepático. Ressecado útero, trompa e ovário de aspectos habituais.   

O peso da peça cirúrgica foi de 10.735g.O anatomopatológico da massa retroperitoneal foi 

diagnosticado como neoplasia de células fusiformes com áreas de degeneração mixoide, tendo ainda 

grandes células gigantes multinucleadas com focos contendo elementos epitelioides poligonais. Áreas 

de necrose em cerca de 20% da amostra.   

À imuno-histoquímica, o aspecto morfológico e a imunomarcação revelaram critérios para tumor 

maligno do nervo periférico bem diferenciado, convencional, de score final de grau 2 (diferenciação 

tumor score 2, contagem mitótica score 4, necrose tumor score 1, com necrose inferior a 50%). Margens 

cirúrgicas coincidentes com superfície íntegra do tumor. O diagnóstico da paciente foi confirmado 

como tumor maligno do nervo periférico bem diferenciado.   

A tomografia abdominal realizada 2 meses após cirurgia mostrou que não houve visualização de 

lesão expansiva abdominal. Linfonodos inguinais proeminentes em número, medindo 1,8 x 0,9 cm à 

esquerda, sem linfadenomegalia. Demais achados sem alterações evolutivas. Tomografia de tórax sem 

acometimento secundário pulmonar ou mediastinal, linfonodos axilares bilaterais proeminentes.  

Após laudo anatomopatológico, imuno-histoquímica e exames pós-operatórios para estudo 

comparativo, a equipe de oncologia pélvica do serviço optou por encaminhá-la para seguimento no 

ambulatório de oncologia clínica. Nesse caso, não havendo mais conduta ginecológica cirúrgica no 

momento, a paciente recebeu alta do ambulatório de oncologia pélvica em 30/10/2020.   

Abaixo, exames de imagem:  
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Figura 1. (A) Corte coronal de tomografia com contraste endovenoso evidenciando lesão expansiva sólido-cística, com medidas de 23 x 

14 x 21 cm, ocupando grande parte do hemiabdome direito e apresentando íntimo contato com o ovário. (B) Corte transversal.  

 

Discussão 
O TMBNP é um tumor raro do sistema nervoso que raramente tem localização próxima a regiões 

anexiais (Balineni et al., 2019; Diogo et al., 2012.; Cubas Farinha et al., 2020; James et al., 2016; Korfhage 

& Lombard, 2019; Marçal et al., n.d.; Petracco et al., 2019; Pineda et al., 2001; Rawal et al., 2019; Tahir 

et al., 2022; Tora et al., 2020).  

O TMBNP no caso clínico descrito é muito raro devido à ausência de antecedentes de NF1 e radioterapia 

prévia. Sua localização pélvica torna o caso ainda mais atípico, uma vez que a literatura mostra que a maioria 

dos sítios de TMBNP são plexo braquial e nervo isquiático, cabeça, pescoço e regiões paravertebrais (Diogo et 

al., 2012; Cubas Farinha et al., 2020; James et al., 2016; Pineda et al., 2001; Rawal et al., 2019).  

No acompanhamento ambulatorial do caso clínico descrito, a hipótese diagnóstica era de neoplasia 

primária de provável origem anexial à direita, a partir de exames de imagem (tomografia e ressonância 

magnética) e quadro clínico, o que foi descartado no intraoperatório e posteriormente confirmado pelo 

anátomo patológico e imuno-histoquímica. A literatura aponta que as manifestações clínicas do TMBNP são 

variáveis, mas normalmente o paciente apresenta massa dolorosa de crescimento rápido, além de sintomas 

neurológicos (Diogo et al., 2012). Nesse caso, apesar da paciente referir massa abdominal associada a queixa 

álgica e de crescimento rápido, a ausência de sintomas neurológicos dificultou a elaboração da hipótese.  

O diagnóstico TMBNP foi possível devido às características histológicas compatíveis e correlação clínica. 

A literatura mostra que à histologia, o tumor é descrito como áreas de alternância entre elevada densidade 

celular e baixa densidade celular e padrão em paliçada (Diogo et al., 2012; James et al., 2016; Ghosh et al., 

2010). Ainda, a imuno-histoquímica apresentou papel fundamental na conclusão diagnóstica do caso, o que 

também é visto na literatura (Vita et al., 2008). A conduta cirúrgica é o alicerce do tratamento do tumor 

maligno de bainha de nervo periférico, seguida de radioterapia e quimioterapia (tratamento adjuvante).  

O TMBNP é uma neoplasia de difícil diagnóstico (Cubas Farinha et al., 2020) , o que explicita a importância 

dos relatos de caso como esse acerca dessa entidade clínica, de modo a diminuir o tempo de diagnóstico e 

otimizar o tratamento (Diogo et al., 2012; James et al., 2016; Tora et al., 2020).  
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