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RESUMO

O mixoma da bainha nervosa (MBN) é um tumor benigno raro originirio da bainha dos nervos perifé-
ricos, que geralmente se apresenta como um pequeno nédulo nas extremidades de adultos jovens. Rela-
tamos um caso incomum de MBN dérmico em dedo do pé de um homem de 40 anos, presente desde
o nascimento. Devido as suas caracteristicas clinicas inespecificas, o MBN pode ser de dificil diagnéstico
antes da bidpsia e pode assemelhar-se a outras lesdes benignas de partes moles. A avaliacio histopatologica
e imuno-histoquimica ¢, portanto, essencial para o estabelecimento de um diagnostico preciso. O conhe-
cimento dessa entidade incomum e sua inclusdo no diagnostico diferencial de pequenas lesdes subcuta-
neas de consisténcia firme podem facilitar o manejo adequado e contribuir para evitar erros diagndsticos.
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ABSTRACT

Nerve sheath myxoma (NSM) is a rare benign tumor of peripheral nerve sheath origin that typically presents as a
small nodule on the extremities of young adults. We report an unusual case of dermal NSM of the toe in a 40-year-
-old man, present since birth. Due to its nonspecific clinical features, NSM may be difficult to diagnose before biopsy
and can resemble other benign soft-tissue lesions. Histopathologic and immunohistochemical evaluation is therefore
essential for establishing accurate diagnosis. Awareness of this uncommon entity and its inclusion in the differential
diagnosis of small, firm subcutaneous lesions may facilitate appropriate management and help prevent misdiagnosis.
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RELATO DO CASO

Homem de 40 anos apresentou-se com aumento de vo-
lume indolor na regido dorsolateral do quarto dedo do pé direi-
to, presente desde o nascimento e com crescimento progressivo.
A lesio havia se tornado dolorosa aproximadamente 1 ano antes
da apresentacio. Nio havia histéria de trauma, sangramento da
lesdo ou presenga de lesdes semelhantes em outras regides do
corpo.

Ao exame fisico, observou-se lesio subcutanea dolorosa
a palpagio, de consisténcia firme a endurecida, nio pulsatil, nio
compressivel, de superficie lisa e aspecto lobulado, medindo 2
X 1 cm, localizada na face dorsal do quarto dedo do pé direito.
A lesio apresentava aderéncia a pele sobrejacente, mas nio res-
tringia a movimentacio do dedo do pé (Figura 1). Nio foram
identificadas lesdes semelhantes em outras regides, nem linfade-
nopatia regional.

Radiografia simples do pé nio revelou alteracdes. A cito-
logia aspirativa com agulha fina indicou neoplasia benigna de cé-
lulas fusiformes. A lesdo foi completamente excisada em regime
ambulatorial, sob anestesia por bloqueio digital, e encaminhada
para exame histopatologico. A ferida resultante foi submetida a
fechamento primario, permanecendo uma pequena area cruenta
residual para cicatrizacio por segunda intencio.

O exame histopatologico do tumor excisado revelou
células fusiformes a estreladas, com discreta atipia nuclear, cito-
plasma eosinofilico escasso e prolongamentos bipolares e multi-
polares. As células encontravam-se imersas em estroma mixoide
fibrilar, sem areas de necrose ou mitoses atipicas (Figuras 2 e 3).

Apds 2 anos de acompanhamento, nio havia evidéncias
de recidiva local (Figura 4).

DISCUSSAO
Os neurotecomas foram inicialmente descritos como tu-
mores cutineos benignos com diferenciacio de bainha nervosa;

entretanto, o0 mixoma dérmico da bainha nervosa (MBN) foi

posteriormente reconhecido como uma entidade distinta. Es-
tudos subsequentes demonstraram diferencas morfologicas sutis,
perfis imuno-histoquimicos distintos e caracteristicas ultraestru-
turais diferentes entre esses dois tipos de tumor. Casos relatados
de MBN envolveram diversos sitios anatomicos, incluindo as ex-
tremidades (dedo da mio, joelho e regiio pré-tibial), o pescoco!
e a lingua. O MBN ocorre mais frequentemente durante a ter-
ceira e a quarta décadas de vida, com propor¢io entre homens e
mulheres de aproximadamente 1:1. Em contraste, os neuroteco-
mas acometem predominantemente as extremidades superiores
e a regido da cabega e pescogo, geralmente durante a segunda e
a terceira décadas de vida, com predominio no sexo feminino.?

Macroscopicamente, os MBNs geralmente se apresentam
como nddulos ou massas firmes, indolores e de crescimento len-
to, medindo de 0,4 a 4,5 cm. Ao corte, podem conter malti-
plos nédulos mucoides pequenos, bem delimitados, translacidos
e esbranquicados. Histologicamente, esses tumores apresentam
uma estrutura multilobular caracteristica, com 16bulos indivi-
duais compostos por células fusiformes e estreladas, dispostas em
padroes espiralados, lamelares e concéntricos. As células encon-
tram-se imersas em abundante estroma mixoide e geralmen-
te apresentam discreto pleomorfismo nuclear e mitoses raras.
As lesdes podem acometer a epiderme, a derme ou o tecido
subcutineo.’

Na analise imuno-histoquimica, as células tumorais ge-
ralmente apresentam forte positividade para proteina S100, pro-
teina glial fibrilar dcida (GFAP) e vimentina. A expressdo do an-
tigeno de membrana epitelial (EMA) ¢ frequentemente ausente
ou restrita a um pequeno nimero de células perineurais.* Em
nosso paciente, a marcagio para S100 foi difusamente positiva
nas células fusiformes, enquanto o EMA apresentou expressao
difusa nas células perineurais, que eram mais numerosas na peri-
feria da lesdo, indicando diferenciagio bidirecional schwanniana
e perineural. Padrio semelhante de diferenciacio bidirecional foi

Figura 1: Mixoma dérmico da bainha nervosa
na regido distal do quarto dedo do pé direito
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Figura 3: Exame histopatolégico mostrando epitélio escamoso
estratificado hiperqueratdtico com acantose focal e I6bulos mixoi-
des bem delimitados na derme, contendo tecido fibroso e células
neoplasicas fusiformes a estreladas (hematoxilina e eosina, x10)

previamente relatado por Zamecnik et al.> Os achados a mi-
croscopia eletrdnica no MBN incluem liminas externas Gnicas
ou duplicadas envolvendo as células, jun¢des semelhantes a des-
mossomos, microfilamentos citoplasmaticos, figuras de mielina e
prolongamentos citoplasmaticos interdigitantes.®

Evidéncias moleculares mais recentes reforcam a distin-
¢do entre MBN e neurotecoma. Um estudo de expressio génica

Figura 2: Aspecto macroscdpico da pega cirtir-
gica excisada

Figura 4: Aspecto clinico apds 2 anos de acompanhamento, sem
evidéncias de recidiva local

comparando os dois tumores demonstrou que o neurotecoma
expressa predominantemente genes que codificam glicoprotei-
nas e metaloproteinases associadas a macrofagos e fibroblastos.
Também foi observada expressio diferencial do gene S100B
entre MBN e neurotecoma. Esses achados fornecem evidéncias
adicionais de que o MBN ¢ uma neoplasia originaria da ba-
inha dos nervos periféricos e constitui uma entidade distinta do
neurotecoma.’

A excisdo cirtirgica completa ¢ geralmente o tratamen-
to de escolha para lesdes sintomiticas, uma vez que a excisdo
incompleta estd associada a elevado risco de recidiva local.> O
diagnéstico diferencial histopatolégico do MBN inclui diversos
tumores mixoides, particularmente neurofibroma plexiforme,
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neurofibroma mixoide, schwannoma mixoide, perineurioma
extraneural e mixomas cutneo, justa-articular e intramuscular.”
Os mixomas cutaneos que acometem a derme e o tecido sub-
cutineo podem, de modo semelhante, ser constituidos por mal-
tiplas massas mixoides contendo células neoplasicas fusiformes
a estreladas. Entretanto, os mixomas cutdneos sio positivos para
CD34 e negativos para proteina S100, proporcionando uma dis-
tingdo imuno-histoquimica Gtil em relagio ao MBN.?

CONCLUSAO

O MBN dérmico é uma neoplasia mixoide benigna ori-
ginaria da bainha dos nervos periféricos. Seu diagnoéstico dife-
rencial citoldgico inclui neurotecoma, neurofibroma mixoide,
neurofibroma plexiforme, schwannoma mixoide, perineurioma
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