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Resumo: O Tumor Maligno da Bainha do Nervo Periférico (TMBNP) é um sarcoma raro, originado 
das células de Schwann ou de células pluripotentes da crista neural. Representa 5-10% dos sarcomas 
de partes moles, com prevalência de 1:100.000 na população geral. Sua etiologia pode ser esporádica, 
associada à neurofibromatose tipo 1 (NF1), ou associada à exposição à radiação. O diagnóstico é 
complexo e baseia-se em exames de imagem complementados com estudo anatomopatológico e 
imuno-histoquímico. Seu tratamento consiste, idealmente, em ressecção cirúrgica completa, sendo 
a quimioterapia e radioterapia indicadas para tumores irressecáveis. O prognóstico é geralmente 
desfavorável, com taxa de sobrevida em cinco anos entre 50-60%. Relata-se o caso de uma paciente 
de 53 anos, com queixa de dor, aumento de volume na coxa esquerda e nodulação inguinal, inicial-
mente diagnosticada como hérnia inguinal. Após biópsia, foi identificada neoplasia de células fusi-
formes, e a paciente foi encaminhada para investigação. A ressonância magnética revelou uma 
massa abdominal de 361,6 cm³, com metástases no peritônio e nódulos pulmonares. A análise 
imuno-histoquímica inicial sugeriu rabdomiossarcoma, mas uma nova biópsia confirmou diagnós-
tico de TMBNP com diferenciação rabdomioblástica. O tratamento foi alterado para quimioterapia 
com Doxorrubicina e Ifosfamida, mas a paciente evoluiu de forma desfavorável, optando-se pela 
abordagem paliativa. 

Palavras-chave: Sarcoma; Tumor da Bainha de Nervos Periféricos; Neoplasias Induzidas por Radi-
ação. 
 

1. Introdução 
1.1. Definição e Epidemiologia 

O tumor maligno da bainha do nervo periférico (TMBNP) é um tipo raro de sarcoma 
de partes moles, com origem nas células de Schwann ou nas células pluripotentes da crista 
neural [1]. Ele representa 5-10% dos sarcomas de partes moles [2,3], tendo prevalência de 
1:100.000 na população geral e incidindo igualmente entre homens e mulheres [4]. Essa 
doença inicia-se em idade precoce, aos 30-50 anos em média, podendo, a depender de 
fatores de risco, ocorrer ainda mais cedo [5]. Conforme a OMS essa neoplasia pode ser 
classificada em subtipos, incluindo: epitelial, glandular e tumor de Triton. 

1.2. Etiologia e Fatores de Risco 
A respeito da etiologia do TMBNP, parece haver uma associação entre essa doença e 

alguns fatores de risco, como neurofibromatose tipo 1 (NF1), exposição prévia à radiação 
ionizante (incluindo radioterapia) e, considerando que essa doença leva vários anos para 
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ser desenvolvida, idade avançada [5]. Os casos não associados a essas condições são, de 
maneira geral, consideradas esporádicos [6]. Em um estudo retrospectivo, 50% dos paci-
entes com TMBNP eram portadores de NF1, e 10% dos pacientes com essa mesma doença 
tinham história de exposição prévia à radiação [4]. De maneira similar, uma revisão de 
literatura apontou que 10-13% dos casos de TMBNP apresentava história prévia de irra-
diação terapêutica [7], e, em casos como esses, uma revisão sistemática apontou que a 
latência entre a exposição à radiação e o diagnóstico do TMBNP é de 13±8 anos [8]. Nos 
casos de TMBNP associados a NF1, existem evidências de que essa neoplasia maligna tem 
origem na progressão de lesões pré-cancerosas, como o neuroma plexiforme (NP) e a ne-
oplasia neurofibromatosa atípica de potencial biológico desconhecido (NNAPBD). Esse 
processo, no entanto, é lento, justificando o reconhecimento de “idade avançada” como 
fator de risco [5]. 

1.3. Manifestações Clínicas 
Clinicamente, o TMBNP manifesta dor, parestesias e fraqueza muscular, sendo difí-

cil de diferenciar de outras condições clínicas que cursem com neuropatia; e ocorre com 
maior frequencia na porção proximal dos membros, no tronco, na cabeça e no pescoço 
[4,9–12]. Pode surgir como massa pequena e indolor, que evolui com crescimento acele-
rado, dor neuropática e perda de peso concomitante [1]. Conforme o tumor cresce e a 
doença se espalha, há relatos que apontam complicações, como metástases cerebrais, sín-
drome de Brown-Sequard e síndrome da cauda equina [1]. 

1.4. Diagnóstico 
Em relação ao diagnóstico desse tipo de tumor, não existem critérios altamente acu-

rados, pois as similaridades com outros sarcomas de partes moles tornam essa distinção 
difícil [5]. Conforme resumido pelo guideline da National Comprehensive Cancer 
Network (NCCN), de 2022, esse diagnóstico pode ser feito de maneira convencional, com 
imagem e estudo patológico, ou associar análise genética e molecular, para ter melhor 
acurácia e estadiamento da doença. No que tange aos exames de imagem, o NCCN reco-
menda tanto ressonância nuclear magnética (RNM) quanto tomografia por emissão de 
pósitrons (PET-scan). 

Na RM, o TMBNP aparece como hipointenso em T1WI e hiperintenso em T2WI. É 
possível ter 100% de especificidade com esse método, em caso de presença concomitante 
de edema perilesional, necrose/degeneração cística e margens irregulares [13]. O guide-
line do NCCN também recomenda usar PET-scan para diagnóstico dessa neoplasia, que 
é possivelmente mais sensível do que a RM para essa finalidade. Esse exame pode, tam-
bém, evidenciar metástases em tempo real. 

A realização da biópsia por agulha grossa (core needle biopsy) é fortemente reco-
mendada no diagnóstico do TMBNP, devido ao fato de ter, em geral, alta acurácia e baixo 
risco de disseminação de lesões ao longo do trajeto da agulha [5]. Deve-se, no entanto, 
manter em mente que esse procedimento possui riscos, como lesão nervosa e piora da dor 
[14,15]. Junto à biópsia, recomenda-se realizar punção aspirativa por agulha fina, empre-
gando teste de imuno-histoquímica com marcador H3K27me3 [16]. É discutível, contudo, 
a realização de biópsia se houver possibilidade de ressecção upfront, pois existe o risco de 
resultado falso-negativo à biópsia, considerando que ela pode não ser representativa da 
lesão maligna, visto que as células do TMBNP tendem a estar misturadas junto a lesões 
precursoras e lesões benignas [17]. 

No contexto de análise patológica dessa neoplasia, não há um grupo específico de 
marcadores definido para o TMBNP e, por isso, torna-se difícil de distingui-la de outros 
sarcomas de partes moles, de modo que o diagnóstico baseia-se na exclusão dos outros 
diagnósticos diferenciais [5]. Macroscopicamente, o tumor é uma massa branca, sólida e 
frequentemente ligada a uma raiz nervosa [30]. Seu aspecto microscópico não é específico 
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para a patologia e, portanto, não pode ser usado, isoladamente, para diagnóstico; no en-
tanto, é útil para afastar outros tipos de neoplasia [31]. 

1.5. Tratamento 
Considerando a alta agressividade dessa neoplasia, o arsenal terapêutico é relativa-

mente limitado, de modo que o único tratamento efetivo é a ressecção completa da lesão, 
com margens livres, que acarreta maior taxa de sobrevida em 5 anos, bem como menor 
taxa de recidivas [18]. A quimioterapia pode ser uma opção para pacientes com lesões 
irressecáveis. Nesse contexto, a Doxorrubicina é considerada tratamento de primeira li-
nha. Quanto ao uso como adjuvante ao tratamento cirúrgico, vários estudos demonstra-
ram não haver aumento de sobrevida ou redução da taxa de recidivas [19]. 

O uso da radioterapia, no manejo do TMBNP, resulta em um ótimo controle local da 
doença [20,21] e é frequentemente recomendado em caso de lesão de alto-grau ou de diâ-
metro >5 cm [22]. Como terapia adjuvante à cirurgia, a irradiação em si não traz benefícios 
no tocante à sobrevida, mas pode ser empregada com finalidade de tornar ressecáveis 
lesões previamente irressecáveis [23]. De maneira similar, a braquiterapia pode, também, 
ser benéfica [24]. A terapia-alvo pode vir a se tornar uma opção para pacientes com doença 
irressecável ou metastática. Conforme exposto por [5], vários esquemas foram testados, 
mas, atualmente, nenhum está bem estabelecido ou claramente a frente dos demais, em-
bora algumas drogas mostrem-se promissoras [32,33]. 

1.6. Prognóstico 
A despeito dos avanços recentes no tratamento do TMBNP, seu prognóstico perma-

nece sombrio, visto que a sobrevida mediana é, aproximadamente, 6 anos [25] e a taxa de 
sobrevida em cinco anos permanece em torno de 50-60% [4,25–28]. Além disso, não há 
consenso sobre sistemas para predizer desfechos e prognósticos dessa doença [5]. No en-
tanto, é digno de nota que o sistema de graduação para sarcomas, desenvolvido pelo 
Grupo de Sarcoma da Federação Francesa de Centros de Câncer, apresenta forte correla-
ção com desfechos de sobrevivência quando classifica a doença como “de alto grau” 
[34,35]. Pode-se citar, como fatores independentes de pior prognóstico: presença de mu-
tação NF1 [25,26,29]; idade >60 anos [25]; tumor >5 cm [4,25]; e ressecção R2 (em compa-
ração com R0 ou R1) [5]. 

2. Relato de Caso 
2.1. História Clínica 

Paciente do sexo feminino, 53 anos, vem a consulta em ambulatório de oncologia de 
hospital terciário, no dia 22/09/2023, encaminhada em decorrência de achado em biópsia, 
queixando-se de dor, calor, aumento de volume em face anterior da coxa esquerda, asso-
ciada a nodulação em região inguinal esquerda. Durante a consulta, a paciente relata que 
essa nodulação surgiu há quatro meses e, inicialmente, recebeu o diagnóstico de hérnia 
inguinal, de modo que a paciente foi submetida a procedimento cirúrgico para correção 
desse defeito no final do mês de agosto. Refere, no entanto, que, durante a cirurgia, a então 
equipe assistente encontrou, não um saco herniário, mas uma massa de origem desconhe-
cida na topografia da lesão e, portanto, optou por realizar biópsia, a qual evidenciou "ne-
oplasia de células fusiformes" — motivo do encaminhamento. 

Ao exame físico, confirmaram-se as queixas da paciente e observou-se ferida opera-
tória com deiscência de sutura na região inguinal esquerda, drenando secreção sanguino-
lenta. Em relação aos antecedentes clínicos da paciente, é digno de nota o fato de que, 
apesar de não ter histórico familiar oncológico, a paciente apresentava história prévia de 
neoplasia de colo uterino em 2013, manejada com cirurgia e radioterapia. Considerando-
se a necessidades de estadiamento da neoplasia, realização de imuno-histoquímica do 
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material biopsiado, avaliação diagnóstica de provável trombose venosa profunda (TVP) e 
intensa flogose na região inguinal, optou-se por internar a paciente. 

 
2.2. Investigação por Exames de Imagem 

Durante a internação, realizou-se extensa avaliação complementar do quadro da pa-
ciente. Dentre os exames de imagem solicitados e os achados que evidenciaram, merecem 
destaque: uma ressonância nuclear magnética (RNM) da região pélvica e uma tomografia 
computadorizada (TC) de tórax, cujos achados podem ser vistos nas Figuras 1 e 2, e estão 
descritos a seguir. A RNM demonstrou (Figura 1A e 1B), além de trombo em veia femoral 
externa esquerda, uma massa na parede abdominal, medindo 361,6 cm³, com contornos 
lobulados, hipossinal em T1, hipersinal em T2, restrição à difusão de água e realce pelo 
meio de contraste utilizado, relacionável a lesão neoplásica, acometendo pele, tecido sub-
cutâneo, planos musculares subjacentes, ventre do músculo reto abdominal esquerdo e a 
musculatura adutora da coxa, bem como comprimindo a veia femoral comum; e vários 
nódulos com as mesmas características radiológicas observadas na massa previamente 
descrita, estando um deles no ventre do músculo reto abdominal direito (medindo 1,4 cm³, 
relacionável a lesão neoplásica secundária) e os demais implantados no peritônio da pa-
ciente, sendo o maior desses de volume de 13 cm³. 

Por sua vez, a TC em questão trouxe à luz esparsos nódulos de contornos lobulados 
e densidade de partes moles nos pulmões, sugestivos de lesão neoplásica secundária. 
Nesse momento, a análise imuno-histoquímica (IHQ) também fora solicitada e, no dia 
24/09/2023, a paciente recebeu alta hospitalar, com orientação de que, quando o resultado 
da análise em questão fosse liberado, a paciente deveria retirá-lo e agendar nova consulta 
no ambulatório de oncologia, para instituição de plano terapêutico adequado. 
 
Figura 1. Imagens de ressonância magnética de 23/09/2023, ponderadas em T2, nos planos 
axial (A) e sagital (B), demonstrando massa na parede abdominal da fossa ilíaca esquerda, 
comprometendo os planos musculares e o tecido adiposo subcutâneo até a superfície cu-
tânea (seta branca em A e B). Também pode-se observar linfonodomegalia na região in-
guinal esquerda (“L” em B). 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
3.3. Análise Histopatológica e Primeira Análise por Imuno-Histoquímica 

 No momento do retorno ao ambulatório, foi constatado, no resultado do exame pre-
viamente solicitado, "neoplasia maligna de padrão fusocelular, com componente rab-
dóide", de alto grau histológico (grau 3 conforme classificação da Fédération Nationale 
des Centres de Lutte Contre le Cancer — FNCLCC), com índice mitótico de até 23/mm² e 
áreas de necrose tumoral. Frente a isso, levantou-se, como principal hipótese, o 
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diagnóstico de rabdomiossarcoma fusocelular/esclerosante. Quanto aos marcadores tes-
tados, houve positividade para desmina (clone DE-R-11), miogenina (clone F5D), MyoD1 
(clone EP212) e INI-1 (clone MRQ-27); e negatividade para pancitoqueratina, C-KIT, 
DOG1, CD34, S100, actina, TLE1, MUC4 e SATB2. A partir dessas informações, traçou-se 
plano terapêutico baseado em 15 sessões de radioterapia, com dose de 2.5 Gy por sessão. 

 
Figura 2. Imagem de tomografia computadorizada sem contraste de 08/01/2024, no plano 
axial, demonstrando crescimento da lesão, com maior comprometimento cutâneo e com 
focos gasosos e calcificados de permeio. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
3.4. Segunda Análise Imuno-Histoquímica 

Considerando a baixa prevalência para o diagnóstico sugerido por esse estudo ana-
tomopatológico, a equipe assistente procedeu com solicitação de nova análise imuno-his-
toquímica da amostra tecidual previamente colhida, em outro serviço de patologia, para 
a confirmação do diagnóstico, tendo em vista a raridade do quadro e o eventual impacto 
na definição do tratamento. Nessa nova análise, o diagnóstico elucidado foi de "tumor 
maligno da bainha do nervo periférico (MPNST), com diferenciação rabdomioblástica", 
de alto grau histológico (grau 3 cf. FNCLCC). Quanto aos marcadores histológicos, houve 
positividade para desmina (clone D33), miogenina (clone FD5), MyoD1 (clone 5.8A) e 
CDK4 (clone EP180); bem como negatividade para proteína S-100 (policlonal), actina, ci-
toceratinas, CD34, MDM2 e, a ser destacado, H3.3 K27me (clone K27-C36B11), cuja perda 
de expressão corrobora a hipótese de MPNST. As diferenças entre os achados da primeira 
e da segunda análise podem ser vistas na Tabela 1. 
 
3.5. Tratamento e Desfecho 

Nesse momento, o regime de tratamento foi modificado para adequar-se ao novo 
diagnóstico, com instituição de protocolo de quimioterapia, com Doxorrubicina e 
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Ifosfamida. Apenas uma única aplicação dessa medicação foi realizada, pois a paciente 
evoluiu de maneira desfavorável, de modo que, em decisão conjunta com a família, a te-
rapia passou a ter intuito exclusivamente de paliação. 
 
Tabela 1. Principais diferenças entre os marcadores imuno-histoquímicos testados em am-
bas as análises, bem como seus resultados. Destaca-se a perda da expressão do H3.3 
K27me, de-tectada na segunda análise, que corrobora a hipótese de MPNST. A positivi-
dade de desmi-na, miogenina, MyoD1, bem como a negatividade para Citoceratinas e 
proteína S-100, achados vistos acima, sugeririam rabdomiossarcoma na ausência da perda 
do H3.3 K27me. 

Marcador Primeira Análise IHQ Segunda Análise IHQ 
Desmina Positivo (clone DE-R-11) Positivo (clone D33) 
Miogenina Positivo (clone F5D) Positivo (clone FD5) 
MyoD1 Positivo (clone EP212) Positivo (clone 5.8A) 
INI-1 Positivo (clone MRQ-27) Não testado 
CDK4 Não testado Positivo (clone EP180) 
Proteína S-100 Negativo (policlonal) Negativo (policlonal) 
Actina Negativo Negativo 
Citoceratinas Negativo Negativo 
CD34 Negativo Negativo 
C-KIT Negativo Não testado 
DOG1 Negativo Não testado 
TLE1 Negativo Não testado 
MUC4 Negativo Não testado 
SATB2 Negativo Não testado 
MDM2 Não testado Negativo 
H3.3 K27me Não testado Negativo 

 
4. Discussão e Conclusão 

 O caso apresentado corrobora os achados descritos na literatura sobre o tumor ma-
ligno da bainha do nervo periférico (TMBNP) com diferenciação rabdomioblástica, uma 
neoplasia rara e agressiva. A paciente em questão apresentava histórico de radioterapia 
prévia, fator de risco conhecido para o desenvolvimento desse tipo de tumor [5]. Esse 
dado está alinhado com estudos que indicam uma latência média de 13±8 anos entre a 
exposição à radiação e o diagnóstico da neoplasia [8], reforçando a hipótese de uma rela-
ção causal entre esses eventos. 

A evolução clínica da paciente também seguiu o padrão relatado na literatura, com 
manifestações iniciais inespecíficas, como dor neuropática e crescimento de massa em 
uma localização típica (tronco e coxa proximal) [4,9-12]. Isso enfatiza a dificuldade diag-
nóstica desse tipo de tumor, já que os sintomas iniciais podem ser confundidos com outras 
condições benignas. A confusão diagnóstica foi evidente neste caso, visto que inicialmente 
a lesão foi interpretada como uma hérnia inguinal, atrasando a investigação oncológica. 

O diagnóstico definitivo do TMBNP com diferenciação rabdomioblástica foi estabe-
lecido apenas após análises imuno-histoquímicas detalhadas. A expressão de marcadores 
como desmina, miogenina e MyoD1 confirmou a diferenciação rabdomioblástica, caracte-
rística rara, mas descrita na literatura [16]. A perda de expressão da proteína H3K27me3 
corroborou o diagnóstico, reforçando a importância da imuno-histoquímica para a distin-
ção entre sarcomas de partes moles. 
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O estadiamento revelou uma doença avançada, com metástases para o peritônio e os 
pulmões, padrão compatível com relatos anteriores de disseminação do TMBNP [1,4,6]. 
Estudos apontam que a presença de metástases à apresentação está associada a pior prog-
nóstico, reduzindo significativamente a sobrevida global [25]. Esse aspecto, aliado ao alto 
grau histológico do tumor (grau 3 segundo a classificação da FNCLCC), indicava um 
prognóstico reservado para a paciente [34,35]. 

O tratamento inicial com radioterapia foi baseado na hipótese diagnóstica preliminar 
de rabdomiossarcoma. Contudo, com a confirmação do TMBNP, a abordagem foi ajustada 
para quimioterapia com Doxorrubicina e Ifosfamida, regime recomendado para sarcomas 
de alto grau [19]. Apesar da adoção dessa estratégia, a paciente evoluiu desfavoravel-
mente, o que levou à mudança do foco terapêutico para cuidados paliativos. 

O caso ilustra a complexidade do manejo do TMBNP, evidenciando as dificuldades 
diagnósticas e terapêuticas envolvidas. A ausência de diretrizes padronizadas para o tra-
tamento dessa neoplasia também representa um desafio clínico, tornando necessária a in-
dividualização da abordagem terapêutica. Nesse contexto, a ressecção cirúrgica completa 
permanece como a principal opção curativa, mas nem sempre é viável em casos de doença 
avançada.  Além disso, destacam-se limitações enfrentadas no processo diagnóstico e te-
rapêutico, como a indisponibilidade de estudos moleculares e as restrições quanto às op-
ções terapêuticas disponíveis, o que pode ter impactado negativamente a condução do 
caso [18]. 

Em termos prognósticos, os fatores mais relevantes para a sobrevida incluem tama-
nho tumoral superior a 5 cm, idade acima de 60 anos, mutação no gene NF1 e ressecção 
incompleta (R2) [25,26,29]. No presente caso, a presença de vários desses fatores adversos 
reforçou a gravidade do quadro e a baixa probabilidade de resposta ao tratamento pro-
posto. Diante desse cenário, reforça-se a importância de diagnóstico precoce e condutas 
terapêuticas agressivas na abordagem do TMBNP. Além disso, o papel das equipes mul-
tidisciplinares torna-se essencial no manejo de sarcomas raros, possibilitando uma avali-
ação abrangente do caso, maior precisão diagnóstica e a escolha de condutas terapêuticas 
mais adequadas. Estudos futuros são essenciais para o desenvolvimento de novas estra-
tégias terapêuticas, incluindo terapias-alvo e imunoterapias, que possam oferecer melho-
res perspectivas de tratamento para pacientes com essa neoplasia de prognóstico tão des-
favorável. 
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