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APRESENTAÇÃO

A saúde dos brasileiros é reconhecida como um direito social básico desde a 
Constituição de 1988. No entanto, a Saúde Coletiva surge muito antes, quando aqueles 
que assumiram um compromisso de melhorar a saúde e a qualidade de vida da sociedade 
travaram uma luta contra a desigualdade social, a instabilidade política, as crises 
econômicas e os privilégios históricos. Refere-se, portanto, a uma construção social, a 
partir das necessidades e expectativas da própria população.

A teoria em Saúde Coletiva parte da investigação das necessidades e das 
experiências cotidianas que evoluem de acordo com as transformações sociais e culturais, 
gerando novos diálogos, em um processo de retroalimentação, por isso uma construção 
permanente. Dessa forma, esta obra não tem a pretensão de esgotar o tema proposto, pelo 
contrário, é uma composição para fomentar novos debates, resultado de recortes atuais e 
projeções sobre a saúde coletiva, a partir do olhar de profissionais de variadas formações 
com práticas e experiências plurais.

O livro “Saúde Coletiva: uma construção teórico-prática permanente 2” é composto 
por dois volumes. No volume 2, os capítulos exploram a Educação em Saúde, Metodologias 
de Ensino e de Pesquisa, atualizações em Epidemiologia e Políticas Sociais, Infância e 
Adolescência, Educação Sexual e Reprodução Humana Assistida. O volume 3, por sua 
vez, traz reflexões sobre Saúde Bucal, Judicialização da Saúde, Envelhecimento e Saúde 
da Pessoa Idosa, Sexualidade, Saúde da Mulher, Saúde e Religiosidade, Desigualdades 
Sociais e Práticas Integrativas e Complementares.

Por tratar-se de uma obra coletiva, agradeço aos autores e às autoras, bem 
como suas equipes de pesquisa, que compartilharam seus estudos para contribuir com 
a atualização da literatura científica em prol de melhorias na saúde dos brasileiros, bem 
como à Atena Editora por disponibilizar sua equipe e plataforma para o enriquecimento da 
divulgação científica no país. 

Boa leitura!

Bianca Nunes Pimentel
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RESUMO: O tumor maligno da bainha do 
nervo periférico (TMBNP) é um tumor raro que 
representa até 10% dos sarcomas mamários, 

podendo surgir espontaneamente ou associados 
à neurofibromatose tipo 1, como ocorre em 
aproximadamente 50% dos casos. Esse tipo 
de tumor afeta predominantemente as grandes 
raízes nervosas, como plexo braquial, e algumas 
outras como as retroperitonais e as da cabeça; a 
mama é uma localização extremamente rara. A 
histogênese, o diagnóstico e o tratamento destes 
tumores são controversos, por conta da raridade 
da doença e, consequentemente, pela falta de 
estudos sobre o tema. O objetivo desse trabalho 
é relatar o caso de uma paciente portadora de 
TMBNP na mama, cujas informações foram 
obtidas por meio de revisão da literatura e de 
relato de caso. Não foi possível entrevistar a 
paciente, pois esta veio a óbito. Os resultados 
evidenciaram caráter agressivo do tumor, 
expressado por elevada taxa de recorrência em 
curto período de tempo, seguidas de inúmeros 
procedimentos cirúrgicos como tentativas 
terapêuticas e metástase, com evolução para 
óbito. Assim como consta na literatura, devido à 
raridade do caso não foi possível embasamento 
em critérios diagnósticos padronizados, mas 
realçou-se a importância da imuno-histoquímica 
no mesmo. A raridade do TMBNP explica a 
importância da divulgação desse caso que, 
somada à incrementação deste na literatura, 
facilitam a identificação dessa condição e, 
consequentemente, diminuindo o tempo para o 
diagnóstico e interferindo na proposta terapêutica, 
melhorando substancialmente as probabilidades 
de cura e sobrevida dos pacientes.
PALAVRAS CHAVE: Tumor; Raro; Mama.
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CASE REPORT OF A PERIPHERAL NERVE SHEATH TUMOR IN THE BREAST
ABSTRACT: Malignant peripheral nerve sheath tumor (PNBMT) is a rare tumor that 
represents up to 10% of breast sarcomas, and may arise spontaneously or associated with 
type 1 neurofibromatosis, as occurs in approximately 50% of cases. This type of tumor 
predominantly affects the large nerve roots, such as the brachial plexus, and some others, 
such as the retroperitoneal and the head; the breast is an extremely rare location. The 
histogenesis, diagnosis and treatment of these tumors are controversial, due to the rarity of 
the disease and, consequently, the lack of studies on the subject. The objective of this study 
is to report the case of a patient with NPMD in the breast, whose information was obtained 
through a literature review and a case report. It was not possible to interview the patient, as 
she died. The results showed an aggressive character of the tumor, expressed by a high rate 
of recurrence in a short period of time, followed by numerous surgical procedures such as 
therapeutic attempts and metastasis, with evolution to death. As stated in the literature, due to 
the rarity of the case, it was not possible to base it on standardized diagnostic criteria, but the 
importance of immunohistochemistry was highlighted. The rarity of the TMBNP explains the 
importance of publicizing this case, which, added to the increase in this case in the literature, 
facilitate the identification of this condition and, consequently, reducing the time for diagnosis 
and interfering with the therapeutic proposal, substantially improving the probabilities of cure 
and survival of patients. patients.
KEYWORDS: Tumor; Rare; Mama. 

INTRODUÇÃO
O câncer de mama é uma neoplasia prevalente no mundo, acometendo, 

principalmente, o público feminino. No Brasil, por exemplo, estima-se que ocorreram 
aproximadamente 2,3 milhões de novos casos em 2020, e a estimativa para 2021 foi de 
66.280 casos novos da doença. (inca.gov.br/controle-do-cancer-de-mama/conceito-e-
magnitude). Dentro desse espectro de casos existem diversos tipos de câncer de mama 
envolvidos, variando de acordo com fatores genéticos, células de origem e células atingidas, 
velocidade de proliferação, entre outros. Um tipo de câncer de mama raro, que corresponde 
a menos de 1% dos casos, são os angiossarcomas ou sarcomas. 9

Os sarcomas de mama constituem um grupo de tumores malignos histologicamente 
heterogêneos que se originam do tecido conjuntivo da mama, mais especificamente 
de células que revestem os vasos sanguíneos ou linfáticos.9 Esses tumores podem 
ser classificados em primários ou secundários, sendo o primeiro mais relacionado com 
condições genéticas, enquanto que o sarcoma secundário tem sido considerado como um 
possível efeito adverso do tratamento com radioterapia para outro tumor na região e/ou 
de um linfedema crônico de qualquer etiologia. 4.1  A incidência, tipo histológico e curso 
clínico dos sarcomas da mama não são bem estabelecidos por conta da raridade do tumor 
6, mas a literatura disponível traz que a idade média de diagnóstico situa-se entre 45 e 50 
anos 4; que uma propriedade histológica bem característica destes tumores é a extensão 
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microscópica, as vezes impedindo a ressecção cirúrgica completa 6; e que a clínica varia 
de acordo com o subtipo - dentro do grupo de sarcomas primários, por exemplo, existem 
tumores filoides malignos, carcinosarcomas, lipossarcomas, entre outros – 8, podendo se 
manifestar para além do tecido mamário, atingindo também a pele da mama 9

O tumor maligno da bainha do nervo periférico (TMBNP), anteriormente chamado 
de schwannoma maligno, é um tumor raro que representa até 10% dos sarcomas. É um 
tumor que pode surgir espontaneamente, mas em aproximadamente 50% dos casos estão 
associados à neurofibromatose do tipo 1 (NF1), também conhecida como doença de von 
Recklinghausen 3, que consiste numa facomatose, um distúrbio neurocutâneo autossômico 
dominante, caracterizada por diversas anormalidades neuroectodérmicas, por exemplo, 
múltiplas manchas cutâneas “café com leite”, sardas axilares e múltiplos tumores de 
nervos periféricos. 3.7 Esse tipo de tumor acomete maioritariamente indivíduos entre os 20 
e 50 anos, atingindo igualmente ambos os sexos, apesar de que existem algumas fontes 
que afirmam que nos doentes com neurofibromatose tipo 1 ocorre prevalência entre os 
indivíduos do sexo masculino.5 É importante pontuar que os tumores de nervos periféricos 
afetam, com maior frequência, as grandes raízes nervosas, como plexo braquial e sacral, e 
algumas outras como as retroperitonais, da cabeça, do pescoço, do tronco e dos membros. 
3A histogênese destes tumores é controversa, novamente por conta da raridade da 
doença e, consequentemente, pela falta de estudos sobre o tema, mas admite-se que há 
o acometimento de células de Schwann, de células de derivação mesenquimal, como os 
fibroblastos, e de outras células perineurais.7 Além disso, ainda sobre a histologia, esses 
tumores são caracterizados pela alternância de áreas com elevada densidade celular com 
outras de baixa densidade celular; por um padrão em paliçada, caracterizado por núcleos 
perpendiculares à superfície do agrupamento; e por um pleomorfismo celular, visto que 
as células malignas podem ser fusiformes ou arredondadas, de modo que todas essas 
características contribuem para a dificuldade do diagnóstico. 3 A imunohistoquímica assume 
particular importância no diagnóstico por conta dessa heterogenicidade da histologia. 
Cerca de 50% a 90% dos casos coram para a proteína S-100, 50% para a proteína básica 
da mielina e 40% para leu-7 (ou CD 57).3 

Apesar dos TMBNP ter a clínica variável, na maior parte dos casos se manifestam 
como massa dolorosa de crescimento rápido com ou sem sintomas neurológicos associados, 
como parestesias e fraqueza muscular, que, quando ocorrem, raramente precedem a 
detecção da tumefação. A mama é uma localização extremamente rara e quando ocorre 
cursa com a presença de nódulo. 3 São tumores agressivos que crescem progressivamente 
ao longo dos nervos infiltrando as estruturas vizinhas e metastatizando, sendo os pulmões, 
ossos e fígado os locais mais comuns de metástase. 3 Apesar de todas as informações 
relatadas, pela falta de estudos suficientes devido à raridade dessa condição clínica, não 
existem critérios diagnósticos padronizados, logo, o diagnóstico, assim como o manejo dos 
casos de TMBNP, são controversos e geralmente tardios.
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OBJETIVO
O objetivo deste estudo é relatar um caso de uma paciente portadora de tumor 

maligno da bainha do nervo periférico (TMBNP) na mama.

MÉTODO
As informações contidas neste trabalho foram obtidas por meio de revisão da 

literatura e revisão do relato do caso. Não foi possível entrevistar a paciente, visto que esta 
veio a óbito.

RELATO DO CASO

Anamnese
Paciente AEMFA, 50 anos, branca.

Exame físico
Não relatado.

Exames complementares + hipótese diagnóstica + conduta
Inicialmente, a paciente foi submetida à mamografia e ultrassonografia que 

diagnosticaram um tumor de 2,0 cm no quadrante superior interno da mama direita. A 
partir desse diagnóstico, a paciente realizou uma core biópsia e, posteriormente, no dia 
27/03/2015 no Hospital da Polícia Militar de Recife - PE, uma tumorectomia, que acusou 
um nódulo de característica benigna, cujo resultado do histopatológico foi de fibroadenoma.

Após 8 meses do primeiro procedimento cirúrgico, a paciente volta a procurar 
assistência médica e, através de exames de imagem não especificados, foi diagnosticado 
outro tumor no mesmo local, ou seja, no quadrante superior interno da mama direita, porém, 
agora com características malignas, sólido e com contornos irregulares, com tamanho de 
3,0 cm. A paciente, então, foi submetida a uma nova cirurgia no dia 14/01/2016, no Hospital 
Barão de Lucena, também em Recife-PE, onde foi realizada uma ressecção segmentar no 
quadrante superior interno, cuja biópsia acusou Tumor Filoide Borderline.

Depois do segundo procedimento cirúrgico, consta que a tumoração voltou a crescer 
rapidamente, sendo indicado uma terceira cirurgia, agora uma mastectomia subcutânea 
com reconstrução mamária imediata por meio de implante mamário, que foi realizada no 
dia 10/03/2016 no mesmo hospital. 

Contudo, o pós-operatório foi descrito com relato de dor intensa no local da cirurgia, o 
que exigiu alguns exames de imagem, como uma ultrassonografia mamária, que apontaram 
várias tumorações crescendo na área do músculo grande peitoral. Este diagnóstico apontou 
a necessidade de nova cirurgia, agora com a proposta de uma mastectomia simples, 
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novamente com reconstrução imediata, que foi discutida com a paciente e realizada no dia 
12/07/2016. A reconstrução foi feita com a utilização de tecido autólogo retirado da área do 
músculo grande dorsal. O resultado da biópsia desta quarta cirurgia acusou Tumor Filoide 
Maligno, com diagnóstico diferencial de carcinoma metaplásico, e a imunohistoquímica 
acusou tumor de bainha neural periférico. 

Após o resultado da biópsia, a paciente foi submetida a um exame de ressonância 
magnética do tórax, o qual apontou vários focos tumorais no pulmão direito. Em seguida, a 
paciente foi encaminhada para tratamento adjuvante com quimioterapia e radioterapia, mas 
sem sucesso, visto que 6 meses depois houve metástase também para o pulmão esquerdo, 
levando a paciente a óbito.

DISCUSSÃO
Os tumores de nervos periféricos mais estudados são os schwannomas e os 

neurofibromas. O tumor de bainha de nervo periférico, quando ocorre fora do sistema nervoso 
central, deriva de neurofibromas, mais especificamente de neurofibromas plexiformes, que 
são tumores constituídos por células de Schwann, fibroblastos e células perineuriais, e que 
se diferenciam dos schwannomas por apresentarem maior probabilidade de malignização; 
os neurofibromas plexiformes são caracterizados pelo crescimento difuso em um tronco 
nervoso maior e/ou em vários nervos próximos e por espalhar-se difusamente aos tecidos 
vizinhos, como a derme e tecidos moles.

Majoritariamente, neurofibromas esporádicos são solitários; quando múltiplos, 
quase a totalidade dos casos descritos até então, foram associados à neurofibromatose tipo 
1, estando associados com outras manifestações clínicas da doença. Dentre os critérios 
diagnósticos para a neurofibromatose de Von Recklinghausen encontra-se a presença de 
dois ou mais neurofibromas de qualquer tipo ou pelo menos um neurofibroma plexiforme, 
que é patognomônico da doença, ocorrendo em um terço dos pacientes. A presença de 
um parente de primeiro grau com NF1 é outro critério diagnóstico importante. O gene NF1 
está situado no braço longo do cromossomo 17 (17q12) e é de alta penetrância, ou seja, 
quase todos os pacientes portadores do gene manifestam a doença, mas a expressividade 
é variável, visto que a taxa de mutação é uma das mais altas na espécie humana, sendo 
a maioria das novas mutações ocorrentes na linha germinativa paterna. Por conta da forte 
associação da neurofibromatose tipo 1 com os tumores de bainha de nervo periférico, 
consta na literatura que o gene NF1 está envolvido na gênese destes tumores malignos. 2

O diagnóstico tardio na maioria dos casos é reflexo da falta de critérios diagnósticos 
padronizados pela raridade do tumor. Apesar disso, com as informações disponíveis até 
então sabe-se que os exames radiológicos de tomografia computadorizada e ressonância 
magnética são os mais indicados para diagnosticar a doença, permitindo a identificação de 
outras lesões associadas e de possíveis focos metastáticos, e que a imunohistoquímica 



 
Saúde Coletiva: Uma construção teórico-prática permanente 3 Capítulo 9 106

é essencial, com aproximadamente 90% dos casos corando para a proteína S-100, visto 
que esta é proteína que identifica os neurofibromas plexiformes, complementando o estudo 
histológico que é controverso e marcado por aspecto difuso e mal delimitado, reflexo da 
elevada atividade mitótica desse tumor. 

Ainda não consta na literatura casos em que os tumores de bainha de nervo 
periférico eram derivados de outros tumores, pauta que justificaria os diagnósticos iniciais 
da paciente de fibroadenoma, tumor filoide borderline e maligno, nessa ordem cronológica, 
com evolução para TMBNP. A justificativa para tal evolução no caso da paciente 
estudada poderia ser baseada em possível mutação associada ao elevado crescimento e 
heterogeneidade celular.

Os TMBNP têm prognóstico individual, mas a sobrevida em 5 anos é muito baixa. 
Até então, o mau prognóstico é reservado para casos de tumores grandes (mais de 5 
cm), ressecção cirúrgica incompleta, elevado grau de malignidade histológica e taxa 
de recorrência alta. Consta-se que a cirurgia de remoção do tumor é essencial para o 
tratamento,6 sendo a mastectomia com ressecção de margens livres o procedimento 
mais eficaz até então, 4 primeiro, por conta da raridade do tumor, que torna o diagnóstico 
controverso; segundo, devido a agressividade do câncer, que impede uma ressecção 
completa das células malignas. Somado a isso, a sobrevida dos pacientes com esse tipo de 
tumor é prejudicada pelo fato de que outras modalidades terapêuticas como quimioterapia 
e radioterapia não possuem benefício comprovado até então. A literatura traz que são 
tumores frequentemente resistentes à quimioterapia, mas que esta pode ser utilizada, 
assim como a radioterapia, como tratamento (neo)adjuvante a partir da consideração 
dos riscos e benefícios;3 a quimioterapia é relatada como sendo mais eficaz de maneira 
adjuvante, enquanto a radioterapia é mais recomendada no pós-operatório, uma vez que 
diminui as recorrências locais, estimadas em 40% a 65% dos casos. 3 

CONSIDERAÇÕES FINAIS
A raridade do TMBNP explica a importância da divulgação desse caso que, 

somada à incrementação deste na literatura, facilitam a identificação dessa condição e, 
consequentemente, diminuindo o tempo para o diagnóstico e interferindo na proposta 
terapêutica, melhorando substancialmente as probabilidades de cura e sobrevida dos 
pacientes.
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