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Introdução

Os tumores benignos são incomuns na laringe quando com-
parados com os seus correspondentes malignos. Mais raras 
ainda são as neoplasias de origem nervosa, das quais se des-
tacam, pelo número, os schwannomas e os neurofibromas. 
Dentro deste grupo estão também contidas lesões menos 
frequentes, entre os quais o neuroma capsulado em paliçada 
ou neuroma circunscrito solitário.1,2

No geral, os neuromas capsulados em paliçada contam para 
aproximadamente 25% de todos os tumores da bainha dos 
nervos periféricos. O neuroma circunscrito solitário define-se 
como uma neoformação que se origina numa fibra nervosa, 
com quantidades variáveis de todos os componentes normais 
do nervo periférico.3,4

Considera-se um tumor pouco frequente que afeta adultos 
de meia-idade, entre a 3ª e 5ª décadas de vida, atingindo 
ambos os sexos por igual. Noventa por cento dos casos loca-
lizam-se na face, especialmente no nariz e nas bochechas. 
Menos de 10% apresentam outras localizações, como o tron-
co ou os membros superiores. Ainda mais raras estão outras 

localizações, nomeadamente localizações mucosas, como na 
mucosa oral, pálpebras e genitais.5-7

Os autores apresentam um caso clínico relativo à patologia 
descrita com uma localização anômala como apresentação.

Relato de caso

Doente do sexo feminino, 63 anos, recorre à consulta de ORL 
em maio de 2014 por queixas de sensação de corpo estranho 
faríngeo há cerca de um ano. Negava disfonia, disfagia ou 
dispneia. Em exame objetivo apresentava uma otoscopia e 
oroscopia normais; na nasoscopia apresentava uma rinite hi-
pertrófica, embora com uma permeabilidade nasal razoável.

Na laringoscopia, indireta e rígida com laringoscópio de 
70º, apresentava uma lesão “tipo cístico” arredondada, ad-
jacente à comissura posterior, à direita, de grandes dimen-
sões, pediculada. Cordas vocais com mobilidade preservada 
e sem outras lesões aparentes.

Foi submetida, em julho de 2014, a microlaringoscopia em 
suspensão, com exérese completa da lesão. Lesão arredon-
dada, de tonalidade branca e consistência firme, que se en-
contrava adjacente à face faríngea da aritenoide direita.

O estudo anatomopatológico revelou uma neoplasia de li-
mites bem definidos, constituída por proliferação de células 
fusiformes dispostas em fascículos curtos, com células com 
núcleos ondulados sem atipia. Não foram identificadas figuras 
de mitose.
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O exame imuno-histoquímico revelou uma positividade 
difusa para PS100, com características compatíveis com neu-
roma circunscrito solitário (fig. 1).

A doente não apresentou sinais de qualquer doença sistémi-
ca associada. Até a presente data, apresenta-se sem recorrên-
cia da lesão, completando oito meses de acompanhamento 
pós-operatório.

Discussão

Entre as neoplasias benignas da laringe, encontra-se uma 
categoria relativamente infrequente que engloba as neo-
plasias de origem neural. Neste conjunto estão inseridos os 
tumores da bainha do nervo periférico, um grupo relativa-
mente raro de doenças que são classificadas de acordo com 
as características específicas de diferenciação dos seus 
componentes celulares e matriz extracelular.

A Organização Mundial de Saúde classifica estas doenças 
em: neuroma traumático, neurofibroma, schwannoma, neu-
roma encapsulado em paliçada ou neuroma circunscrito so-
litário, tumor de células granulares, mixoma da bainha 
neural (neurotequeoma) e perineurioma, além do tumor 
maligno da bainha do nervo periférico.8 Estas são basicamen-
te constituídas por algum dos três tipos de células que cons-
tituem a bainha do nervo periférico, nomeadamente as 
células de Schwann, fibroblastos e células perineurais, acom-
panhadas ou não de axônios. As células de Schwann são res-
ponsáveis basicamente por três tipos de tumores: neuromas, 
schwanomas e neurofibromas, que se diferenciam um do 
outro pelo padrão morfológico e pelas proporções dos seus 
diferentes constituintes celulares.1-3,8

O neuroma circunscrito solitário, ou neuroma capsulado 
em paliçada, define-se como uma neoformação que se origi-
na numa fibra nervosa, com quantidades variáveis de todos 
os componentes normais do nervo periférico.

Foi identificada como uma entidade em 1972 por Reed, 
mas só posteriormente, em 1994, Megahed descreveu as suas 
características imuno-histoquímicas.9,10

É considerado um tumor pouco frequente que afeta adultos 
de meia-idade, entre a 3ª e 5ª décadas de vida, afectando 
ambos os sexos por igual. Noventa por cento dos casos loca-
lizam-se em nível cutâneo na face, sendo raras as localiza-
ções mucosas.5-7

Dos 48 artigos encontrados na pesquisa realizada na Medline 
relativos a “neuroma circunscrito solitário/solitary circums-
cribed neuroma” e “neuroma capsulado em paliçada/palisa-
ded encapsulated neuroma”, não foi encontrado qualquer caso 
descrito em nível da laringe. Considerando os estudos revistos, 
a maioria refere-se a lesões cutâneas, embora existam algu-
mas revisões de lesões mucosas orais ou oftálmicas palpebrais. 
Não é descrito nenhum fator etiológico aparente.

Tem sido apontada, à semelhança de outras lesões neurais, 
a sua associação com síndromes de relevância clínica consi-
derável, como a neurofibromatose e a neoplasia endócrina 
múltipla, embora uma associação clara não tenha sido iden-
tificada.6

Histologicamente, o neuroma solitário circunscrito é uma 
neoformação bem limitada, parcial ou completamente en-
capsulada, composta de um ou vários lóbulos. A cápsula está 
formada por uma camada fina de células alongadas, parale-
las, intercaladas com fibras de colágeno e, em algumas oca-
siões, observa-se uma associação a um nervo periférico. 
A neoformação está composta por fascículos intercalados de 

Figura 1  Neoplasia de limites bem definidos constituída por células fusiformes dispostas em fascículos com núcleos ondulados, sem 
atipia (A e B). Estudo imunocitoquímico: C, Proteína S100 (PS100) – Células fusiformes difusamente positivas; D, Neurofilamentos 
(NF) – Axônios intratumorais positivos para NF; E, EMA – Neoplasia parcialmente capsulada. Cápsula positiva para EMA.
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até a presente data e pelo conhecimento dos autores, o úni-
co com localização laríngea.
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células em forma de fuso, que correspondem a células de 
Schwann, separados entre si por fendas artificiais. Cortes e 
colorações especiais mostram um número moderado de frag-
mentos axonais curtos e irregulares. Também se demonstra 
a presença de bainhas de mielina fragmentadas ou degene-
radas. Com a coloração de Masson observam-se feixes de 
colágeno em um estroma tumoral. O diagnóstico diferencial 
histopatológico são um neuroma traumático, um neurofibro-
ma, um neurolemoma e um leiomioma. Nos estudos imuno
-histoquímicos, as células tumorais são fortemente positivas 
para a proteína S-100.2-5

A proteína S-100 é um marcador imuno-histoquímico am-
plamente utilizado para a identificação de neoplasias de 
origem neural. Em tecidos normais, é expressa pelas células 
gliais, neurônios, células de Schwann, melanócitos e células 
de Langerhans. A maioria dos tumores benignos de bainha de 
nervos periféricos exibe positividade de marcação imuno-his-
toquímica para a proteína S-100.2-5,10

A cápsula é negativa para S-100, mas fortemente positiva 
para EMA (Epithelial Membrane Antigen).4,10

O tratamento consiste de extirpação cirúrgica, e mesmo 
quando é incompleta, ocorre sem recidivas.2,3

Conclusão

Neuroma circunscrito, solitário ou neuroma capsulado em 
paliçada, é uma lesão benigna, caracteristicamente cutânea, 
embora também possa ocorrer de forma rara no nível das 
mucosas. As características clínicas não são específicas e o 
diagnóstico definitivo de neuroma circunscrito solitário é 
feito pelo estudo histopatológico.

O interesse desta comunicação baseia-se na raridade do 
neuroma circunscrito solitário. Clinicamente, este caso é, 


