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O tumor neuroectodérmico melanocitico da infancia, também conhecido como progonoma, é uma enfermi-
dade rara, benigna, originaria da crista neural e que aparece no primeiro ano de vida, acometendo preferen-
cialmente a maxila. Os autores relatam um caso raro deste tumor na maxila de uma crianca de dez meses
de idade, dando énfase aos aspectos diagndsticos na tomografia computadorizada, e fazem uma revisao da
literatura.
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Melanotic neuroectodermal tumor of infancy (progonoma): a case report emphasizing the computed tomog-
raphy findings and literature review.

The melanotic neuroectodermal tumor of infancy, also known as progonoma, is a rare benign disease of
neural crest origin that occurs within the first year of life and affects mainly the maxilla. The authors report
a case of a 10-month-old child presenting with this uncommon tumor in the maxilla, emphasizing the diag-

nostic findings on computed tomography, and present a literature review.
Key words: Neoplasia; Neural crest; Maxilla; Infancy; Computed tomography.

INTRODUCAO

Poucas neoplasias da cabega e pescogo
tém levantado tanta controvérsia quanto a
sua origem como o tumor neuroectodér-
mico melanocitico da infancia (TNMI).
Este fato reflete a variedade de denomina-
¢0es que esta lesdo recebeu no passado.
Atualmente, a expressao tumor neuroecto-
démico melanocitico da infancia tem sido
largamente usada e aceita por descrever
apropriadamente alesdo e a sua mais pro-
véavel origem (crista neural). Desta forma,
utilizaremos este nome durante todo o
Nnosso artigo.

O objetivo deste trabalho se baseia em
mostrar, de maneira clara e sucinta, os as-
pectos e achados diagndésticos relativos a
este raro tumor, enfatizando o papel dato-
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mografia computadorizada (TC) no seu
diagnostico, relatar mais um caso e reali-
zar revisdo da literatura atual vigente.

O TNMI usuamente se apresenta com
crescimento répido, localizado na regido
anterior da maxila de infantes, contudo,
outros locais tém sido descritos na litera-
tura. O tumor geralmente aparece dos trés
a0s 12 meses de idade, sem predilegéo por
sexo, e freglientemente atrapalhando a
amamentacao.

Clinicamente se mostra como tumora-
¢do de contornos irregulares, coloragdo
pardacenta, podendo conter dentes prima-
rios erupcionados prematuramente ou des-
locados. Tem a consisténcia borrachosa e
pode apresentar superficie ulcerada. Seu
crescimento ndo produz rigidez, ndo tem
pulsacdo e ndo apresenta produgdo de |i-
quido, porém pode expandir a cortical
adjacente e ter aparéncia radiogréfica su-
gestivade lesdo maligna agressiva. Muitas
vezes se observa reagdo periosteal do tipo
em “raios de sol”, 0 que nos leva a consi-
derar 0 osteossarcoma como diagnostico
diferencial. Apesar deste aspecto agressi-
vo, 0 TNMI é namaioriadasvezes, benig-
no, prontamente tratado por excisdo con-
servadora; entretanto, existem raros rela-
tos de comportamento maligno, tornando

0 acompanhamento pés-cirdrgico impres-
cindivel.

RELATO DO CASO

Criancade dez meses deidade, do sexo
feminino, foi encaminhada ao nosso Ser-
vico pararealizagdo de TC, por apresen-
tar lesdo na face, de crescimento rapido,
nos Ultimos quatro meses. A paciente apre-
sentava-se em bom estado geral e modera-
damente inquieta. Seu desenvolvimento
neuropsicomotor era normal para a idade
€ nao possuia histéria patol égica pregressa
significativa. Ao exame fisico, notava-se
abaulamento da regido paranasal e do 1&
bio superior esquerdo, e na avaliagdo in-
tra-oral, lesdo nodular, fixa, bem circuns-
crita, com mucosaadjacente preservada, de
cor pardacenta, ocupando &reade 2 cm na
regido anterior da maxila esquerda.

Radiografias periapicaisrevelaram érea
de rarefacdo éssea semelhante a cisto, an-
terior, na maxila esquerda, envolvendo e
deslocando os germes dentérios 61, 62 e
63. A hip6tese de tumor odontogénico foi
considerada.

Apbs avaliacdo clinica, foi solicitada e
realizada TC com cortesde 2 mm de espes-
suraeigua espacamento, nos planos axia
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e coronal, sem e com o0 meio de contraste
iodado, visando determinar a extensdo da
les@o e sua relagdo com as estruturas ad-
jacentes. Verificou-se lesdo estendendo-se
dalinhamedianadamaxilaatéaregido dos
germes dentérios 61, 62 e 63, ocupando 0s
alvéolos correspondentes. O aspecto aTC
era de processo expansivo, bem delimitado
por fina camada 6ssea em toda a sua borda,
com interior mostrando atenuag&o de par-
tes moles real cando ap6s administragdo de
contraste. Os germes dentérios adjacentes
estavam desl ocados media mente (Figuras
1A e 1B). Algumas &resas hiperatenuantes
irregulares de permeio foram vistas nare-
gido inferior dalesdo (Figura 1C).

Nos cortes coronais, demonstrou-se
melhor a sualocalizagdo naregido antero-
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medial da maxilaesquerda (FiguralD). A
parede nasal lateral estava intacta, porém
afilada. O assoalho da 6rbita ndo foi afe-
tado. A bidpsiaincisional foi indicada, re-
velando tecido mole, de coloragéo parda-
centa e consisténciafibrosa. Os cortes mi-
croscopicos revelaram agregados de célu-
las contendo nicleos grandes e péidos
com citoplasmasclaros e quantidade varié&
vel de pigmentos de hemossiderinaem seu
interior. Notavam-se, também, aglomera-
dos de células com nlcleos pequenos e
basofilicos, arranjados ora em um padréo
alveolar formando espagos revestidos por
célulastumorais pigmentadas, oraforman-
do folhetos. De permeio, notava-se tecido
conjuntivo fibroso bem colagenizado (Fi-
guras 2 e 3).
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O diagndstico histol gico foi, entdo, de
TNMI, corroborado posteriormente pela
imuno-histoquimica (Quadro 1). A lesdo
foi curetada sob anestesia gera e aferida
foi fechada por aproximacéo das bordas da
mucosa. A maxila curou-se satisfatoria-
mente e ndo h4, até o momento, sinal de
recorréncia do tumor, encontrando-se a
paciente bem, no quarto més de acompa-
nhamento pos-cirdrgico.

DISCUSSAO

O TNMI é uma neoplasia benignarara
dainfancia®, sem predilecio por sexo?,
com menos de 150 casos descritos na lite-
ratura. A maxila é aregido mais acometi-
da, sendo também encontrado em mandi-

Figura 1. A,B: Corte axial de tomografia com-
putadorizada, janela 6ssea, mostrando o aspec-
to insuflativo da lesao, delimitada por fina ca-
mada dssea e deslocando os germes dentarios
antero-medialmente. Nota-se irregularidade de
seu contorno na regjiao postero-inferior. C: Cor-
te axial evidenciando atenuagéo de partes mo-
les no interior da lesdo. Houve realce apos a
administragao do meio de contraste iodado. D:
Corte coronal, janela éssea, mostrando a leséo
localizada na regido antero-medial da maxila
esquerda.

Radiol Bras 2004;37(6):457-460



Aratjo Junior CR et al.

Figura 2. Presenca de aglomerados de células redondas (asteriscos), algumas
vezes formando padrao alveolar, com espacos revestidos por células pigmenta-
das (seta) (hematoxilina-eosina, aumento original 10X).

Quadro 1 Painel imuno-histoquimico.

Painel de anticorpos Resultado
Proteina melanoma especifica
(HMB-45) Positivo
Produto de gene MIC-2 — CD-99
(12E7) Positivo
Proteina S-100 (policlonal) Positivo
Antigeno Ki-67 (KiS5) Positivo*
Pancitoceratina (AE1/AE3) Positivo

* Em raras células.

bula, cranio, cérebro, zigomético, ombro,
mediastino, orofaringe e perna (Quadro
2)@. Quem primeiro descreveu esta enti-
dade foi Krompecher®, em 1918, tendo-
a considerado variante do melanocarcino-
macongénito. Desde entdo, vérias denomi-
nagBesjaforam usadas, em virtude daetio-
logiaincerta desta neoplasia, como: odon-
toma epitelial melanocitico, progonoma
melanocitico, adamantinoma pigmentado,
ameloblastoma melanocitico, epdlide pig-
mentado congénito, melanoamel oblasto-
ma, tumor alange da retina, melanocitoma
e TNMI. Estalesdo é benigna, porém pode
manifestar grande agressividade local.
Existem naliteraturarelatos de raros casos
malignos com evolugao fatal *®.

O TNMI da nossa paciente teve vérias
caracteristicas facilitando o diagnéstico: a
presenca de lesdo pigmentada, elevando a
gengiva, localizada na maxila, em crianca
com menos de um ano de idade. E impor-
tante ressaltar ser o achado isolado de
melaninainsuficiente parao diagnéstico de
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Quadro 2 Localizagdo do TNMI em 140 casos
descritos na literatura.

Figura 3. Fotomicroscopia ilustra um aglomerado de células tumorais conten-
do pigmentos compativeis com melanina no interior dos citoplasmas (hemato-
xilina-eosina, aumento original 40X).

Quadro 3 Diagnosticos diferenciais do TNMI aco-
metendo a maxila.

Localizagao NUmero | Porcentagem
Maxila 108 77,1%
Fontanela anterior 13 9,3%
Mandibula 10 7,1%
Osso temporal 3 2,1%
0Osso occipital 1 0,7%
Osso frontal 1 0,7%
Orofaringe 1 0,7%
Mediastino 1 0,7%
Ombro 1 0,7%
Nao mencionado 1 0,7%

Lesoes benignas
Cisto dentigero
Dermoide
Granuloma eosindfilo
Tumor de células gigantes
Granuloma reparativo
Ameloblastoma

Les6es malignas
Neuroblastoma
Osteossarcoma
Sarcoma de Ewing
Rabdomiossarcoma
Linfoma

TNMI, umavez que o melanomae o ame-
loblastoma também podem conté-1a®.

Dentre os diagndsticos diferenciais,
devemos considerar a osteomielite, lesdes
odontogénicas benignas, epulide congéni-
to, cisto dentigero, dermaéide, granuloma
eosinofilo, tumor de células gigantes, gra-
nuloma reparativo; pelo fato de a leséo
apresentar crescimento rgpido, muitas ve-
zessem limites preci sos e reagdo periostea
espiculadaaTC, assemel ha-seaneoplasias
malignas como osteossarcoma, sarcomade
Ewing, melanoma, linfoma, rabdomiossar-
coma, metéstase de neuroblastoma e reti-
noblastoma (Quadro 3)©.

Muitas hipéteses tém sido aventadas
paraexplicar a origem deste tumor, porém
recentes descobertas usando microscopia
eletrbnica, bioquimica e imuno-histoqui-
micarevelam ser aguele originario das cé-

lulas da crista neural. Outro dado impor-
tante € a presenca de altos nivels de &cido
vanilmandélico na urina destes pacien-
test”), os quais voltam ao normal apds a
retirada do tumor, sugerindo mais umavez
ser sua origem relacionada com a crista
neural ®Y, Nanossapaciente, ndo foi ava-
liado o nivel do &cido vanilmandélico. Foi,
contudo, utilizado o estudo imuno-histo-
quimico pela técnica da estreptoavidina-
bi oti na-peroxidase, apos adequadarecupe-
ragcdo antigénica, corroborando a impres-
sdo diagndstica de TNMI (Quadro 1).
Nagase et al.*? acompanharam 17 ca-
sosde TNM I recorrente e encontraram dois
grupos diferentes: o primeiro apresentan-
do lesdo a distancia, lobulada insuflativa,
semelhante ao tumor primario, e o segun-
do apresentando infiltragdo tumoral difu-
saem 0sso trabeculado. Steinberg et al.
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relataram um caso de TNMI recorrente e
propuseram que algumas formas deste tu-
mor podem ser multicéntricas. Relatos
mostram um potencial de malignizagéo
entre 1,9% e 3,2% e que, uma vez rom-
pida acortical 6ssea, 0 crescimento tumo-
ra acelera®®W, A taxa de recorréncia ob-
servada foi estimada em cerca de 15%.
EmtodasascircunsténciasaTC semos-
trou de auxilio inestimavel parao diagnés-
tico e para o plangjamento cirargico, defi-
nindo outros focos de |esf0, sua extensao,
contornos e composi¢do. No nosso caso
elaesclareceu anatureza benigna daleso,
mostrando ser insuflativa, homogénea,
bem circunscrita e composta de material
com atenuaco de partes moles (Figura 1).
A TCfornece, ainda, informagdes sobre
amulticentricidade dalesdo, extensdo ere-
lacdo com as estruturas adjacentes como o
seio maxilar, o nariz, afossainfratemporal
e a orbita. Por isso, devemos considerar a
TC como uma ferramenta essencial parao
diagndstico eo plangjamento cirdrgico, ob-
tendo imagens nos planos axia e coronal,
para uma melhor avaliagdo (Quadro 4)®.
A ressonanciamagnéticapode ser (til para
avaliar a extensdo tumora e a invasdo te-
cidual. O tumor € geralmente isointenso
em T1 e levemente hiperintenso em T2,
guando comparado ao tecido muscular.

CONCLUSAO

Apresentamos um caso de TNMI com
manifestacdes clinico-radiol gicas muito
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Quadro 4 Caracteristicas radiograficas do TNMI
acometendo a maxila.

* ATC revela tumor litico, expansivo, na maxila,
localmente invasivo e com hiperostose varia-
vel, apresentando massa de tecidos moles,
homogénea, com realce vascular uniforme
apo6s injecao de contraste.

* Aressonancia magnética pode ser (til para ava-
liar a extensao tumoral e a invaséo tecidual. O
tumor é isointenso em T1 e levemente hiperin-
tenso em T2, quando comparado ao tecido
muscular.

caracteristicas. Esta entidade é rara, exis-
tindo escassasreferéncias naliteraturabra-
sileira. A importancia do reconhecimento
radiografico desta enfermidade e de seus
possiveis diagnosticos diferenciais foram
abordados.

Este caso ilustra bem aimportancia da
TC para o correto diagndstico e conduta
apropriada. Foram discutidos, ainda, os Ul-
timos relatos da literatura sobre a etiopa-
togenia, os achados imuno-histoquimicos
€ 0s aspectos na TC desta neoplasia.
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