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mografia computadorizada (TC) no seu
diagnóstico, relatar mais um caso e reali-
zar revisão da literatura atual vigente.

O TNMI usualmente se apresenta com
crescimento rápido, localizado na região
anterior da maxila de infantes, contudo,
outros locais têm sido descritos na litera-
tura. O tumor geralmente aparece dos três
aos 12 meses de idade, sem predileção por
sexo, e freqüentemente atrapalhando a
amamentação.

Clinicamente se mostra como tumora-
ção de contornos irregulares, coloração
pardacenta, podendo conter dentes primá-
rios erupcionados prematuramente ou des-
locados. Tem a consistência borrachosa e
pode apresentar superfície ulcerada. Seu
crescimento não produz rigidez, não tem
pulsação e não apresenta produção de lí-
quido, porém pode expandir a cortical
adjacente e ter aparência radiográfica su-
gestiva de lesão maligna agressiva. Muitas
vezes se observa reação periosteal do tipo
em “raios de sol”, o que nos leva a consi-
derar o osteossarcoma como diagnóstico
diferencial. Apesar deste aspecto agressi-
vo, o TNMI é, na maioria das vezes, benig-
no, prontamente tratado por excisão con-
servadora; entretanto, existem raros rela-
tos de comportamento maligno, tornando
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o acompanhamento pós-cirúrgico impres-
cindível.

RELATO DO CASO

Criança de dez meses de idade, do sexo
feminino, foi encaminhada ao nosso Ser-
viço para realização de TC, por apresen-
tar lesão na face, de crescimento rápido,
nos últimos quatro meses. A paciente apre-
sentava-se em bom estado geral e modera-
damente inquieta. Seu desenvolvimento
neuropsicomotor era normal para a idade
e não possuía história patológica pregressa
significativa. Ao exame físico, notava-se
abaulamento da região paranasal e do lá-
bio superior esquerdo, e na avaliação in-
tra-oral, lesão nodular, fixa, bem circuns-
crita, com mucosa adjacente preservada, de
cor pardacenta, ocupando área de 2 cm na
região anterior da maxila esquerda.

Radiografias periapicais revelaram área
de rarefação óssea semelhante a cisto, an-
terior, na maxila esquerda, envolvendo e
deslocando os germes dentários 61, 62 e
63. A hipótese de tumor odontogênico foi
considerada.

Após avaliação clínica, foi solicitada e
realizada TC com cortes de 2 mm de espes-
sura e igual espaçamento, nos planos axial

���� !�"��	�#!

INTRODUÇÃO

Poucas neoplasias da cabeça e pescoço
têm levantado tanta controvérsia quanto a
sua origem como o tumor neuroectodér-
mico melanocítico da infância (TNMI).
Este fato reflete a variedade de denomina-
ções que esta lesão recebeu no passado.
Atualmente, a expressão tumor neuroecto-
démico melanocítico da infância tem sido
largamente usada e aceita por descrever
apropriadamente a lesão e a sua mais pro-
vável origem (crista neural). Desta forma,
utilizaremos este nome durante todo o
nosso artigo.

O objetivo deste trabalho se baseia em
mostrar, de maneira clara e sucinta, os as-
pectos e achados diagnósticos relativos a
este raro tumor, enfatizando o papel da to-
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e coronal, sem e com o meio de contraste
iodado, visando determinar a extensão da
lesão e sua relação com as estruturas ad-
jacentes. Verificou-se lesão estendendo-se
da linha mediana da maxila até a região dos
germes dentários 61, 62 e 63, ocupando os
alvéolos correspondentes. O aspecto à TC
era de processo expansivo, bem delimitado
por fina camada óssea em toda a sua borda,
com interior mostrando atenuação de par-
tes moles realçando após administração de
contraste. Os germes dentários adjacentes
estavam deslocados medialmente (Figuras
1A e 1B). Algumas áreas hiperatenuantes
irregulares de permeio foram vistas na re-
gião inferior da lesão (Figura 1C).

Nos cortes coronais, demonstrou-se
melhor a sua localização na região ântero-

medial da maxila esquerda (Figura 1D). A
parede nasal lateral estava intacta, porém
afilada. O assoalho da órbita não foi afe-
tado. A biópsia incisional foi indicada, re-
velando tecido mole, de coloração parda-
centa e consistência fibrosa. Os cortes mi-
croscópicos revelaram agregados de célu-
las contendo núcleos grandes e pálidos
com citoplasmas claros e quantidade variá-
vel de pigmentos de hemossiderina em seu
interior. Notavam-se, também, aglomera-
dos de células com núcleos pequenos e
basofílicos, arranjados ora em um padrão
alveolar formando espaços revestidos por
células tumorais pigmentadas, ora forman-
do folhetos. De permeio, notava-se tecido
conjuntivo fibroso bem colagenizado (Fi-
guras 2 e 3).

O diagnóstico histológico foi, então, de
TNMI, corroborado posteriormente pela
imuno-histoquímica (Quadro 1). A lesão
foi curetada sob anestesia geral e a ferida
foi fechada por aproximação das bordas da
mucosa. A maxila curou-se satisfatoria-
mente e não há, até o momento, sinal de
recorrência do tumor, encontrando-se a
paciente bem, no quarto mês de acompa-
nhamento pós-cirúrgico.

DISCUSSÃO

O TNMI é uma neoplasia benigna rara
da infância(1), sem predileção por sexo(2),
com menos de 150 casos descritos na lite-
ratura. A maxila é a região mais acometi-
da, sendo também encontrado em mandí-
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bula, crânio, cérebro, zigomático, ombro,
mediastino, orofaringe e perna (Quadro
2)(2). Quem primeiro descreveu esta enti-
dade foi Krompecher(3), em 1918, tendo-
a considerado variante do melanocarcino-
ma congênito. Desde então, várias denomi-
nações já foram usadas, em virtude da etio-
logia incerta desta neoplasia, como: odon-
toma epitelial melanocítico, progonoma
melanocítico, adamantinoma pigmentado,
ameloblastoma melanocítico, epúlide pig-
mentado congênito, melanoameloblasto-
ma, tumor alange da retina, melanocitoma
e TNMI. Esta lesão é benigna, porém pode
manifestar grande agressividade local.
Existem na literatura relatos de raros casos
malignos com evolução fatal(4,5).

O TNMI da nossa paciente teve várias
características facilitando o diagnóstico: a
presença de lesão pigmentada, elevando a
gengiva, localizada na maxila, em criança
com menos de um ano de idade. É impor-
tante ressaltar ser o achado isolado de
melanina insuficiente para o diagnóstico de

TNMI, uma vez que o melanoma e o ame-
loblastoma também podem contê-la(6).

Dentre os diagnósticos diferenciais,
devemos considerar a osteomielite, lesões
odontogênicas benignas, epúlide congêni-
to, cisto dentígero, dermóide, granuloma
eosinófilo, tumor de células gigantes, gra-
nuloma reparativo; pelo fato de a lesão
apresentar crescimento rápido, muitas ve-
zes sem limites precisos e reação periosteal
espiculada à TC, assemelha-se a neoplasias
malignas como osteossarcoma, sarcoma de
Ewing, melanoma, linfoma, rabdomiossar-
coma, metástase de neuroblastoma e reti-
noblastoma (Quadro 3)(2).

Muitas hipóteses têm sido aventadas
para explicar a origem deste tumor, porém
recentes descobertas usando microscopia
eletrônica, bioquímica e imuno-histoquí-
mica revelam ser aquele originário das cé-
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lulas da crista neural. Outro dado impor-
tante é a presença de altos níveis de ácido
vanilmandélico na urina destes pacien-
tes(7), os quais voltam ao normal após a
retirada do tumor, sugerindo mais uma vez
ser sua origem relacionada com a crista
neural(8–11). Na nossa paciente, não foi ava-
liado o nível do ácido vanilmandélico. Foi,
contudo, utilizado o estudo imuno-histo-
químico pela técnica da estreptoavidina-
biotina-peroxidase, após adequada recupe-
ração antigênica, corroborando a impres-
são diagnóstica de TNMI (Quadro 1).

Nagase et al.(12) acompanharam 17 ca-
sos de TNMI recorrente e encontraram dois
grupos diferentes: o primeiro apresentan-
do lesão a distância, lobulada insuflativa,
semelhante ao tumor primário, e o segun-
do apresentando infiltração tumoral difu-
sa em osso trabeculado. Steinberg et al.(13)
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relataram um caso de TNMI recorrente e
propuseram que algumas formas deste tu-
mor podem ser multicêntricas. Relatos
mostram um potencial de malignização
entre 1,9% e 3,2% e que, uma vez rom-
pida a cortical óssea, o crescimento tumo-
ral acelera(10,11). A taxa de recorrência ob-
servada foi estimada em cerca de 15%(2).

Em todas as circunstâncias a TC se mos-
trou de auxílio inestimável para o diagnós-
tico e para o planejamento cirúrgico, defi-
nindo outros focos de lesão, sua extensão,
contornos e composição. No nosso caso
ela esclareceu a natureza benigna da lesão,
mostrando ser insuflativa, homogênea,
bem circunscrita e composta de material
com atenuação de partes moles (Figura 1).

A TC fornece, ainda, informações sobre
a multicentricidade da lesão, extensão e re-
lação com as estruturas adjacentes como o
seio maxilar, o nariz, a fossa infratemporal
e a órbita. Por isso, devemos considerar a
TC como uma ferramenta essencial para o
diagnóstico e o planejamento cirúrgico, ob-
tendo imagens nos planos axial e coronal,
para uma melhor avaliação (Quadro 4)(2).
A ressonância magnética pode ser útil para
avaliar a extensão tumoral e a invasão te-
cidual. O tumor é geralmente isointenso
em T1 e levemente hiperintenso em T2,
quando comparado ao tecido muscular.

CONCLUSÃO

Apresentamos um caso de TNMI com
manifestações clínico-radiológicas muito

características. Esta entidade é rara, exis-
tindo escassas referências na literatura bra-
sileira. A importância do reconhecimento
radiográfico desta enfermidade e de seus
possíveis diagnósticos diferenciais foram
abordados.

Este caso ilustra bem a importância da
TC para o correto diagnóstico e conduta
apropriada. Foram discutidos, ainda, os úl-
timos relatos da literatura sobre a etiopa-
togenia, os achados imuno-histoquímicos
e os aspectos na TC desta neoplasia.
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