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RESUMO

Os schwannomas sdo tumores benignos derivados das células de Schwann e apresentam
ocorréncia excepcional no trato biliar, com nimero limitado de casos descritos na literatura.
Nessa localizacdo, costumam manifestar-se por ictericia obstrutiva, dor abdominal e alteracfes
laboratoriais colestaticas, frequentemente associadas a elevacdo de marcadores tumorais como o
CA 19-9, o que dificulta a distingdo pré-operatoria em relacdo a neoplasias malignas,
especialmente o colangiocarcinoma. A raridade dessa entidade e a auséncia de caracteristicas
radiologicas especificas tornam o diagndstico diferencial particularmente desafiador. Relata-se o
caso de paciente do sexo feminino, 78 anos, com quadro de ictericia obstrutiva e elevacdo de CA
19-9, inicialmente sob suspeita de neoplasia biliar. A estenose foi classificada como Bismuth I11b
e, apos investigacdo complementar, o diagnostico de schwannoma foi estabelecido por biopsia
ainda no pre-operatorio. O caso evidencia os desafios diagndsticos dessa entidade rara e reforca
a importancia da correlacdo clinico-radiolégica e anatomopatolédgica para adequada definicao
terapéutica, podendo contribuir para estratégias cirdrgicas mais individualizadas e
potencialmente menos extensas.
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ABSTRACT

Schwannomas are benign tumors derived from Schwann cells and are extremely rare in the biliary
tract, with only a limited number of cases described in the literature. In this location, they typically
present with obstructive jaundice, abdominal pain, and cholestatic laboratory findings, often
associated with elevated tumor markers such as CA 19-9, which makes preoperative
differentiation from malignant neoplasms—especially cholangiocarcinoma—difficult. The rarity
of this condition and the absence of specific radiological features make the differential diagnosis
particularly challenging. We report the case of a 78-year-old female patient presenting with
obstructive jaundice and elevated CA 19-9 levels, initially suspected of having a biliary neoplasm.
The stenosis was classified as Bismuth I11b, and following further investigation, a diagnosis of
schwannoma was established by biopsy prior to surgery. This case highlights the diagnostic
challenges of this rare condition and underscores the importance of clinical-radiological and
histopathological correlation for appropriate therapeutic planning, potentially contributing to
more individualized and less extensive surgical strategies.

Keywords: Schwannoma. Biliary Tract. Biliary Neoplasms. Obstructive Jaundice.
RESUMEN

Los schwannomas son tumores benignos derivados de las células de Schwann y su aparicion en
el tracto biliar es excepcional, con un nimero limitado de casos descritos en la literatura. En esta
localizacion, suelen manifestarse mediante ictericia obstructiva, dolor abdominal y alteraciones
colestésicas en los anélisis de laboratorio, a menudo asociadas a un aumento de marcadores
tumorales como el CA 19-9, lo que dificulta la distincion preoperatoria respecto a las neoplasias
malignas, especialmente el colangiocarcinoma. La rareza de esta entidad y la ausencia de
caracteristicas radiologicas especificas hacen que el diagnéstico diferencial resulte
particularmente dificil. Se presenta el caso de una paciente de 78 afios con cuadro de ictericia
obstructiva y elevacion del CA 19-9, en la que inicialmente se sospech6 una neoplasia biliar. La
estenosis se clasific6 como Bismuth Illb y, tras pruebas complementarias, se establecio el
diagnostico de schwannoma mediante biopsia aun en el periodo preoperatorio. El caso pone de
manifiesto los retos diagndsticos de esta entidad poco frecuente y refuerza la importancia de la
correlacion clinico-radioldgica y anatomopatoldgica para una definicion terapéutica adecuada, lo
que puede contribuir a estrategias quirdrgicas mas individualizadas y potencialmente menos
extensas.

Palabras clave: Schwannoma. Vias Biliares. Neoplasias Biliares. Ictericia Obstructiva.
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Schwannoma em vias biliares: um caso raro e desafiador

INTRODUCAO

Os schwannomas sdo tumores mesenquimais benignos, encapsulados e de crescimento
lento, originados das células de Schwann da bainha dos nervos periféricos 2. Embora sejam
relativamente frequentes em regibes como cabeca e pescoco, mediastino posterior e
extremidades, sua ocorréncia no trato biliar € extremamente rara, com ndmero limitado de casos
descritos na literatura 3. Essa localizagdo incomum confere particular relevancia clinica ao
schwannoma biliar, uma vez que suas manifestacfes clinicas e radioldgicas frequentemente
mimetizam neoplasias malignas das vias biliares tornando o diagndstico pré-operatério um
desafio significativo 1.

Relata-se o0 caso de uma paciente do sexo feminino, 78 anos, com quadro de ictericia
obstrutiva, dor epigastrica de evolucdo insidiosa e perda ponderal significativa, associadas a
alteracOes laboratoriais e radioldgicas, que motivaram abordagem endoscépica e bidpsia. O
diagndstico definitivo foi estabelecido por meio de estudo histopatoldgico e imunohistoquimico,
compativel com schwannoma das vias biliares. O presente relato tem como objetivo destacar essa
entidade rara, enfatizando os desafios diagnosticos, a relevancia da correlacédo clinico-radioldgica
e anatomopatolégica no manejo adequado desses pacientes, bem como a compara¢do com casos

previamente descritos na literatura.

CASO

Paciente do sexo feminino, 78 anos, com diagnostico inicial de ictericia obstrutiva,
procurou atendimento por dor epigastrica de inicio insidioso, com evolugcdo aproximada de um
ano, associada a perda ponderal, estimada em cerca de 20% do peso corporal. Os exames
laboratoriais apresentavam aspartato aminotransferase 430mmol/L, alanina aminotransferase
351mmol/L, gama-glutamil transferase 1779U/L, fosfatase alcalina 652U/L, bilirrubina total
12,60mg/dL, bilirrubina direta 8,5mg/dL, bilirrubina indireta 4,1mg/dL, além do marcador
tumoral CA 19-9 518 U/mL.

A ultrassonografia de abdome total evidenciou dilatacdo das vias biliares intra e extra-
hepaticas, motivando investigacdo complementar com colangiorressonancia magnetica, o qual
demonstrou dilatacdo difusa das vias biliares, associada a defeito de enchimento Unico,

arredondado, bem delimitado, localizado no terco distal do colédoco, com sinal hipointenso nas
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sequéncias ponderadas em T1 e T2, sem realce ap6s a administracdo de contraste paramagnético.
Observou-se transicdo abrupta entre o segmento dilatado e o ponto de obstrugdo, sem
espessamento ou realce irregular da parede ductal e sem evidéncia de massa solida adjacente,
achados considerados mais compativeis com coledocolitiase do que com neoplasia das vias
biliares.

Realizado internagdo hospitalar para melhor investigagdo com colangiopancreatografia
retrograda endoscépica, na qual evidenciou estenose do ducto hepatico comum e do ducto
hepatico esquerdo, sendo classificada como Bismuth Il1b.

Durante a internagdo hospitalar, a paciente evoluiu com colangite, sendo iniciado
tratamento com piperacilina-tazobactam (4,5 g a cada 6 horas), com boa resposta clinica. Apds
estabilizacdo, foi realizada nova CPRE, com desobstrucdo biliar e implantacdo de proétese
metélica autoexpansivel, abrangendo o ducto hepatico esquerdo e o ducto hepatico comum,
resultando em melhora clinica expressiva e resolugdo dos sintomas.

Posteriormente, foi submetida a ecoendoscopia, que apresentou massa focal, com cerca
de 2 cm, heterogénea, acometendo a porcao cefalica pancreéatica, promovendo dilatacdo das vias
biliares e do ducto pancreatico principal a montante, sem sinais de invasdo vascular. Foi realizada
bidpsia, cujo exame histopatoldgico inicial revelou fragmentos de tecido compostos por células
fusiformes em densidade moderada, organizadas em fasciculos entrelacados. As células exibiam
citoplasma levemente eosinofilico e finamente vacuolado, com nucleos afilados e ondulados
contendo cromatina vesiculada. Nao se observou pleomorfismo nuclear significativo ou atividade
mito6tica. Elementos epiteliais viaveis eram escassos, consistindo de epitélio ductal reativo e
hepatdcitos (figura 1).

As células tumorais mostraram positividade difusa e forte para proteina S100 (policlonal)
(figura 2). CD34 demonstrou positividade focal restrita as estruturas vasculares, com marcacao
negativa nas células tumorais. O perfil imuno-histoquimico foi negativo para citoqueratinas
(AE1/AE3, CK19), CD117 (KIT), desmina, EMA (MUC1) e p53. Esses achados séo consistentes
com o diagndstico de schwannoma.

Apbs o estabelecimento do diagndstico, a paciente foi submetida, em caréater eletivo, a
hepatectomia esquerda associada a derivacdo biliodigestiva transmesocélica em Y de Roux, apos
melhora do quadro clinico durante a internacdo. O procedimento cirdrgico transcorreu sem
intercorréncias relatadas. Entretanto, no pos-operatorio, a paciente evoluiu para obito em

decorréncia de complicagbes inerentes ao procedimento, destacando-se sangramento
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significativo, refratario as medidas terapéuticas instituidas.

Figura 1. Corte histolégico corado por hematoxilina e eosina (HE), aumento de 200x, evidenciando proliferacéo de
celulas fusiformes organizadas em fascmulos com baixa atipia nuclear.
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Fonte: Arquivo pessoal dos autores (2026).

Figura 2. Imuno-histoquimica demonstrando p03|t|V|dade paraa protelna S100.

Fonte Arquivo pessoal dos autores (2026)
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DISCUSSAO

Os schwannomas, também chamados de neurilemomas, sdo tumores benignos,
encapsulados e de crescimento lento, derivados das células de Schwann presentes na bainha dos
nervos periféricos.!? Eles geralmente surgem nos tecidos moles dos membros superiores, tronco,
cabeca, pescoco, retroperiténio, mediastino e pelve.l® Schwannomas sdo incomuns no trato
digestivo, e a maioria desses tumores é relatada no estdémago, seguido pelo célon e reto e
esofago.*® Sua ocorréncia no trato biliar é rara, em revisdo da literatura realizada nas bases
PubMed, Elsevier, SCIELO e LILACS, foram identificados 24 casos descritos até 0 momento,
cujos dados foram sintetizados na Tabela 1. Acredita-se que esses tumores surjam dos plexos
nervosos simpaticos e parassimpaticos densamente distribuidos ao redor da regido da porta

hepética e da parede do ducto biliar.>*®

Tabela 1. Casos de schwannoma de vias biliares descritos na literatura, segundo autor, idade, sexo, apresentacdo
clinica e sitio anatdbmico.

Autor Idade Sexo  Apresentacéo Sitio
(anos)
Oden et al. 19557 40 F Dor abdominal e Ducto biliar comum
ictericia obstrutiva
Whisnant et al. 1974 8 15 F Dor abdominal, Ducto biliar comum

ictericia obstrutiva e
perda de peso

Balart et al. 1983 ° 56 F Dor abdominal e Ducto hepatico comum
ictericia obstrutiva

Jakobs et al. 2003 1° 37 M Dor abdominal e Ducto hepatico comum
ictericia obstrutiva
Honjo et al. 2003 ¢ 48 F Ictericia obstrutiva Ducto biliar comum
Otani et al. 2005 59 F Dor abdominal Ducto biliar intrapancreético
Parque et al. 2006 *2 53 F Assintomatico Porta hepatica
Vyas et al. 2006 3 29 F Dor abdominal e Ducto biliar comum
ictericia obstrutiva
Kamani et al. 2007 4 39 F Ictericia e perda de Ducto  hepatico  comum
peso proximal
Fenoglio et al. 2007 1 41 F Ictericia obstrutiva e Ducto biliar comum médio
perda de peso
Jung et al. 2007 * 64 F Assintomatico Ducto hepatico comum
proximal
Madhusudhan et al. 2009 46 F Ictericia obstrutiva Ducto biliar intra-hepatico
16
Kulkarni et al. 2009 2 38 M Dor abdominal e Porta hepética
ictericia e perda de
peso
De Sena et al. 2009 ¥/ 58 F Ictericia obstrutiva Ducto biliar extra-hepético
Parameshwarappa et al. 38 M Dor abdominal e Ducto biliar comum
201018 ictericia obstrutiva e
perda de peso
Panait et al. 2011 ° 54 F Refluxo Porta hepético
gastroesofagico
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Fonseca et al. 2012 ° 24 M Dor abdominal e Ducto hepéatico proximal
ictericia obstrutiva e
perda de peso

Campos et al. 2016 2 62 M Dor abdominal e Ducto biliar intra-hepatico
ictericia

Xu et al. 2016 2 31 F Dor e distensdo Ducto biliar extra e intra-
abdominal hepatico

Kolhe et al. 2019 % 49 F Ictericia Ducto biliar comum

Takami et al. 2021 % 78 M Assintomatico Ducto biliar extra-hepatico

Ishimaru et al. 2021 % 68 M Dor abdominal Ducto biliar comum

Thakur et al. 2023 2 40 F Dor abdominal Ducto biliar comum

Hung et al. 20251 67 M Assintomatica Hilo hepatico

Fonte: Elaborado pelos autores com base nas referéncias citadas na Tabela.

Do ponto de vista epidemioldgico, hd predominancia no sexo feminino (16/24) e idade
média de diagnostico de 47 anos, com variagdo entre 15 a 78 anos. O caso apresentado insere-se
no extremo superior dessa faixa, uma vez que a paciente possuia 78 anos, o que reforca a
possibilidade dessa entidade mesmo em pacientes idosos.

Clinicamente, os sintomas estdo relacionados sobretudo ao efeito compressivo da leséo
sobre as vias biliares, sendo a ictericia obstrutiva a manifestacdo mais frequente (62,5% dos
casos), acompanhada por dor abdominal, e perda ponderal. A queixa de dor abdominal, foi
evidenciado em 13 dos 24 casos (54,16%), como em nosso caso, que ao contrario do
colangiocarcinoma, o qual se insere em um dos principais diagndsticos diferenciais, se apresenta
em apenas 20% dos pacientes.

O diagnostico pré-operatédrio do schwannoma biliar permanece um desafio significativo,
frequentemente indistinguivel de entidades malignas, como colangiocarcinoma hilar ou distal,
linfomas, tumores estromais gastrointestinais e metastases. 2> Apenas dois dos 19 casos relatados
foram diagnosticados pré-operatoriamente como schwannoma de vias biliares; os demais foram
diagnosticados com colangiocarcinoma e outros tumores malignos, GIST, tumores benignos,
cistos e outras condicdes. 1’ 2* Entre esses, houve 4 casos que foram diagnosticados pré-
operatoriamente como colangiocarcinoma. % 16 20.23

No caso descrito, os achados iniciais de imagem sugeriram coledocolitiase, com defeito
de enchimento Unico, bem delimitado e sem sinais de invasdo ductal, contrastando com a
evolucéo clinica e laboratorial, que incluia elevagéo expressiva do CA 19-9. Embora a literatura
descreva marcadores tumorais geralmente normais nos schwannomas biliares, elevacoes
secundarias a colestase e a inflamac&o biliar, como ocorreu neste caso e em mais 2 casos descritos
por Fenoglio (2007) e Fonseca (2012), podem contribuir para a suspeita equivocada de

malignidade. > °
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Os métodos de imagem, como tomografia computadorizada e ressonancia magnética, sdo
fundamentais para avaliar a extensdo da obstrucgdo e o planejamento terapéutico, porém raramente
permitem diagndstico definitivo.> Classicamente, a tomografia evidencia massas bem
delimitadas, hipodensas em relacdo ao figado, com realce heterogéneo. Alteracdes degenerativas
secundarias podem ser observadas, no que Ackerman e Taylor denominaram "schwannomas
antigos" em 1951.2° Essas alteraces ocorrem com o crescimento do tumor e incluem
calcificacdo, degradacao cistica, sangramento e hialinizagdo.*

Radiologicamente, a ressonancia magnética com contraste é mais adequada para
visualizar a extensdo e o tamanho desses tumores de tecidos moles e a dilatacdo das vias vias
biliares devido ao efeito de massa.® Nesse método, observa hipossinal em T1 e hipersinal
heterogéneo em T2, refletindo a coexisténcia das areas Antoni A e Antoni B.% % 2° No presente
caso, os achados radioldgicos atipicos e a classificacdo da estenose como Bismuth I11b reforcaram
a complexidade diagndstica e a necessidade de abordagem endoscOpica e histoldgica
complementar.

A confirmacdo diagnoéstica é estabelecida, na maioria dos casos, apenas apds analise
anatomopatoldgica associada a imunohistoquimica.® Histologicamente, os schwannomas
apresentam padrdo biféasico caracteristico, com areas Antoni A, hipercelulares e com células
fusiformes organizadas em palicadas ou feixes entrelagcados, formando os corpos de Verocay, e
areas Antoni B, hipocelulares, com estroma frouxo, mixdide e vasos sanguineos por vezes
hialinizados.? 2

A imunohistoquimica é fundamental para excluir diagnosticos diferenciais mais
frequentes e confirmar o diagnostico de schwannoma, o qual tipicamente apresenta
imunopositividade difusa para a proteina S-100, associada a positividade para SOX10 e
vimentina.?* % Observa-se, adicionalmente, negatividade para marcadores como CD117 e
DOG1, caracteristicos dos tumores do estroma gastrointestinal (GIST), bem como para actina de
musculo liso e desmina, o que afasta a possibilidade de leiomiomas e leiomiossarcomas.*®

O antigeno CD34, expresso por células presentes nos nervos periféricos e em alguns
tumores da bainha nervosa, é geralmente negativo nos schwannomas, como observado no
presente caso.® Quando positivo, especialmente em associacio com o CD117, reforca a hipétese
diagnodstica de tumor estromal gastrointestinal (GIST).!® Entretanto, ha relatos raros de
positividade para CD34 em schwannomas, como descrito por Fonseca (2012).°

O tratamento de escolha € a resseccdo completa da lesdo, considerada curativa.™ ® No
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entanto, a raridade do tumor e a dificuldade diagnostica pré-operatoria frequentemente levam a
realizacdo de procedimentos mais extensos, motivados pela suspeita de malignidade.?® A
literatura destaca que, quando o diagnostico é sugerido intraoperatoriamente por bidpsia por
congelacao, resseccdes locais com reconstrucdo biliar sdo suficientes, ndo havendo indicacao de
linfadenectomia radical.> 2 O prognostico apds resseccdo completa é excelente, sem relatos de

transformacgdo maligna ou recorréncia tumoral > 1% 20

CONCLUSAO

Este estudo de caso buscou discutir os desafios diagnosticos impostos pelo schwannoma
das vias biliares e demonstrou que essa entidade rara deve ser incluida no diagnoéstico diferencial
das estenoses biliares, mesmo em pacientes idosos e com marcadores tumorais elevados. Os
achados reforcam que a confirmacgdo diagnostica depende da correlacdo clinico-radiolégica e
anatomopatoldgica, sendo fundamental para adequada definicéo terapéutica.

O reconhecimento dessa condicdo contribui para a pratica clinica ao estimular maior
cautela na indicacdo de resseccdes extensas, favorecendo abordagens mais individualizadas
quando apropriado. No &mbito académico, o relato amplia o conhecimento disponivel sobre essa
apresentacdo incomum e reforca a necessidade de melhor caracterizagdo dos seus achados
clinicos e radiol6gicos.

Como limitagdes, ressalta-se que, por se tratar de relato de caso, ndo € possivel estabelecer
relacBes causais ou extrapolar os achados para a populacdo geral. A auséncia de protocolos
diagndsticos especificos para essa entidade e a escassez de dados consolidados na literatura
limitam a padronizagdo da conduta terapéutica. Ademais, a revisdo realizada baseia-se
predominantemente em relatos isolados, sujeitos a viés de publicacdo. Estudos colaborativos com
maior nimero de casos sdo necessarios para melhor definicdo de critérios diagnosticos,

prognosticos e terapéuticos.
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