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INTRODUÇÃO

O tumor neuroectodérmico pri-
mitivo (TNEP) foi descrito em 1973 por 
Hart e Earle para caracterizar uma neo-
plasia indiferenciada do sistema nervoso 
central, que apresenta entre 90 a 95% de 
células indiferenciadas e não preenche os 
critérios diagnósticos para nenhuma outra 
neoplasia.1,2 O TNEP periférico na região 
da cabeça e pescoço é extremamente raro, 
e em recente revisão de literatura não foi 
identificado nenhum caso acometendo o 
osso temporal e o canal do nervo facial.3

O objetivo deste trabalho é apre-
sentar o relato de uma paciente que 
apresentou paralisia facial periférica como 
manifestação inicial de TNEP periférico 
acometendo o osso temporal.

RELATO DE CASO

R.A.O., sexo feminino, 32 anos, 
apresentou-se com queixa de alteração da 
mímica facial com 30 dias de evolução, as-
sociado à otalgia do lado direito. O exame 
otorrinolaringológico constatou paralisia 
facial periférica do lado direito, grau IV 
(Escala de House-Brackmann), e otoscopia 
normal. A tomografia computadorizada 
(TC) de ossos temporais demonstrou 
alargamento do canal do nervo facial na 
porção mastóidea (Figura 1). Em seguida 

foi solicitada ressonância magnética (RM) 
de encéfalo e base de crânio; a paciente 
retornou em três semanas com RM de 
encéfalo normal e queixas adicionais (lom-
balgia, paresia e parestesia em membros 
inferiores), sendo internada no Serviço de 
Neurocirurgia. Foi constatada a partir de 
exames de imagem (TC e RM de coluna 
vertebral) a presença de lesão osteolítica 
na décima vértebra torácica (T10), com 
invasão do canal vertebral. Na radiografia 
de tórax foi observada imagem numular 
em hemitórax direito. Foi realizada em 
seguida biópsia aspirativa com agulha fina 
da lesão em T10 que determinou, a partir 
de análise imunohistoquímica (Vimentina 
e Mic2/CD99 positivos), o diagnóstico de 
TNEP. A paciente evoluiu para o óbito 
no sexto mês de seguimento, apesar do 
tratamento quimioterápico com vincristina, 
ciclofosfamida e adriblastina.

DISCUSSÃO

O envolvimento do osso temporal 
e do nervo facial por neoplasia é pouco 
freqüente, representando menos de 5% das 
causas de paralisia facial periférica,4 sendo 
os tumores malignos ainda mais raros. As 
metástases para osso temporal são extre-
mamente raras, não tendo uma incidência 
real notificada.

O TNEP periférico é uma neoplasia 
de células neuroectodérmicas primiti-
vas, de ocorrência extremamente rara. 
Origina-se do sistema nervoso periféri-
co e tem considerável predileção por 
membros e pélvis, independente da 
faixa etária.5 A maioria dos casos de 
TNEP que acomete a medula espinhal 
é lesão metastática de tumor primário 
intracraniano, entretanto a medula 
espinhal pode ser o sítio primário, 
principalmente em adultos jovens.2 No 
caso relatado é provável que a lesão 
primária tenha iniciado no nervo facial, 
seguido de metástases para coluna ver-
tebral e pulmão, como podemos obser-
var na evolução clínica dos sintomas. 
Acreditamos que as lesões localizadas 
no pulmão e na coluna vertebral são 
decorrentes de metástases, visto que 
no caso de disseminação hematogêni-
ca estes são os locais de eleição devido 
à intensa vascularização.

Na literatura há diversas séries 

que demonstram variados sítios de acome-
timento primário pelo TNEP.3,6 Postula-se 
que o TNEP se origine da transformação 
neoplásica de células neuroepiteliais pri-
mitivas. O fato de essas células poderem 
persistir em qualquer parte do sistema 
nervoso pode explicar a diversidade na 
origem desses tumores.2

Na revisão bibliográfica realizada 
(MEDLINE e LILACS) não foi encontrado 
relato de acometimento do osso temporal 
por neoplasias primárias ou metastáticas 
do TNEP. A confirmação diagnóstica desse 
tumor é realizada através de estudo imu-
nohistoquímico, sendo positiva a pesquisa 
da Vimentina3 e Mic2/CD99.2,3 Apesar do 
tratamento combinado (cirurgia, radio-
terapia e quimioterapia) o prognóstico é 
reservado, com sobrevida média entre 6 
a 42 meses.2

COMENTÁRIOS FINAIS

O TNEP periférico é uma neopla-
sia extremamente rara com poucos casos 
descritos na literatura e sem um padrão de 
apresentação clínica definido, sendo este 
o primeiro relato descrito na literatura de 
paralisia facial periférica como manifesta-
ção inicial de TNEP por acometimento do 
osso temporal.
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Figura 1. TC do osso temporal direito, plano coronal, 
demonstrando imagem com densidade de partes 
moles ocupando e alargando a terceira porção do ca-
nal do nervo facial até o forâmen estilo-mastóideo.


