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RESUMO
O tumor desmoplasico de pequenas células redondas (TDCPR) é uma neoplasia de ! Cirurgido Geral. Coordenador da Residencia de Cirurgia

~ . . Al . Geral do Hospital Felicio Rocho. Belo Horizonte, MG - Brasil.
ocorréncia rara, descrita em 1987 por Sesterhenn et al. Atualmente existem cerca de 101 2pdico-Residente de Cirurgia Geral do Hospital Felicio
casos na literatura consultada. Os autores relatam um caso de TDCPR intra-abdominal Rocho. Belo Horizonte, MG — Brasil.

em paciente de 53 anos de idade, portador de massa palpavel em epigéstrio, assinto-
matico. A propedéutica evidenciou miltiplas lesoes expansivas de dimensoes variadas
comprometendo a cavidade peritoneal. Foi submetido a laparotomia exploradora, sendo
possivel apenas a cirurgia citorredutora. Sdo descritos os achados intraoperatorios,
tomograficos, bem como os aspectos macroscépicos e imuno-histoquimicos. O paciente
manteve acompanhamento no Servi¢o de Oncologia. Faleceu meses ap6s a cirurgia.

Palavras-chave: Tumor Desmoplasico de Pequenas Células Redondas; Neoplasias
Abdominais; Imuno-Histoquimica.

ABSTRACT

The desmoplastic small round cell tumor (DSRCT) is a neoplasm of rare occurrence, de-
scribed in 1987 by Sesterhennet al. Currently, there are about 101 cases described in the con-
sulted literature. The authors report a case of intra-abdominal DSRCT in a 53-year-old patient,
carrier of a palpable mass in epigastrium, asymptomatic. The propaedeutics showed multiple
expansive lesions of varying dimensions compromising the peritoneal cavity. The patient was
referred to exploratory laparotomy; only cytoreductive surgery was possible. The intraopera-
tive findings are described, tomographic, and macroscopic and immunohistochemical aspects.
The patient was followed up at the Oncology Service. He died months after surgery.

Key words: Desmoplastic Small Round Cell Tumor; Abdominal Neoplasms; Immunohisto-
chemical.

INTRODUCAO

O tumor desmoplasico de pequenas células redondas (TDPCR) é uma neoplasia
de ocorréncia rara, descrita em 1987 por Sesterhenn et al! e em 1989 por Gerald e
Rosai2. Atualmente existem perto de 101 casos descritos na literatura consultada3.
Ha predominio do género masculino, ocorrendo com maior incidéncia em criangas
e adolescentes. Até entao nao se dispoe de terapéutica comprovadamente eficaz  recevido em: 050112010
para o tratamento do TDPCR. O diagnéstico geralmente é feito numa fase avangada 7% ™ #0201
da doenca, quando se encontra grande massa na maioria das vezes intra-abdominal ﬁg’s’;‘l’t’if;’ehm Rocho
com disseminacao. Ao contrario de outras neoplasias indiferenciadas no abdome, a ~ Belo Horizonte, MG - Brasil
resseccao cirtrgica esta indicada quando possivel. A evolucao da doenca é desfavo-  Autor correspondente:
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ravel, havendo sobrevida média de 17 meses com variagoes entre trés e 72 meses.* E-mail: dandrefernandes@gmail.com
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P.AM., 53 anos de idade, masculino, procurou
assisténcia médica devido a quadro de massa ab-
dominal palpavel no mesogastrio, sem outra sinto-
matologia. No exame fisico palpava-se uma massa
em mesogastrio, volumosa e indolor. A TC realizada
evidenciou multiplas lesdes expansivas de dimen-
soes variadas comprometendo a cavidade peritone-
al, impregnadas de forma exuberante e heterogéneo
pelo contraste, sendo uma de maiores dimensoes
medindo aproximadamente 18 cm no seu eixo cra-
niocaudal, localizada no plano mediano da cavidade
abdominal, estendendo-se do mesogastrio a regiao
hipogastrica (Figuras 1 e 2).

Figura 1 - Tomografia Computadorizada de Abdome.
Presenca de lesdo intra-abdominal expansiva e mul-
tiplos implantes.

Figura 2 - Tomografia Computadorizada de Abdome.
A seta indica a lesao intra — abdominal.

Realizada laparotomia mediana para ressecc¢ao
da massa e outros implantes, sendo encontradas le-
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soes em clpula diafragmatica direita, interadrtico-
-cava e implantes peritoneais. Pelo estagio avangado
da enfermidade e carater irressecavel encontrado
durante o ato operatorio, foram abordadas algumas
dessas lesoes para realizagao do estudo anatomo-
patolégico, que revelou arquitetura homogénea,
agregados de células bem definidas com estroma
fibrodesmoplasico. A andlise imuno-histoquimica
mostrou superexpressao da proteina S-100 (Figura
3), positividade para marcadores epiteliais (antige-
no membrana epitelial — Figura 4), mesenquimais,
como WT-1 (Figura 5), e desmina (Figura 6). O es-
tudo microscépico com coloragcao hematoxilina-eo-
sina (Figuras 7A e 7B) identificou ilhotas de células
tumorais hipercromaticas, com nucleos arredonda-
dos, nucléolos pouco visiveis e citoplasma escasso,
bem delimitadas por abundante estroma fibroso.
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Figura 4 - Antigeno Membrana Epitelial.



Figura 5 - Marcador WT-1. Produto de gene supressor
de tumor.
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Figura 6 - Marcador DESMINA. Padrao paranuclear glo-

bular, correspondendo ultra estruturalmente a agrega-
dos paranucleares de filamentos intermediarios.
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O paciente recebeu alta hospitalar aps duas sema-
nas de cirurgia. Permaneceu em acompanhamento no
Servico de Oncologia e faleceu meses apo6s cirurgia.

DISCUSSAOQ

O TDCPR ¢ entidade rara. Existem perto de 101 ca-
sos na literatura mundial,! sendo quatro na literatura
brasileira consultada. E uma neoplasia que apresenta
preferéncia pelo género masculino, na proporcao de
4:1, acometendo predominantemente pacientes jovens.

Na maioria dos casos os achados clinicos sao
inespecificos e encontrados sintomas gastrointes-
tinais, pela presenca do tumor no abdome, assim
como em outros sistemas pela disseminacao metas-
tatica. A forma mais encontrada desse tipo de lesao
consiste numa grande massa abdominal, com multi-
plos nédulos e disseminagao pela superficie perito-
neal. O principal local do TDCPR € intra-abdominal.

Tém sido relatados também acometimento da
pleura, regiao paratesticular, ossos, ovarios e tecidos
moles. Em algumas circunstancias nao é possivel es-
tabelecer o local de origem dessa lesao.

A apresentacao clinica e topografia do TDCPR no
caso relatado é compativel com a localizacao mais
habitual desse tipo de lesao. Macroscopicamente o
tumor exibe tecido firme, elastico, bocelado, de cor
amarelo-acinzentado a pardo, nao sendo patogno-
monico nenhuma dessas caracteristicas. A patogéne-
se ainda permanece desconhecida.

Figura 7 - Hematoxilina- Eosina. [lhotas de células tumorais hipercromaéticas, com nicleos arredondados, nucléo-
los pouco visiveis e citoplasma escasso, bem delimitadas por abundante estroma fibroso.
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Observa-se, entretanto, uma translocagao [t(11;22)
(p13;q12)] que envolve a fusao do gene EWS com o
gene WTI. O perfil imuno-histoquimico do TDPCR tem
como caracteristica a positividade para os marcadores
epiteliais de citoqueratina e antigeno de membrana
epitelial; para os marcadores mesenquimais desmina
e vimentina; para a proteina S100. A superexpressao
para a proteina WT1 (Wilm’s Tumor Protein) tem sido
demonstrado na TDPCR, caracterizando a fusao dos
genes EWS/WT-1. O caso clinico mostrou alteragoes
semelhantes as descritas para o perfil imuno-histoqui-
mico do TDPCR. As metéastases ocorrem mais comu-
mente em peritonio, figado e tecido linfoide.

Atualmente, nao se dispoe de terapéutica eficaz
contra o TDPCR e, ao contrario de outras neopla-
sias indiferenciadas no abdome, a resseccao cirtir-
gica esta indicada quando possivel. Relatos de po-
liquimioterapia tém sido observados, assim como
transplante de medula 6ssea autdégeno, porém sem
alterar a sobrevida desses pacientes. A radioterapia
também se mostrou ineficaz.

A evolucao da doenca é desfavoravel, com sobre-
vida média de 17 meses, com variagoes entre trés e
72 meses.
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