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TUMOR DE PEQUENAS CELULAS REDONDAS DESMOPLASICO
INTRA-ABDOMINAL - RELATO DE CASO*

Antonio Carlos Andersson Westphalen', José Hamilton Pinheiro Ferreira?, Alexander Welaussen
Daudt®, Ana Maria Gaiger*

Os autores relatam um caso de tumor de pequenas células redondas desmoplasico intra-abdominal acome-
tendo paciente do sexo masculino, de 21 anos de idade, atendido com quadro de dor abdominal, trombose
do membro inferior direito e perda da funcao renal, de causa obstrutiva. A investigacao demonstrou volumosa
lesao abdominopélvica, sélida, bocelada, com areas cisticas internas, situada posteriormente a bexiga, cau-
sando obstrucao ureteral, compressao da veia iliaca direita e oclusao parcial do reto, além de acometimento
de linfonodos intra e retroperitoneais. Sao descritos os achados cirurgicos, de ultra-sonografia, tomografia
computadorizada e ressonancia magnética, bem como aqueles do estudo macroscépico, microscopia e imu-
no-histoquimica.

Unitermos: Tumor de pequenas células desmoplédsico. Tumor desmoplasico.

Intraabdominal desmoplastic small round cell tumor — case report.

The authors report a case of intraabdominal desmoplastic small round cell tumor in a 21-year-old male patient
who presented with abdominal pain, right lower limb thrombosis and obstructive loss of renal function. Initial
investigation showed a large lobulated intraabdominal soft tissue mass with internal cystic cavities, located
posteriorly to the bladder and causing obstruction of ureteral flow, compression of the right iliac vein and partial
occlusion of the rectum. Involvement of intraperitoneal and retroperitoneal nodes was also seen. Ultrasound,
computed tomography and magnetic resonance imaging findings, as well as surgical and histopathology

macroscopical, microscopical and immunohistochemistry findings are described.
Key words: Desmoplastic small cell tumor. Desmoplastic tumor.

INTRODUCAO

O tumor de pequenas células redon-
das desmoplésico intra-abdominal (TP-
CRDI) é uma entidade relativamente re-
cente, descrita em 1987 por Sesterhenn
et al.® e em 1989 por Gerald e Rosai®,
caracterizada pela ocorréncia em pacien-
tes na infancia e adolescéncia, predomi-
nantemente do sexo masculino, e pela
co-expressao de elementos derivados de
todos os tecidos embrionarios®.

E uma neoplasia agressiva, com cur-
SO progressivo e sobrevida média de 17
a 25 meses, que se apresenta como volu-

* Trabalho realizado no Moinhos Centro de Imagem,
Hospital Moinhos de Vento, Porto Alegre, RS.

1. Médico Residente em Radiologia (3° ano), Moinhos
Centro de Imagem, Hospital Moinhos de Vento.

2. Médico Radiologista, Membro da Sociedade Galcha
de Radiologia e do Colégio Brasileiro de Radiologia, Moi-
nhos Centro de Imagem, Hospital Moinhos de Vento.

3. Médico Oncologista, Doutor em Medicina pela Uni-
versidade Federal do Rio Grande do Sul, Centro de
Oncologia Radioterapica do Rio Grande do Sul.

4. Médica Patologista, Professora Titular do Departamen-
to de Patologia da Faculdade de Medicina da PUC-RS, La-
boratério Patologistas Reunidos.

Endereco para correspondéncia: Dr. Antonio Carlos An-
dersson Westphalen. Rua Anita Garibaldi, 1161, apto. 404.
Porto Alegre, RS, 90450-001. E-mail: cpostal@zaz.com.br

Aceito para publicagdo em 16/5/2001.

Radiol Bras 2001;34(5):299-304

mosa massa abdominopélvica e multi-
plos implantes peritoneais, sem origem
visceral identificada®".

A revisdo da literatura nacional loca-
lizou apenas dois casos anteriormente re-
latados*9. O presente artigo descreve os
achados cirdrgicos, de ultra-sonografia
(US), tomografia computadorizada (TC)
e ressonancia magnética (RM), assim
como aqueles do estudo de macroscopia,
microscopia e imuno-histoquimica de
um caso de TPCRDI.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 21 anos
de idade, negro, estudante, natural e pro-
cedente de Porto Alegre, RS.

Em agosto de 1999, o paciente foi
atendido com quadro de dor abdominal,
trombose do membro inferior direito e
perda da funcdo renal, de causa obstru-
tiva, necessitando de nefrostomia bilate-
ral. No exame fisico foi constatada pre-
senca de massa fixa no quadrante infe-
rior esquerdo, medindo cerca de 15,0 cm
no maior eixo. A investigacao inicial de-
monstrou volumosa lesdo pélvica, soli-

da, bocelada, com possiveis areas cis-
ticas internas, situada posteriormente a
bexiga, causando obstrucdo do fluxo ure-
teral e englobamento do reto.

Ao estudo ultra-sonogréfico a lesdo
se mostrou bocelada, com contornos bem
definidos, hipossbnica, porém heterogé-
nea, ndo tendo sido observadas éreas li-
quidas ou calcificadas no seu interior
(Figura 1).

Na TC foi identificada massa de teci-
dos moles, com contornos bocelados e
definidos, heterogénea, com possiveis
areas cisticas no seu interior. A lesdo
impregnou-se moderada e heterogenea-
mente apods a administracdo endovenosa
de meio de contraste iodado (Figura 2).

Em ambos os exames foram descritas
imagens nodulares compativeis com ade-
nomegalias intra e retroperitoneais.

A radiografia simples da pelve ndo
evidenciou lesdo Gssea.

Foi realizada a laparotomia, na qual
se observou grande massa abdominopél-
vica causando obstrugdo ureteral adirei-
ta, obstrugdo da veiailiaca direita e oclu-
sd0 parcia do reto. Associados a essa vo-
lumosa lesdo, foram identificados varios
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Figura 1. Ultra-sonografia pélvica, cortes transversal (A) e longitudinal (B). Massa sélida, lobulada, hipossonica e heterogénea, medindo 8,6 x 7,5 x

7,0 cm, localizada posteriormente a bexiga.

A

Figura 2. Tomografia computadorizada da pelve, imagens obtidas ap6s a administracdo endovenosa de meio de contraste. Em A observa-se leséo
expansiva com coeficientes de atenuacao semelhantes aos dos tecidos moles, que sofre impregnacé@o heterogénea pelo meio de contraste, em
decorréncia de areas internas de necrose. A lesdo esta situada atrds da bexiga e engloba segmento do célon. A direita da massa principal existe

tumoragdo menor, correspondendo a linfonodomegalia. Em B, corte axial em nivel mais inferior mostra a neoplasia na escavacao retovesical.

nddulos menores disseminados na pelve
e no meso intestinal. Devido ao grande
volume do tumor, foi apenas obtido ma-
terial para o diagnostico anatomopatol 6-
gico.

O estudo microscopico com colora-
¢ao hematoxilina-eosina (HE) demons-
trou ilhotas de células tumorais hipercro-
méticas, com nucleos arredondados, nu-
cléolos pouco visiveis e citoplasma es-
casso, bem delimitadas por abundante
estroma fibroso (Figura 3). A avaliacdo
imuno-histoquimica (Figura 4) foi posi-
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tiva paraAEL/AE3 (panqueratina) — mar-
cador epitelial; vimentina e actina de
musculo liso — marcadores mesenqui-
mais; adém de NSE e MIC2 — marcadores
neuroectodérmicos. Esses resultados, as-
sociados as manifestacdes clinico-radio-
|6gicas, estabeleceram o diagndstico de
tumor de pequenas células redondas des-
moplasico intra-abdominal.

O paciente foi encaminhado paratra-
tamento quimioterapico, tendo recebido
um curso com ciclofosfamida, doxorru-
bicina e vincristina, ao qual apresentou

severa toxicidade hematolégica. Rece-
beu alta com resolucdo completa da trom-
bose iliaco-femoral direita e melhora da
funcéo renal, com fechamento da nefros-
tomia. Seguiram-se dois cursos de etopo-
side e ifofosfamida.

Um estudo de RM (Figura5), realiza-
do em marco de 2000, durante o periodo
de tratamento quimioterapico, mostrou
uma lesdo solida, lobulada, hipointensa
e homogénea em T1 e hiperintensa, hete-
rogénea, com definidas &reas cisticas em
T2. Apbs a administragdo endovenosa de
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Figura 3. Microscopia, coloragdo HE. Grupamentos de células tumorais,
hipercrométicas, de nicleos arredondados em meio a estroma desmo-
plasico.

Figura 4. Resultados da imuno-histoquimica no tumor de pequenas célu-
las redondas desmoplésico intra-abdominal. A: Citoqueratina (AE1/AE3).
B: Vimentina. C: MIC2 (CD 99).
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Figura 5. Ressonancia magnética da pelve. Imagem sagital ponderada em T1 (A) demonstra a lesdo homogeneamente hipointensa. A identificagao
de uma linha de sinal elevado, representando a gordura, permite a definicdo de planos de clivagem com a bexiga e com o reto. Em B, corte axial
ponderado em T2 mostra a lesdo hiperintensa, porém heterogénea, com focos de sinal mais elevado que caracterizam areas cisticas (necrose). Em
C, imagem coronal adquirida ap6s a administragdo endovenosa do gadolinio-DTPA mostra o tumor nitidamente impregnado.

gadolinio-DTPA houve nitida impregna-
¢ao, de forma ligeiramente heterogénea,
que persistiu, menos intensamente, em
aquisicoes tardias. Foi possivel a deter-
minacdo de plano de clivagem com a be-
Xiga e o reto, mas ndo com a prostata.

Em maio de 2000, uma vez obtida
reducdo de 50% no volume tumora e
estabilidade apo6s dois novos ciclos, o
paciente foi submetido a novo procedi-
mento cirdrgico, que identificou massa
tumoral situada junto da implantacéo do
mesocolon sigmoide, estendendo-se a
pelve, entre a bexiga, anteriormente, e o
reto, posteriormente, quase que envol-
vendo este Ultimo completamente. O as-
soalho pélvico foi descrito como a ori-
gem do tumor. Além dessa lesdo, foram
observados diversos outros nédulos de
tamanho variado na pelve sobre os vasos
iliacos direitos, aderidos ao ureter es-
querdo, junto da base do ceco e apéndi-
ce cecal e do mesentério do jejuno médio.
Foi realizada ressec¢do da tumoragdo
maior, de todos os nédulos visiveis na
pelve, do apéndice cecal e de dois nddu-
los aderidos ao meso do jejuno. A locali-
zacdo da massa principal foi marcada
com clipes metélicos.

Ao exame patol6gico macroscopico
foi observada massa ovéide, multiboce-
lada, de tecido pardo e elastico, medindo
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Figura 6. Ressondncia magnética da pelve,
imagens sagitais ponderadas em T1 e T2 obti-
das no periodo pds-operatdrio recente.

14,0 x 8,5 x 4,0cm e pesando 353 g. Aos
cortes a lesdo mostrou-se cinza-amare-
lada e brilhante, com &reas cisticas de
necrose.

O paciente teve alta hospitalar ap6s
duas semanas e manteve acompanha
mento ambulatorial. No periodo de julho
a agosto de 2000 realizou um curso de
radioterapia, constituido de 5.580 cGy
em 31 fragBes, com boa toleréncia.

Em outubro de 2000, exames de con-
trole identificaram implantes peritoneais
secundérios difusos, mais proeminentes
ao redor do contorno hepético e junto do
ligamento redondo. O paciente perma-
nece em acompanhamento clinico e ini-
ciard novo ciclo quimioterapico com pro-
tocolo a ser estabelecido.

DISCUSSAO

O TPCRDI é entidade relativamente
recente, descrita pela primeira vez em
1987 por Sesterhenn et al.® e por Gerald
e Rosai em 1989®. V&rios outros casos
foram posteriormente descritos na litera-
tura internacional; entretanto, a revisao
da casuistica brasileira so localizou dois
relatos anteriores*9,

A neoplasia acomete principamente
pacientes jovens, com média de idade de
aproximadamente 19 anos, tendo, entre-
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Figura 7. Tomografia computadorizada do ab-
dome, cortes obtidos ap6s a administracéo en-
dovenosa de meio de contraste. As imagens
evidenciam lesdes hipodensas, bem delimita-
das e de tamanho variado, localizadas na su-
perficie peritoneal e na topografia do ligamen-
to redondo, compativeis com midltiplos implan-
tes secundarios.

tanto, sido relatados casos dos cinco aos
68 anos de idade®3%9, Os individuos sao
predominantemente do sexo masculino,
numa proporgéo de 4:1.

Na maioria dos casos os pacientes re-
ferem dor abdominal e apresentam mas-
sa palpavel no exame fisico. Os achados
clinicos sao bastante variados, tendo si-
do relatada uma gama de sintomas gas-
trointestinais e genitourinarios, incluin-
do néuseas, vomitos, constipacéo, obs-
trucdo intestinal, hérnias, obstrucéo ure-
teral, incontinéncia urinéria, impoténcia,
entre outros. Também é identificada sin-
tomatologia relacionada a eventuais me-
tastases a distancia, para érgaos como o
figado, os pulmdes e as cadeias ganglio-
nares®+%9, No caso presentemente des-
crito foi diagnosticada trombose venosa
do membro inferior direito, em decorrén-
ciada compressdo daveiailiaca, associa-
daahidronefrose com perdadafuncéo re-
nal e dor abdominal.

Na laparotomia exploradora o achado
mais freqliente € uma grande massa abdo-
minopélvica acompanhada de multiplos
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implantes peritoneais, sem um 6rgao pri-
mariamente acometido“®. Os tumores
s80 predominantemente intraperitoneais,
em situagdo paravesical e omental (67%
dos casos)®. Existem relatos de tumores
no retroperitdnio, tunica vaginais, pleu-
ra e sistema nervoso central®*2. A ascite
também é observada em alguns casos.

Macroscopicamente, o tumor caracte-
riza-se por ser massa de tecido firme e
elastico, bocelada, que aos cortes tem
cor que oscila entre 0 amarel o-acinzenta-
do e o pardo, podendo apresentar focos
internos de hemorragia ou necrose. Em
alguns poucos casos foram identificadas
areas de calcificagdo. Seu tamanho pode
variar amplamente, desde 2,0 até 15,0 cm
de diametro®®.

Histologicamente, é tipica a formagéo
de agregados de células tumorais hiper-
crométicas, redondas, entremeadas em
denso estroma fibroso desmoplasico. Ge-
ralmente o citoplasma € escasso, com ni-
cleo arredondado ou elipsdide ocupan-
do aquase totalidade da célula. O nucléo-
lo é pouco visivel. Além dos achados ma-
croscopicos e histoldgicos, o fator diag-
néstico mais importante é a expresséo
por imuno-histoquimica de uma combi-
nagdo de marcadores para tecidos de ori-
gem epitelial, mesenquimal e neuroec-
todérmica, concomitantemente.

Apesar de o TPCRDI ser reconhecido
como entidade nosol6gica com caracte-
risticas clinicas, morfolégicas e citoge-
néticas proprias, sua histogénese perma-
nece desconhecida. Especula-se uma ori-
gem a partir de células mesoteliais ou
submesoteliais, teoria sustentada pela
distribuicdo predominantemente perito-
neal e eventual ocorréncia na pleura e
tinica vaginalis®®,

N&o existem caracteristicas imageno-
16gi cas especificas para o diagnéstico do
TPCRDI. O achado mais caracteristico é
0 de uma massa tumoral, intraperitoneal,
sem a identificagdo de um 6rgdo sede,
associada a mdiltiplos implantes perito-
neais®?. Em um dos poucos estudos rea-
lizados visando a determinacdo dos pa-
réametros diagnosticos pelos métodos de
imagem, foram descritas areas de hipoa-
tenuagdo na TC, em 78% dos casos, re-
sultado de focos de necrose e hemorra-
gia, impregnacdo moderada pelo meio de

contraste endovenoso e calcificagdes em
22% dos tumores®. Ao exame de US as
lesbes mostram-se hipossodnicas e bem
delimitadas. Apenas um trabalho descre-
ve os achados na RM®, relacionando fo-
cos de hipointensidade em T1 e hiperin-
tensidade em T2 a éreas de necrose, bem
como focos hiperintensos em T1 a hemor-
ragias focais.

O caso relatado mostrou alteracfes
semelhantes as descritas para os exames
de US e TC. No estudo por RM foi iden-
tificada lesdo sdlida, lobulada, hipoin-
tensa e homogénea em T1 e hiperinten-
sa, heterogénea, com definidas éreas cis-
ticas em T2, relacionadas a focos de ne-
crose. N&o foi identificada nenhuma érea
sugestiva de sangramento intralesional,
como foi confirmado no exame patol égi-
co. Apo6s a administragdo endovenosa do
meio de contraste paramagnético, ocor-
reu impregnacdo ligeiramente heterogé-
nea. A utilizagdo do método também foi
Gtil na determinagdo de planos de cliva-
gem para o plangjamento cirdrgico. Exis-
tem relatos de tentativa de utilizagéo de
métodos cintilograficos para um diag-
nostico mais especifico do TPCRDI®9,

N&o existem protocolos de tratamen-
to oncoldgico definitivamente estabele-
cidos. Geralmente sdo realizados cursos
de quimioterapia com muiltiplas drogas,
obtendo-se t&0 somente respostas par-
cials. Eventualmente, € associada a ra-
dioterapia adjuvante. O tratamento cir(r-
gico caracteriza-se pela resseccéo paia-
tiva da maior quantidade possivel de
massa tumoral, visando, principal mente,
aresolugdo das manifestagdes associadas
(por exemplo, obstrucdes do trato gastro-
intestinal )59, A recidiva é frequiente,
MESMO NOos casos de ressecgdo macrosco-
pica completa, e se caracteriza por im-
plantes peritoneais multiplos, metastases
para as cadeias ganglionares locais, asci-
te e, menos freqlientemente, metastases a
distancia.

A doencatem curso progressivo e fa-
tal, com sobrevida méaxima de aproxima-
damente 24 meses.
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