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Introducao

O tumor desmoplasico € uma condicao rara de comportamento agressivo, de
localizacao predominantemente Intra-abdominal, gue acomete
predominantemente criancas e jovens adultos. A descricao dos tumores gque se
originam da parede intestinal é rara. E objetivo do presente estudo relatar um
caso de paciente com tumor desmoplasico de colon perfurado tratado no
Complexo Hospitalar do Mandaqui.

Relato de Caso

Paciente do género feminino, 59 anos, apresentou quadro de dor em
hipocondrio direito de inicio ha 1 més, com piora gradual e intensificacao ha 1
dia da internacao. Relato de episddio febril, sem alteracOes de habito intestinal.
Referida perda ponderal nao quantificada nos ultimos 3 meses. Ao exame fisico,
apresentava instabilidade hemodinamica (PA 90x50) e taquicardia com boa
resposta a reposicao volémica e antibioticoterapia (ceftriaxone e metronidazol).
Ao exame fisico, apresentava-se com dor de maior intensidade em hipocondrio
direito, sem sinais de irritacao peritoneal, ao laboratorio, leucocitose com
aumento de celulas imaturas e aumento de protetina ¢ reativa. Submetida a
estudo tomografico que evidenciou focos de pneumoperitonio esparsos, bem
como lesao expansiva na topografia de flexura hepatica do colon, determinando
reducao da luz local, associado a densificacao da gordura adjacente. Diante de
alteracao laboratorial e radioldgica, paciente fol submetido a laparotomia
exploradora, sendo evidenciada tumoracao de aproximadamente 3 cm,
perfurada, bem como multiplos implantes peritoneais e implante unico hepatico.
Optado por colectomia direita e ileostomia terminal.

Figura 1. Corte axial de TC mostrando massa (flecha) em flexura hepatica com
sinais de pneumoperitonio.

Ao estudo anatomopatologico fol evidenciada neoplasia mesenquimal epitelioide
Infiltrada em toda a espessura da parede intestinal, associada a necrose e
metastase linfonodal. O estudo imunohistoquimico foi negativo para CD117,
CD34, actina e cromogranina A, e positivo para desmina, vimentina, ki 67, WT-
1, CK AE1-AE3; sendo confirmado perfil compativel com tumor desmoplasico de
pequenas células redondas. Paciente recebeu alta no sexto dia do pos
operatorio com remissao completa dos sintomas e boa aceitacao de dieta.
Atualmente encontra-se seguimento oncologico.

Discussao

A neoplasia intra abdominal desmoplasica de células redondas € rara, existindo
cerca de 200 relatos da mesma na literatura mundial. Afeta principalmente
criancas e adultos jovens do sexo masculino. A histopatogeénese da doenca
permanece ainda Iindefinida. Devido ao fato de a maioria desses tumores
crescerem na cavidade peritoneal, e por muitas vezes nao apresentarem um
sitio visceral primario de origem, acredita-se que essa neoplasia possua origens
mesotelials ou mesenguimais. A origem em parede intestinal, especialmente em
parede colonica, tal como o presente estudo, € extremamente infrequente.

Figura 2. Produto de colectomia direita. Massa endurecida em flexura hepatica
(flecha).

A respeito do quadro clinico, apresentam-se com dor abdominal, distensao
abdominal e volumosas massas abdominais palpaveis, obstrucao intestinal
(50%), perda de peso e ascite. Ao tempo do diagnostico, frequentemente o
mesmo encontra-se em estagio avancado, com Invasao local, nao sendo
possivel localizar origem primaria do tumor. O comportamento dos tumores
desmoplasicos € agressivo, com multiplas recidivas locais e metastases a
distancia em pulmao, figado e linfonodos.

O diagnostico destes tumores e feito por imunohistoguimica, cujo perfil tem
como caracteristica a positividade para marcardores mesenquimais desmina e
vimentina, para o marcador neural enolase-neuronio especifico, bem como a
superexpressao da proteina WT1 (Wilm’s tumor protein). O diagndstico
diferencial deve ser feito com sarcoma Ewing, tumor neuroectodérmico primitivo
(PNET), tumor de Wilms e o neuroblastoma.

Exames de imagem sao uteis na definicao de tamanho, extensao e relacao
anatomica. Devido seu comportamento |ocalmente agressivo com a
acometimento peritoneal multiplo e difuso, esses tumores sao irressecaveis na
maioria dos casos. Além disso, a falta de padronizacOes e de critérios de
estadiamento e o numero reduzido de pacientes com a doenca tornam dificil o
estabelecimento de evidéncias para otimizacao do tratamento. Atualmente, nao
se dispdoe de nenhuma modalidade terapéutica comprovadamente eficaz a
doenca. O prognostico da mesma e bastante desfavoravel, e o tempo relatado
de sobrevida média ¢é inferior a 2 anos. N0osso caso apresentou complicacao que
necessitava de tratamento cirurgico urgente.

Pode-se concluir que a neoplasia desmoplasica de células redondas continua
sendo um desafio para o diagndstico e tratamento. E de fundamental
importancia que o processo diagnostico, terapéutico e a abordagem do paciente
seja realizada por uma equipe multidisciplinar, visando nao somente melhor
sobrevida, bem como um impacto benéfico sobre a qualidade de vida do
mesmo.
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