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INTRODUCAO

O tumor desmoplasico de pequenas células redondas (TDPCR) ¢ uma neoplasia rara
e altamente agressiva, pertencente ao grupo dos sarcomas de partes moles. Afeta
predominantemente jovens do sexo masculino (4:1) com idade média de 21 anos, envolvendo
principalmente, retroperitonio, pelve, omento e mesentério”. A enfermidade possui uma taxa
de sobrevida relatada em 5 anos de 15%, com média de 17 meses®. Atualmente o tratamento
consiste em altas doses de quimioterapia, cirurgia e radioterapia®.

A partir desses dados, denota-se o interesse no estudo clinico acerca da TDPCR,
visando compreender e contribuir na auséncia de informagdes acerca dessa rara patologia.
Nesse sentido, o presente estudo visa relatar um caso de TDPCR, cujo atendimento ocorreu

no Hospital de Clinicas de [jui/RS, Brasil.

METODOLOGIA

Trata-se de um estudo na modalidade de relato de caso clinico realizado no
municipio de Ijui. Os dados contidos no trabalho foram obtidos através de uma revisao do
prontudrio e consulta a literatura por meio de livros, e pesquisa nas bases de dados Pubmed. A
paciente em questdo autorizou a realizacdo da pesquisa por meio de Termo de Consentimento

Livre e Esclarecido.

RESULTADOS E DISCUSSAO




SALAO o
CONHECIMENTO - Xl Seminario de Inovagdo e Tecnologia 7

De 23 a 27 de outubro de 2023. | Seminario Académico da Graduacdo UNIJUI

|

" XXXI Seminario de Iniciagcado Cientifica
= ’ ' XXVIIl Jornada de Pesquisa

LLUL02: 2oy e XXIV Jornada de Extensdo

IX Mostra de Iniciacdo Cientifica Junior
1ll Mostra dos Projetos Integradores da Graduagdo Mais UNIJUJ
Il Seminario de Praticas Pedagdgicas

i
RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 26 anos de idade, procurou o servico de saude em agosto
de 2021, apresentando-se clinicamente com queixas de distensdo abdominal, dor em fossa
iliaca direita e ascite hd 3 semanas. Negava febre, vOomitos, inapeténcia e queixas uroldgicas.
No exame fisico, evidenciava-se ictericia e abdomen distendido. Realizou tomografia
computadorizada (TC) e ressonancia magnética (RM) do abdomen, os quais mostraram
carcinomatose peritoneal, hipodensidade junto ao hilo hepatico, provavelmente relacionado a
processo infiltrativo primario, e dois nddulos hepaticos, suspeitos para implantes secundarios.
A paciente foi referenciada ao Centro de Alta Complexidade em Oncologia de Ijui para
conclusao diagnostica, conduta e seguimento.

Em setembro de 2021, foi submetida a laparoscopia diagnostica, que revelou
moderada ascite, presenca de multiplos implantes difusos em peritonio parietal, com sinais de
infiltracdo em hilo hepatico e ligamento redondo, omental cake, além de acometimento do
mesentério € mesocolon, serosa de ileo e célon, e comprometimento de apéndice cecal, utero
e anexos, nao sendo passivel de citorredugdo primdria. O estudo anatomopatologico foi
sugestivo de TDPCR. A andlise imuno-histoquimica mostrou-se positiva para a expressao dos
marcadores WT1 e desmina em padrio “dot” perinuclear, além de vimentina (V9),
citoqueratina (clone AE1 e AE3) e KI-67 60%, sendo perfil compativel com TDPCR.

No mesmo més, iniciou tratamento quimioterapico com protocolo VAC-IE
(Vincristina, Doxorrubicina e Ciclofosfamida, alternados com Ifosfamida e Etoposide), com 7
ciclos de cada, concluido em julho de 2022. Em nova RM realizada ao final do tratamento,
mostrou-se regressao da ascite, regressao parcial das lesdes intra-peritoneais e da lesdo no hilo
hepatico, sem evidéncias de novas lesdes. A paciente obteve uma Otima resposta clinica ao
tratamento, sendo submetida a nova laparoscopia diagnostica e reestadiadora, em outubro de
2022, que evidenciou resolucdo completa da ascite, importante redu¢do dos implantes
secundarios, porém, com doenga residual em mesentério € mesocolon.

Em seguida, passou por avaliagdo da equipe de cirurgia oncoldgica do Hospital de
Clinicas de Ijui (HCI) e Hospital Nossa Senhora da Concei¢do em Porto Alegre (HNSC),
sendo indicado cirurgia citorredutora com HIPEC (quimioterapia intraperitoneal
hipertérmica). Porém, a paciente necessitou entrar via judicial para realizar o procedimento.

Pela demora, iniciou-se quimioterapia de manutencdo com Carboplatina e Paclitaxel, até a
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realizagdo da cirurgia. A cirurgia foi realizada no dia 1 julho de 2023 no HNSC, contudo,
durante o procedimento foi identificado grande progressdao da doenga, impossibilitando o
prosseguimento da cirurgia. A partir de entdo, optou-se por uma segunda linha de tratamento
paliativo, com protocolo ICE (Etoposide, Ifosfamida e Carboplatina), o qual a paciente iniciou
em 14 de agosto de 2023, até o presente momento.

O TDPCR constitui-se como um tumor peritoneal primario altamente agressivo de
ocorréncia rara, com mau prognéstico quando do diagnostico™. Afeta principalmente adultos
jovens, entre 18 a 25 anos, com predominancia no sexo masculino®. Cerca de 85 a 90% dos
pacientes sdo do sexo masculino, porém a propor¢ao de mulheres tende a ser maior entre os
pacientes com menos de 20 anos no momento do diagndstico®. Foi descrito pela primeira vez
na literatura em 1989 por Gerald e Rosai, como um tumor maligno intra abdominal
desmoplasico de pequenas células com diferenciagdo imunocitoquimica de células epiteliais,
neuroenddcrinas e musculoesqueléticas'”.

Os sinais e sintomas do TDPCR sao inespecificos, sendo comum o diagndstico em
estagios mais avancados”. Na maioria das vezes encontra-se uma grande massa
intra-abdominal ou retroperitoneal/pélvica com multiplos implantes nodulares e com sitios de
metastase para linfonodos, figado ¢ pulmdes®. Além disso, a sintomatologia pode incluir dor
abdominal, emagrecimento, ascite, constipa¢io e hepatomegalia®. Apesar de acometer
principalmente a cavidade abdominal, ja foram relatados casos extra-abdominais, como torax,
ovarios e regido paratesticular.”” Dessa forma, a apresentacdo clinica e a topografia das lesdes
na paciente em questdo sdo compativeis com a apresentagdo mais habitual desse tumor.

Ademais, além da apresentacdo clinica inespecifica, outro desafio ao diagnostico ¢ a
sua aparéncia morfologica semelhante a outros tumores de pequenas células redondas.
Todavia, as caracteristicas do TDPCR sdo bem definidas. A andlise histopatologica
evidenciando pequenas células redondas azuis separadas por abundante estroma
desmoplasico, associada a estudo imunohistoquimico, apresentando positividade para os
marcadores epiteliais de citoqueratina e antigeno de membrana epitelial; marcadores
mesenquimais desmina e vimentina; marcador neural enolase-neurénio especifico e, algumas
vezes, para a proteina S100, sdo Uteis para se chegar ao diagndstico®. Em casos questionaveis
pode ser indicada a verificagdo da presenga da translocagdo cromossOmica especifica:

t(11;22)(p13;q12), que envolve a fusdao do gene EWS com o gene WT1 (EWS-WTI),
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presentes também no Sarcoma de Ewing e tumor de Wilms, respectivamente!'”. O aspecto
histologico do presente caso, estd em concordancia com a literatura. O perfil do TDPCR foi
confirmado com resultado da imuno-histoquimica apresentando coloragao positiva para
desmina, vimentina, citoqueratina e positiva para a expressdo dos marcadores WT1. Outra
caracteristica importante encontrada no relato, ¢ o alto indice mitdtico KI-67 (60%), porém
nao relatado com tanta frequéncia na literatura.

Atualmente, mesmo com a existéncia de diversas modalidades de tratamento, ainda
ndo ha evidéncia de ensaios clinicos para apoiar estratégias terapéuticas especificas e
eficientes. Apesar dos esquemas de quimioterapia para sarcoma de Ewing, cirurgia
agressiva para reducdo de volume, radiacdo do abdome total e altas doses de
quimioterapia com transplante autélogo de células-tronco, ndo mostrou-se melhora
significativa na evolugdo da doenca®. A exciso cirargica completa pode melhorar as taxas
de sobrevivéncia, principalmente para TDPCR nao metastaticos. No entanto, a resseccao total
muitas vezes ¢ impossivel quando a doenga ja progrediu. A cirurgia citorredutora continua
sendo a principal abordagem para o manejo do TDPCR, para oferecer um alivio sintomatico,
e ¢ realizada antes da quimioterapia. A quimioterapia intraperitoneal hipertérmica (HIPEC)
tem sido utilizada associada com a cirurgia de citorredugdo®. Entretanto, o progndstico
permanece desfavoravel com uma sobrevida global média de 17 meses com variagdes entre 3
e 72 meses'". A paciente do caso em questdo, apresentou sobrevida de 23 meses até o
presente momento, o que se encontra dentro do relatado na literatura e acima da média global.

Portanto, apesar de limitada a literatura a respeito desse tumor, podemos concluir que
se faz essencial reconhecer o TDPCR como um dos possiveis diagnosticos diferenciais em
pacientes jovens, com queixas abdominais inespecificas, quando se identifica achados de
doenca peritoneal disseminada em que nao se visualiza lesdo primaria. Nesses casos, levantar
um alto grau de suspei¢do pode nos proporcionar um diagnostico e planejamento terapéutico
precoce, buscando ndo apenas impactos positivos no prognodstico da doenca, mas também

garantindo melhor qualidade de vida ao individuo acometido.

CONSIDERACOES FINAIS
Por meio do presente relato, foi possivel comparar as caracteristicas clinicas,

epidemiologicas, laboratoriais e a grande dificuldade em instituir um tratamento eficaz para
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conter a evolucdo da patologia e evitar um desfecho desfavoravel. Portanto, devido a sua
raridade, a doenca segue sendo um grande desafio e, por tal motivo, se torna de extrema

importancia o estudo dessa patologia visando repercussdes positivas na vida do paciente

afetado.

Palavras-chave: Tumor Desmoplasico de Pequenas Células Redondas. Tumor raro. Sarcoma.
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