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Resumo

O Tumor desmoplasico de células pequenas e redondas (TDCPR) é uma entidade clinico-
patolégica recentemente descrita, rarissima, com um comportamento bioldgico agressivo,
apresentando sobrevidas curtas, mesmo sob esquemas de abordagem terapéutica
multidisciplinar.

Os autores descrevem um caso clinico de um doente com TDCPR da tiinica vaginal, que foi
submetido a orquidectomia radical seguida de radioterapia e quimioterapia adjuvante. A
revisao da literatura sugere que os TDCRP paratesticulares, apesar de menos frequentes,
possam apresentar melhores prognésticos que os tumores da regiao abdominal.

Palavras chave: Tumor desmoplasico; Tumor células redondas e pequenas; Tumores para-
testiculares

Abstract

Desmoplastic small round cell tumor (DSRCT) is a rare highly aggressive clinicopathologic
entity recently described. Despite multidisciplinary approach, overall survival still remains
disappointing.

The authors report a case of a paratesticular DSRCT submitted to surgical ressection fol-
lowed by adjuvant chemotherapy and radiotheraphy.

The review of the literature suggests that, dispite being less frequent, the DSRCT located in
the paratesticular region may have better prognosis than its abdominal counterpart.

Key-words: Desmoplastic tumor; small round cell tumor; paratesticular tumor



38  Madfalda Melo, Raul Rodrigues, Jodo Varela, Tomé Lopes

Introducao

O Tumor desmoplasico de células pequenas e
redondas (TDCPR) é uma neoplasia rara, descrita pela
primeira vez em 1989 por Gerald e Rosai (1). Tipica-
mente, afecta populacdes jovens, na segunda década de
vida, e predominantemente o sexo masculino, envol-
vendo apenas ocasionalmente o sexo feminino (2,3,4).
Tem um comportamento agressivo e apesar de ser
quimiossensivel, apresenta sobrevidas curtas, mesmo
sob esquemas de poliquimioterapia administrados em
altas doses (5).

Até a data foram descritos menos de 150 casos, a
maioria manifestando-se como uma massa abdominal
volumosa ou focos peritoneais dispersos, e regra geral,
na altura do diagnédstico, ja se encontram metastiza-
dos (ganglios, peritoneu, figado, pulmao e osso). Por se
tratar de um tumor das superficies serosas pode
também manifestar-se na regido para-testicular e
cavidade toracica, tendo inclusivé sido descritos ca-
sos de origem intra-craneana. (3,5,6,7). Os tumores
de atingimento para-testicular, que correspondem a
menos de 10% dos tumores desmoplasicos, por pos-
sibilitarem uma terapéutica local, impossivel na dis-

seminacao peritoneal e toracica, podem ter melhores

Fig. 1,2,3,4
Ecografia Escrotal
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respostas, porém o prognéstico permanece reservado

8.9).

Caso Clinico

Doente de 18 anos, sexo masculino, raga negra, com
antecedentes de criptorquidia bilateral, submetido a
orquidopexia aos 2 anos.

Em Janeiro de 2005, inicia quadro de dor testicular
direita associada a aumento subito de volume do hemi-
escroto direito, sem qualquer relacdo com
traumatismos ou outros eventos associados. Palpa-se
aumento de volume do hemi-escroto direito sem sinais
inflamatérios associados.

A ecografia escrotal, revela imagens invulgares da
tdnica vaginal com vegetacoes endoluminais, a maior das
quais com cercade 2 cm (Fig. I, 2, 3 e 4). Os marcadores
tumorais estdo dentro da normalidade e ndo sao
detectadas imagens ou ganglios sugestivos de
metastizacio na TAC toraco-abdomino-pélvica.

Na exploragdo escrotal (Fig. 5 e 6), o exame
extemporaneo revela positividade para células malignas,

pelo que se procede a orquidectomia radical. O
resultado histolégico confirma a presenca de neoplasia
maligna, com crescimento de células epiteliais com

A Drt: Hidrocele e espessamento tlnica vaginal com vegetacdes endoluminais
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Fig.5e 6:
Orquidectomia Radical
Massa intra-escrotal

nucleos ovais e citoplasma escasso, crescendo em ninho
e desencadeando reaccao desmoplasica do estroma,
com positividade para a desmina, pancitoqueratina
AEI/AE3, EMA e enolase, aspectos histolégicos
caracteristicos do tumor desmoplasico de células
pequenas e redondas (Fig. 7,8,9 e 10)

O doente é submetido a regime de quimioterapia e
radioterapia adjuvante. O esquema de quimioterapia
adoptado corresponde ao utilizado em protocolos de
alto risco de outros tumores de células pequenas e
redondas, nomeadamente neuroepitelioma e sarcoma
de Ewing’s. Trata-se de um regime de Vincristina,
Adriamicina e Ciclofosfamida (VADRIAC) nas doses de
2 mg/m’, 45 mg/m’ e 900 mg/m’, respectivamente, ad-
ministrados conjuntamente em 3 ciclos de 3 em 3 sema-
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nas (fase de inducao), seguidos de radioterapia local com
doses de 4.0 Gy/dia em duas sessoes (fase de conso-
lidagao) e terminando com um dltimo ciclo de quimio-
terapia (intensificacao).

Discussao

Os tumores de células redondas e pequenas fazem
parte de um grupo de neoplasias caracterizadas por
elevada celularidade, tamanho celular pequeno e padrao
de crescimento difuso, atingindo preferencialmente a
populagio pediatrica. Geralmente reservados ao siste-
ma esquelético e tecidos moles, neles estao incluidos os
linfomas, melanomas, rabdomiossarcomas, neuroblas-

Fig. 7e 8:
HE (hematoxilina-eosina) x400 e x200: células epiteliais com nicleos ovais e citoplasma escasso, crescendo em ninho e

desencadeando reaccao desmoplasica do estroma
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Fig. 9
Imunohistoquimica:
Pancitoqueratina+ (AEI/AE3+)

toma, tumores neuroectodermicos, sarcoma de Ew-
ing e tumores de Askin (10).

Recentemente, foi descrito um tipo distinto de
tumor de células pequenas e redondas, com caracte-
risticas distintas dos anteriores: o tumor desmoplasico
de células pequenas e redondas (TDRP). A predileccao
para adolescentes do sexo masculino, atingimento
predominantemente abdominal, comportamento
agressivo, e padrao histolégico caracteristico, nomeada-
mente, a diferenciagao polifenotiptca, ou seja, co-ex-
pressio de marcadores imunofenotipicos neurais
(NSE-enolase especifica do neurénio), musculares (des-
mina, com um padrao de marcacao tipicamente puncti-
forme) e epiteliais (Queratina, e EMA - antigénio da
membrana epitelial) e um crescimento celular em
ninhos circunscrito por abundante estroma desmopla-
sico, tornam este tumor numa entidade clinico-pato-
l6gica distinta (3). Uma translocacgao especifica entre os
cromossomas | | e 22, que é diferente da translocagao
do sarcoma de Ewing, foi identificada no tumor desmo-
plasico de células pequenas e redondas. O local da trans-
locagdo ocorre a nivel da banda p13 no cromossoma | |
e na banda ql2 no cromossoma 22 originando a trans-
locacdot(11;22) (p13;q12).(11)

Gerald. et al sugeriram que histogeneticamente o
tumor se relacionava com o mesotélio, ou seja, tratar-
-se-ia de um mesotelioma. Esta afirmacao é baseada no
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facto da sua prevaléncia ocorrer principalmente nas ca-
vidades serosas (peritoneu e térax) e ter aparéncia poli-
fenotipica, caracteristica que pode ser observada nas
células mesoteliais em desenvolvimento. (6,8, 12). Assim
aapresentagao mais frequente manifesta-se na cavidade
peritoneal particularmente regiao pélvica, sob forma de
grandes massas, ou como focos peritoneais dispersos.
Regra geral ja metastizados, na altura do diagnéstico,
para ganglios linfaticos, figado, pulmdes e ossos.

Até a data foram descritos menos de 10 % de TDRP
nas estruturas para-testiculares, e nestes casos o tumor
manifesta-se com dor e/ou massa escrotal, com ou sem
hidrocelo associado. Este deve ser distinguido do
rabdomiossarcoma que representa 40% dos casos de
tumores dos anexos testiculares.

Devido a sua raridade, o tratamento standard esta
longe de ser estabelecido. Como a sua apresentagao é
habitualmente multifocal uma ressecgao completa nor-
malmente é impossivel, pelo que a cirurgia apenas se
justifica quando as leses estao bem delimitadas, como
nos tumores para-testiculares.

Varios esquemas de quimioterapia com base em
associacdes com compostos de platinum, agentes alqui-
lantes, antraciclinas, ectoposido ou alcaldides da vinca
foram experimentados. Os agentes alquilantes e a

ciclofosfamida, desempenham um papel particular-

Fig. 10
Imunohistoquimica:
Desmina +

Reaccao punctiforme
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mente importante. Pode considerara-se que o TDCPR é
um tumor quimiossensivel, no entanto, com respostas
de muito curtaduragao (5).

A radioterapia parece ser util na paliacao ou trata-
mento de locais de alto risco da doenga, embora a baixa
tolerancia dos érgdos intra-abdominais ndo permita
doses curativas. Esta opcao torna-se entao mais aliciante
para controlo local da doenca, nos casos de neoplasia
para-testiculares, em que pode ser evitada toxicidade
dos 6rgao abdominais e como complemento de um
tratamento multimodal (13).

Até a data uma abordagem multidisciplinar com
associacdo de quimioterapia, radioterapia e cirurgia
agressiva foi a que conferiu resultados mais importantes,
tendo sido nestes grupos que se detectaram as maiores
taxas de sobrevida. Os melhores resultados foram des-
critos por Kushner et al. cujo tratamento consistia em
altas doses de ciclofosfamida, cirurgia agressiva e radio-
terapia. No entanto, a taxa de sobrevida nesse grupo foi
apenas de 30 meses (13, 14).

Trata-se, portanto, de um tumor com mau prog-
néstico, sendo a sobrevida aproximada de 12 a 24 meses

apos diagnoéstico, mesmo sob regimes de tratamento
agressivos. A maior revisao de casos descreve apenas 7
doentes em 101 com 4 a 48 meses de sobrevida sem
evidéncia de doencaapés o diagnéstico (15).

O prognéstico das lesdes para-testiculares é
ligeiramente melhor. Pela sua localizagao, o tumor pode
ser clinicamente aparente em estadios mais precoces,
como também pode permitir resseccbes mais alargadas
e tratamentos multimodais comtemplando a possibili-
dade da radioterapia neoadjuvante em doses mais eleva-
das, por nao serem atingidas estruturas intra-abdomi-
nais. Assim, e no caso dos tumores para-testiculares,
foram ja relatadas sobrevidas de 12 meses a 3 anos em
doentes com neoplasia metastizada, mas os Unicos so-
breviventes sdo os doentes com apresentacao localizada
naaltura do diagndstico (8, 16).

Conclusao

O Tumor Desmoplasico de células redondas e
pequenas confirma-se como uma neoplasia extrema-
mente agressiva, com sobrevidas curtas apesar dos
tratamentos agressivos instituidos. Euma neoplasia de-
masiado rara para que se estabelecam guidelines e/ou
modalidades de estratégias de tratamento com base nas
experiéncias ja publicadas. Como a terapéutica com
abordagem multimodal apresentou importantes resul-
tados, deve ser considerada sempre que possivel.
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