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INTRODUCAO —
Em 1983, Carney descreveu uma triade constituide

por leiomiossarcoma gastrico epitelidide, condroma pul- ;

monar e paraganglioma extra-adrenal funcionante. Apre-

sentou 24 casos, dos quais seis tinham a sindrome compl

ta e 18, apenas dois componentes. Em 1999, ja com

conceito atual de tumores estromais, encontrou, na lite

ratura mundial, 79 pacientes, sendo que em 62 casos (789

a ocorréncia foi de apenas dois componentes da triade.
Nosso objetivo é apresentar mais um caso desta si

drome rara. Ressaltamos que, quando o diagnostico de u
dos componentes da triade for feito, o paciente devera s
acompanhado na busca das outras manifestacées clinic
gue poderao sgir a grandes intervalos de tempo.

RELATO DO CASO

Mulher de 53 anos, professora, em bom estado gera
apresentou quadro de dor epigéastrica e hematémese. A e
doscopia digestiva alta mostrou volumosa lesédo polipéidg
na juncao esofagogastrica, associada a multiplas tumors
¢bes de tamanhos variados, revestidas por mucosa integ
distribuidas pelo corpo e antro gastrico. Uma das lesdes d
corpo apresentava ulceragéo de 0,6cm de didmetro, de bo
dos nitidos e fundo hemorragico. A macrobiopsia demons
trou tratar-se de tumor estromal do trato gastrintestinal.

No raios X de térax, solicitado na rotina pré-opera-
téria, e confirmado na tomografia computadorizada, veri-
ficou-se a presenca de grande massa em pulmao direitd
medindo cerca de 8cm de didmetro e outras lesbes men
res, com as mesmas caracteristicas, distribuidas aleatori
mente por ambos os pulmdes (FiguradisTesdes, diag- Figura 1 — RX e TC de tdérax evidenciando massas condro-
nosticadas como condromatose pulm@rean nada  matosas.
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alteravam o estado clinico da paciente, que informou tef
este diagnéstico estabelecido ha mais de oito anos. Apé
estabilizacdo hemodinamica, foi submetida a laparotomiaj
qguando se verificou a presenca de mdltiplos tumores end
e exofiticos, com aspecto de cachos, elevando a mucosg
como “leiomiomas” e projetando-se além da serosa (Figu
ra 2) . Estas lesdes se localizavam em corpo e antro gast
co, e uma, de grande volume, na juncao esofagogastric#
O fundo do estbmago e os demais segmentos intestina
estavam poupados. Realizou-se gastrectomia subtotal ala
gada ressecando-se toda a pequena curvatura (Pauchg
incluindo-se, na pega operatdria, o tumor exofitico extra-=
Mucoso justa-cardia. A reconstituicdo do transito digesti- s A1 R TR )
vo foi feita por gastrojejunostomia término-lateral, com- g e -1 ; 1 T
pletada por éntero-éntero-anastomose laterolateral (Braunghl - B o
Evolucao pos-operatoria sem intercorréncias. A pacient J ‘
encontra-se bem clinicamente apés um ano de operada. Nagura 3 — Comprovacio histopatolégica de plexossarcoma
exame histopatologico da peca ajjiga, foram utilizados  HE a esquata e IH a dirita da foto.

métodos de coloracao de rotina em hematoxilina-eosina e

especiais em tricomia de Gomokan Giemson, tentando

a identificagéo celulague s6 ficou definida apds estudos competz. 34 em 1999, revisando a literatura mundial, estu-
imuno-histoquimicos, realizados no Hospital Pedro Ernes-yq,, 79 pacientes sendo que 78% tinham a sindrome incom-

o : . ! ?)'Ieta composta, na grande maioria dos casos, pela combi-
mal, com positividade para proteina S.100, vimentina enagéo de duas lesdes : condroma pulmonar e tumores
CD34 e negativo para actina (antigeno para identiﬁCa(;gloestromais gastricos. O infervalo médio entre o aparecimen-
de fibras musculares lisas), tratando-se assim de tumor 935" 12 orimeira e da.se unda lesdes foi de seis anos. sendo
trintestinal do nervo autonémico (GANT) denominado P 9 '

como plexossarcoma (Figura 3). Na revisdo da literatura® Ma!S longo de 26 anos. Neste trabalho, _ut|l|zq-se 0 novo
onceito de tumor estromal do trato gastrintestinal

juntando as duas patologias encontradas, condromatose pLﬁ T " i SAO [esB lati i
monar e plexossarcoma gastrico, caracterizam um caso de ' UMOres estromais sao lesoes relativamente comuns

trfade de Carney em sua forma incompleta no trato gastrintestinal. Usualmente solitarios, eram clas-
sificados como sendo, em grande maioria, de origem mus-
DISCUSSAO cular lisa e denominados leiomiomas, tumores leiomioma-

tosos e leiomiossarcomas, ou seja, lesdes benignas,
A triade de Camney foi descrita em 1979 por JA Car- borderlinesou malignas, na dependéncia de fatores como
ney como uma sindrome neoplésica multicéntrica, que ocorfamanho, necrose, invasdo de tecidos vizinhos, e, critério
re predominantemente em mulheres jove@uatro anos  definitivo para considera-los malignos, contagem do n-
mais tarde, 0 mesmo autor publicou trabalho com 24 camero de mitoses por campo de grande aumento.

sos, dos quais apenas seis pacientes apresentavam a triade O advento da imuno-histoquimica trouxe, nos Ulti-
mos cinco a dez anos, desenvolvimento significativo no

conhecimento dessas lesfes, conforme sua origem celular
Tumores gastrintestinais, até entdo classificados em sua
maioria como de origem muscylgassam a chamae,

de forma geral, de tumores estromais (GIST) e tomam de-
nominacdes especificas quando se determina sua origem,
suigindo entdo os tumores gastrintestinais do nervo auto-
némico (GANT), de origem no plexo mioentérico e cha-
mados agora de plexossarcomas.

Cerca de 50% a 70% dos tumores estromais, sejam
eles GISTou GANT, desenvolvem-se no estdbmago em in-
dividuos acima de 50 anos. Seu tamanho pode yvatiiar
gindo por vezes, até 20cm de diametro. Sdo bem circuns-
critos, lobulados, mas ndo encapsulados. Embora a lesao
seja intramural, projeta-se para a luz dgéor podendo
ulcerar e para a serosa, de modo endo e exofitico.

Pascakt al# os des@vem, chamando atencgéo para
o fato de estes tumores fazerem parte da triade de Carney
Figura 2 — Peca cirdrgica mostrando mdltiplas tumoragbes em pacientes mais velhos do que inicialmente descrito,
com pojecdes endo e exofiticas. ocorrendo em uma faixa etaria proxima dos 58 anos de
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idade A paciente em estudo, no momento do diagndstico,schwanomas e neurofibromAsnaioria deles atinge gran-
tinha 53 anos. des volumes (77% tém mais de 5cm em didametro e 45%
Tumores gastrintestinais de origem neural lembrammais de 10cm), e sdo multiplos como os da paciente em
tumores musculares epiteliéides (leiomiossarcoma epiteli-sua apresentacao.
al) sendo o fen6tipo neural definido em estudo imuno- Critérios para definir malignidade ainda ndo estao
histoquimico, que mostra fibras positivas para proteinaestabelecidos, mas existe um consenso de que o tamanho e
S100, CD34 e vimentina (antigenos de definicdo neuroecindice mitético, como nos demais tumores estromais, se-
todérmica e fibroblastica), e negativas para actina (antigejam os mais expressivos.
no do musculo liso). Carneyem 1999, afirma que, além da maioria destes
Este conceito explica por que na triade de Carneypacientes apresentar a forma incompleta da triade, a recor-
inicialmente descrita, aparece a denominacgéo de leiomiosréncia tumoral se faz a grandes intervalos de tempo e com
sarcomas epitelidides, e, posteriormente, em revisdo denetdstases hepéticdsienta a possibilidade de ocorrén-
1999, como no presente caso, ja se encontra a nomenclaia familiar
tura de tumores estromais e plexossarcomas fazendo parte  No caso em questdo, a associacdo de condromatose
da mesma. pulmonar e plexossarcoma nos leva a afiy@ssim como
Plexossarcomas contém elementos neuroaxonais &agihashi Set al®, tratarse da triade de Carney na sua
células de Schwann dispostos de maneira diferente doforma incompleta.

ABSTRACT

The authors msent a case of an incomplete form of Carneyyasl TThey emphasize the use of immunohistoche-
mistry to classify gastintestinal stomal tumors and policy of long term follow-up .

Key Words: Gastric stomal sacoma; Pulmonay chondoma; Carney triad.
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