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INTRODUCAO

s tumores neuroectodérmicos primitivos
O(PNETS) sdo pequenas células redondas de
tumores malignos classificadas como parte da

familia do sarcoma de Ewing e representa aproximadamente
1% de todos as sarcomas?. Predominantemente ocorrendo
em tecidos moles, ao longo das extremidades, eles
também tém sido relatados em uma variedade de 6rgaos,
tais como rim, bexiga, testiculo, ovario, Utero, coracdo e
pulmao®3. PNETs pancreaticos (PPNET) sdo extremamente
raros e precisam ser distinguidos de carcinomas
neuroenddcrinos, carcinoma indiferenciado de células
pequenas, pancreatoblastomas e tumores pancreaticos. O
conhecimento sobre PPNET é escasso; apenas 17 relatos
podem ser encontrados na literatura. Aqui é descrito o caso
de uma mulher de 25 anos com uma massa solida-cistica
na cabeca do pancreas, que mais tarde revelou ser PPNET.

RELATO DO CASO

Mulher branca de 25 anos, epiléptica em uso de
fenobarbital durante um ano, foi internada com dor
abdominal superior nos Ultimos doze meses. Nao havia
nenhuma outra queixa; o exame fisico e laboratoriais
eram normais exceto por antigeno carcinoembriénico
(CEA) de 64,1 ng / ml. A tomografia computadorizada
do abdome revelou uma massa sélida-cistica na por¢ao
cefélica do pancreas, com parénquima restante normal
(Figura 1). O ducto pancreatico principal ndo estava
dilatado. A massa media 4,2 x 4,0 cm e era ligeiramente
deslocada da artéria mesentérica superior anteriormente.
A hipotese principal era um tumor pseudopapilar sélido-
cistico do pancreas (tumor de Frantz) e a paciente foi
entdo submetida a pancreaticoduodenectomia.

FIGURA 1 -

CT scan mostrando massa de 42 x 40 cm
heterogénea e sélida—cistica na cabeca pancreéatica

Aanalise macroscédpicadoespécime apresentou
segmento de pancreas de 5,0 x 5,0 x 3,0 cm infiltrado
por massa cinzenta nodular e firme com focos de
material semi-sélido amarelado sem areas cisticas
macroscopicas (Figura 2). Alesdo media4,0x3,0x 2,5
cm. O tecido pancreatico adjacente era preservado.
As margens estavam livres. O tumor era composto
por pequenas células redondas uniformes, com
cromatina fina e citoplasma escasso. Algumas das
células mostravam pequenos nucléolos. As zonas
amareladas eram identificadas como sendo de
tecido necrosado predominantemente localizado
longe dos vasos sanguineos. Ndo havia nenhuma
evidéncia de doenca em dez ganglios dissecados.
Invasdo vascular e neural estavam ausentes.
O perfil imunoistoquimico foi compativel com
tumor neuroectodérmico primitivo do pancreas,
fortemente positivo para CD99 e negativo tanto
para marcadores neuroenddcrinos (sinaptofisina e
cromogranina) e marcadores linféides (CD20, CD3
e TDT). A lesdo também expressava citoqueratina 8
(35BH1) e foi negativa para a desmina (Figura 3). A
hibridacdo in situ (FISH) confirmou translocacdo em
(11, 22) (g24, q12).
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FIGURA 3 - A: Imunoistoquimica com forte positividade
citosplasmatica ao MIC2 (Glicoproteina CD99); B:
tumor composto por células atipicas pequenas
arredondadas (H&E, x4); C: células tumorais
com nucleos arredondados e escasso citoplasma
(H&E, x40)

No pos-operatorio, infeccdo do trato urinario foi
tratada com antibidticos intravenosos. Ndo ocorreram
complicagdes cirdrgicas. Apds a alta, a paciente recebeu
trés ciclos de quimioterapia; a primeira consistiu de
vincristina (1,5 mg / m?), dactinomicine (1,25 mg / m?)
e ifosfamida (1,8 g / m?), sequida por dois ciclos de
vincristina (1,5 mg / m?), doxorrubicina (40 mg / m?) e
ciclofosfamida (1,2 g / m?).

A paciente permaneceu livre da doenca por seis
meses, e apos este periodo ela abandonou o follow-
up e voltou para sua cidade natal em uma éarea rural
remota no Brasil. Morreu dois meses depois de um
evento cardiaco subito. Ndo apresentou insuficiéncia
pancreatica durante o seguimento.

DISCUSSAO

Tumores neuroectodérmicos primitivos sdo pouco
diferenciados, pequenos, de células redondas que
surgem a partir de células-tronco gliais primitivas,
mostrando  evidéncia  histoldgica, morfoldgica,
imunoistoquimica e ultra-estrutural de diferenciagéo
neuroectodérmica? A familia ES / PNET inclui varias
entidades neoplasicas, tais como o tumor de pequenas
células malignas da regido toracopulmonar (tumor de
Askin), tumor de pequenas células ES paravertebral
atipica, PNET do osso e sarcoma de Ewing &sseo
adicional. PNETs ocorrem na populacdo adulta,
pediatrica, adolescente e jovem, e embora eles possam
se desenvolver em quase qualquer tecido 6sseo ou
mole, sdo geralmente periféricos.

O diagnostico é geralmente problematico; dor
e tumoragdo sdo os sintomas mais comuns e nao
ha nenhuma imagem radioldgica especifica. Na
analise histoldgica, essas lesdes tém espectro variado
de aparéncias, refletindo o grau de diferenciacdo
neuroectodérmico. Geralmente existe pouco ou
nenhum estroma, as células sdo pouco diferenciadas
com nucleos redondos ou ovais, sem qualquer
citoplasma?. Adicionalmente, imunoistoquimica pode
ser ferramenta Util de diagndstico revelando expressao
elevada de CD99. Quando a duvida persistir, hibridagdo
in situ (FISH) ou a andlise de RT-PCR pode ser executada
exibindo translocacdo t(11, 22) ou rearranjo de (21,22),
0s quais estdo associados com as transcricdes do

gene hibrido EWS e FLI1 ou gene ERG . Equilibrada
translocacao t(11, 22) (924, gl2) do cromossoma
ocorre em cerca de 83% dos casos de sarcoma de
Ewing e é um marcador genotipico®. No momento do
diagnostico, aproximadamente 25% dos pacientes com
ES / PNET foram detectaveis para doenca metastatica
Ossea, pulmdo ou da medula 6ssea, e quase todos
tinham micrometastases nao detectadas; terapia local,
por si s6, ndo deve ser estimulada. Com base nisso, o
tratamento padrdo é a cirurgia ou radioterapia para
o controle local combinado com a quimioterapia
sistémica>®. Também nao hé evidéncia concreta sobre o
melhor momento para a terapia sistémica. Por exemplo,
a ela tem sido utilizada no pré-operatoério por PNETs
pancreaticas permitindo regressdo de massa inoperavel
e ter resseccao RO’. Perek et al.2 relataram um homem
que foi submetido a trés procedimentos cirurgicos
associados com primeira, segunda e terceira linhas de
quimioterapia para PPNET metastatico; obteve uma das
maiores sobrevida globais conhecidas (50 meses). Ha
relato de uma paciente somente tratada com sucesso
com Vincristina, Doxorrubicina e Ciclofosfamide, e ter
auséncia de doenca apds 43 meses?. O melhor esquema
quimioterapico esta ainda para ser definido e, apesar
de todos os avancos no conhecimento e tratamento da
doenca, as taxas de sobrevida em cinco anos ainda se
situam em torno de 50%>°.

PNETs pancreaticas sdo particularmente raros.
Apenas 17 relatos podem ser encontrados na literatura.
Estas lesdes devem ser diferenciadas dos tumores de
pequenas células redondas pouco diferenciados do
pancreas, tumores endocrinos pancreaticos e tumor
de Frantz. Devido a sua raridade, a melhor estratégia
terapéutica para PPNETs ainda esta para ser definida.
Neste momento, recomendagdes sdo baseadas nos
sarcomas da familia Ewing. Um grande problema neste
caso é o fato de que ela abandonou o seguimento.
Autopsia ndo foi realizada e sua morte a partir de
parada cardiaca subita permanece um mistério. Seus
ultimos exames (dois meses antes) ndo mostraram
sinais de insuficiéncia pancreatica ou paraneoplasica
ou producdo hormonal ectdpica. Também é pouco
provavel que tenha ocorrido grave cardiotoxicidade
induzida pela doxorrubicina, uma vez que a dose
cumulativa foi baixa e ndo havia evidéncia de doenca
cardiaca prévia®.
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