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TUMORES DA FAMÍLIA DO SARCOMA DE EWING

Feminina, 71 anos, obesidade grau III, HAS, com passado de

amputação de 1º, 4º e 5º pododáctilos esquerdos secundário a

DAOP, relata que 8 dias antes do internamento houve aumento

da dor em região do quadril, pré-existente há 04 meses, com

irradiação para ambos os membros inferiores, associado a quadro

de mal-estar inespecífico, calafrios e rebaixamento de nível de

consciência. Apresentava-se com mal estado geral, consciente,

desorientada, dispnéica, em uso de cateter nasal 2L/mint e

hemodinamicamente estável. Ao exame físico apresentava-se com

tumorações de superfície irregular, sólidas, variando de 2 a 4 cm,

em região dorsal, braço esquerdo, mama direita e hipocôndrio

direito. Exames laboratoriais indicavam hiperuricemia, DHL

aumentado, hiperfosfatemia e hipercalcemia, compatíveis com

síndrome de lise tumoral, além de disfunção renal. Solicitado

tomografia de tórax e abdome superior e inferior a qual

apresentou linfonodomegalias ilíacas bilaterais, imagens

nodulares em região abdominal, formação expansiva de partes

moles envolvendo osso ilíaco, hidronefrose extrínseca e múltiplas

lesões sólidas em planos musculares e gordurosos da parede

torácica e abdominal. Durante internamento foi realizado biópsia

da lesão de parede abdominal e material foi encaminhado a

patologia. Após 10 dias de internamento a paciente veio a óbito.

O resultado da análise histológica foi obtido após falecimento da

paciente e inicialmente foi compatível com linfoma, no entanto,

após realização de painel imuno-histoquímico foi confirmado se

tratar de um TFSE, com CD99 positivo, sinaptofisina multifocal e

fraca, ciclina D1 positivo, NKX 2.2 negativo e CD34 positivo, além

de CD45 negativo

Descrição do caso

Os Tumores da Família do Sarcoma de Ewing (TFSE)

representam um conjunto de neoplasias com características

morfológicas e alterações genéticas semelhantes. Esses tumores

possuem um diagnóstico difícil, visto que, a morfologia das

suas células são semelhantes a outras neoplasias. Seu

diagnóstico depende da imuno-histoquímica e de teste

moleculares. O marcador CD99 está presente na maioria das

células dos TFSE, sendo importante para realização do

diagnóstico diferencial com outras patologias. Os TFSE

representam uma malignidade mais comum em crianças e

adolescentes, sendo raro em adultos com mais de 30 anos, e

também são altamente agressivos e de prognóstico reservado.

Os TFSE compreendem um grupo de neoplasias que apresentam

um grau variado de diferenciação neuroectodérmica, sem caráter

familiar, e que geralmente acomete crianças e adultos jovens,

com rápida progressão do quadro e mal prognósitco. Nossa

paciente, no entanto, era uma paciente idosa de 71 anos

destoando da faixa etária comum na literatura. O linfoma é um

diagnóstico diferencial relevante em relação aos TFSE, já que eles

apresentam características clínicas, laboratoriais e histológicas

semelhantes entre si. Em geral, a diferenciação entre eles se dá

com o estudo imuno-histoquímico, pois, no linfoma, este se

apresenta com CD45 positivo e CD99 negativo, sendo o inverso

no caso dos TFSE. No presente relato, através da análise

histológica, a hipótese de linfoma foi aventada, porém, após

realização de imuno-histoquímica, houve a apresentação de um

padrão positivo para CD99 e negativo para CD45 e este padrão

firma definitivamente o diagnóstico favorável aos TFSE. Como o

linfoma e os TFSE possuem tratamentos diferentes é de extrema

relevância a realização da imuno-histoquímica para o diagnóstico

diferencial. Apesar da realização da imunohistoquimica ajudar no

diagnóstico diferencial, o diagnóstico definitivo é realizado

através de testes moleculares, pois estes são o padrão-ouro. No

entanto, devido a gravidade do quadro não houve tempo hábil

para a realização de testes moleculares. A obtenção do

diagnóstico correto e com rapidez é importante para abordagem

de cuidados paliativos, visto que o tumor é agressivo e de mal

prognóstico.

Discussão 

Em relação aos TFSE para o seu diagnóstico os exames de

imagem e o ensaio imuno-histoquimicos, contendo o CD99, CD45

e outros marcadores, são imprescindíveis, pois permitem um

adequado diagnóstico diferencial entre diversas entidades. O

painel imuno-histoquímico e análise de marcadores se faz

relevante principalmente quando há acometimento de pacientes

fora da epidemiologia característica dos TFSE, como á exemplo do

atual relato em que a faixa etária da paciente não coincidia com a

faixa etária mais comum da literatura.
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