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EDITORIAL

A cancerologia nacional vem ganhando espaço dife-
renciado no cenário da saúde no Brasil e no exterior. 
Como todo ano, 2015 está sendo marcado por im-
portantes acontecimentos na área, em que os conhe-
cimentos se renovam constantemente. Novos méto-
dos diagnósticos surgem, novas drogas são testadas, 
novas cirurgias são realizadas e, dessa maneira, estar 
atualizado é uma estratégia fundamental para todo 
especialista que lida com o tratamento do câncer. 

A Revista da Sociedade Brasileira de Cancerologia 
contribui para disseminar essas novas informações, 
procurando sempre promover uma educação médi-
ca continuada para auxiliar na melhor atenção aos 
pacientes.

Iniciamos esta edição com um artigo original so-
bre “Mudanças no diagnóstico que influenciam o 
controle do câncer de próstata pela prostatectomia 
radical”, em que os autores buscam discutir pontos 
fundamentais sobre o tema, permitindo algumas con-
siderações pessoais. Na sequência, confira os arti-
gos de revisão “Tumor de Frantz” e “Do ultrassom à 
cirurgia robótica: um guia prático para a abordagem 
oncológica do mediastino”, seguidos de uma seção 
de relatos de casos de grande interesse prático e ex-
cepcional conteúdo científico.

Convidamos os leitores a compartilhar de nossa 
visão: aproximar pessoas, estreitar laços profissio-
nais, disponibilizar informação, dividir experiências 
e fomentar o avanço científico.

Em nome da SBC, aproveitamos a oportunidade 
para convidar todos os cancerologistas brasileiros e 
sul-americanos, médicos em geral e profissionais das 
diversas áreas que atuam no controle do câncer a 
participarem do XX Congresso Brasileiro de Cance-
rologia – Concan 2015, o maior evento científico-
-social da especialidade, que será realizado em Bra-
sília, de 2 a 5 de setembro de 2015.

Boa leitura!

Ricardo César Pinto Antunes
Editor-chefe
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Artigo original • Original article

Changes in diagnosis that influence the control of prostate cancer  
by radical prostatectomy

Mudanças no diagnóstico que influenciam o controle do câncer de próstata  
pela prostatectomia radical
Francisco P. Fonseca¹, Stênio C. Zequi¹, Rodrigo S. M. Campos¹, Ricardo L. Favoretto¹, Ademar Lopes2

1Urology Service at the Department of Pelvic Surgery, A.C. Camargo Hospital, São Paulo, SP, Brazil
2Head of the Pelvic Surgery Department, A.C. Camargo Hospital, São Paulo, SP, Brazil

Abstract
Objectives: the main goals were to evaluate preoperative PSA, Gleason score and clinical stage in 
patients with prostate cancer (PC), as these parameters predict the progression after radical prostatec-
tomy (RP). Methods: we reviewed the clinical records of patients treated with RP between February 
1990 and March 2010. Biochemical failure was defined as PSA level greater than 0.2 ng/mL after RP. 
Chi-square test was used to evaluate the association among clinicopathological characteristics. Differ-
ences in dichotomous variables and continuous variables were tested using Student’s t-test. Statistical 
significance was set at p<0.05. Results: mean age of 1,000 patients was 61.7 years. Mean PSA was 
9.28 ng/mL (SD 8.20). The mean follow-up was 53.9 months. Biochemical recurrence occurred in 
30.15% of the patients and mean time to detection was 25.9 months. Clinical progression occurred in 
4.1% of them. PSA has been dropping in the last 20 years. In the last three years, PSA levels were at 
6.99 ng/mL (SD 4.54) and tumor stage T1c increased to 31.8%. Diagnosis with PSA between 4.1 and 
10 ng/mL occurred in 60.7%. Biochemical recurrence with PSA less than 4, 4.1-7, and 7.1-10 ng/mL 
occurred in 14.4, 17.8 and 29%, respectively. Conclusion: PSA has dropped, T1c clinical stage has 
increased, and Gleason score has been divided by one third for each stage 5-7, 7 and 8-10. Those 
outcomes confirm that early surgery is useful for biochemical recurrence control. In this study, the 
diagnosis of PC has been made earlier and has promoted the cure of patients undergoing RP. 

Keywords: prostate, prostatic neoplasms, radical prostatectomy, PSA, Gleason score, clinical stages.

Resumo
Objetivos: avaliar PSA pré-operatório, escore de Gleason e estadiamento clínico em pacientes com 
câncer de próstata (CP), uma vez que esses parâmetros são prognósticos da evolução pós-prostatectomia 
radical (PR). Métodos: revisaram-se os prontuários de pacientes tratados com PR entre fevereiro de 
1990 e março de 2010. Falha bioquímica foi definida como concentração de PSA superior a 0,2 ng/mL 
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Objectives
Prostate cancer (PC) is the most common malig-
nancy in men and the second leading cause of can-
cer in the United States.1 In Brazil, the number of 
new cases estimated for 2010 was 52,350, which 
corresponded to an estimated risk of 54 new cases 
per 100,000 men (Department of Health, 2009).2 

After the introduction of prostate-specific anti-
gen (PSA) in the screening of PC, there was a sig-
nificant migration of clinicopathological stages to 
organ-confined disease. Nowadays, over two thirds 
of patients are diagnosed with localized PC in the 
USA and 76% of the patients in the state of São 
Paulo, Brazil, and therefore they are candidates for 
definitive treatment.3,4 However, the ability to pre-
dict preoperatively the risk of progression for pa-
tients with disease is still insufficient. The most 
commonly used criteria are: biochemical, histopath-
ological and clinical data, such as PSA level, Glea-
son score and clinical stage, respectively. Either 
alone or combined in nomograms, these variables 
show variability in predicting the subgroups of pa-
tients with PC, in its various clinical outcomes.5

We evaluate the initial clinicopathological data for 
diagnosis of PC and its impact on prognosis for bio-
chemical progression after radical prostatectomy (RP).

Material and methods
Patient population

After approval by the Ethics Research Committee 
of the A.C. Camargo Hospital (São Paulo, Brazil), 
we retrospectively reviewed the clinical data of 1,000 
patients diagnosed with PC at clinical stage T1-

T2b, treated by RP between February 1990 and 
March 2010, focusing on age, preoperative PSA, 
Gleason score biopsy and clinical stage, and neo-
adjuvant hormone therapy.

Total PSA was measured by radioimmunoassay 
(Roche® Diagnostics, Mannheim, USA). Clinical 
stage and Gleason score were obtained from med-
ical records and all patients were staged according 
to TNM classification system proposed in 1992.

Follow-up 

The postoperative evaluation, including physical ex-
amination and PSA measurement, was made 45 days 
after surgery, every 3 months in the first two years, ev-
ery 6 months for 5 years, and annually thereafter. Bio-
chemical failure was defined as PSA levels >0.2 ng/
mL after RP. Biochemical relapse-free survival (BRFS) 
was defined as the interval in months between the 
date of surgery and first PSA increase >0.2 ng/mL. 
Disease progression was confirmed through the de-
tection of lymph node, visceral or bone metastasis, 
following biochemical recurrence after BRFS, and 
was defined by the interval in months between the 
date of RP and the date of metastasis diagnosis.

Statistical analysis

A descriptive analysis of the population was per-
formed to show the demographic characteristics of 
study patients. The sample was divided into approx-
imately four quartiles to facilitate statistical analy-
sis. It was established that the first period would 
be of 10 years, so that the number of patients in 
each group was similar.

pós-PR. Usou-se teste de Qui-quadrado para avaliar a associação entre características 
clinicopatológicas. Diferenças em variáveis dicotômicas e variáveis contínuas foram averiguadas por 
teste t de Student. Significância estatística foi estabelecida em p<0,05. Resultados: a média de idade 
dos 1.000 pacientes foi de 61,7 anos. A média de PSA foi 9,28 ng/mL (DP 8,20). O acompanhamento 
médio foi de 53,9 meses. Houve recidiva bioquímica em 30,15% dos pacientes e a média do tempo 
para detecção foi de 25,9 meses. Houve progressão clínica em 4,1% dos casos. A concentração de PSA 
caiu nos últimos 20 anos. No último triênio, o PSA foi de 6,99 ng/mL (DP 4,54), sendo observado 
aumento do estágio T1c para 31,8%. Diagnóstico com PSA entre 4,1 e 10 ng/mL ocorreu em 60,7%. 
Houve recidiva bioquímica com PSA inferior a 4, e nas faixas de 4,1-7 e 7,1-10 ng/mL em 14,4%, 
17,8% e 29%, respectivamente. Conclusão: o PSA caiu e o estadiamento clínico em T1c aumentou; o 
escore de Gleason foi dividido em 1/3 para cada estágio 5-7, 7 e 8-10. Esses resultados confirmam que 
a cirurgia precoce é útil para controle de recidiva bioquímica. No estudo, o diagnóstico de CP foi feito 
mais cedo e promoveu a cura dos pacientes submetidos à PR. 

Palavras-chave: próstata, neoplasias prostáticas, prostatectomia radical, PSA, escore de Gleason, 
estágios clínicos.
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Chi-square test was used to evaluate the asso-
ciation between the clinicopathological character-
istics and preoperative PSA. Differences between 
continuous and dichotomous variables were tested 
using the Student’s t-test (level of preoperative PSA). 
Results were considered significant at p<0.05. Sta-
tistical analysis was performed with Stata 7.0 (Sta-
ta, College Station, Tex).

Results
Mean age of patients was 61.7 years (SD 7.53), rang-
ing from 41 to 83 years. The average age decreased 
from 64.4 years (SD 5.4) between the years 1991-
1995 to 61.6 (SD 7.8) between the years 2007-2010 
(p=0.004). Age distribution and clinical parameters 
preoperatively are shown in Table 1.

Table 1. Clinicopathological parameters of 
1,000 patients with prostate adenocarcinoma 
submitted to RP.
Clinicopathological parameters N (%)

Age (years)

41-50
51-55
56-60
61-65
66-70
71-75
76-83

86 (08.60)
139 (13.90)
188 (18.80)
253 (25.30)
207 (20.70)
109 (10.90)
19 (01.80)

Preoperative PSA levels (ng/mL)

0.9-4.0
4.1-7.0
7.1-10.0
10.1-15.0
15.1-20.0
20.1-84.0

130 (13.00)
371 (37.10)
236 (23.60)
128 (12.80)
58 (05.80)
77 (07.70)

Biopsy Gleason score

2-4
5-6
7
8-10

89 (09.10)
664 (67.89)
164 (16.77)
61 (06.24)

Clinical stage

T1a
T1b
T1c
T2a
T2b
Without information

12 (01.20)
14 (01.40)
540 (54.00)
349 (34.90)
67 (06.70)
18 (01.80)

Mean preoperative PSA was 9.28 ng/mL (SD 8.20), 
ranging from 0.33 to 84. There was a decrease of 
preoperative PSA and in the last three years the di-
agnosis was made between 0.3 and 7 ng/mL PSA 

level, occurring in 74.6% of the patients. This drop 
was followed by a decrease in neoadjuvant hormone 
therapy (p<0.001) (Figure 1 and Table 2).

The most common clinical stage was T1c with 
540 patients (54%), followed by 34.9% with T2a 
(Figure 2). The higher frequency of Gleason score 
on preoperative biopsy was 5-6, with 664 patients 
(67.9%). There was an increase of pathological di-
agnosis with Gleason score 7 and 8-10 over time 
(p<0.001) (Figure 3).

The mean follow-up of the cohort was 53.9 
months (SD 41.0), from 0.98 to 216.9. Biochemi-
cal recurrence occurred in 294 patients (30.15%) 
and the average time for detection was 25.9 months 
(SD 26.7), ranging from 0.29 to 58.5. Among the 
patients with biochemical recurrence, disease pro-
gression occurred in 39 patients (4.1%), and the 
average time for detection was 35.8 months (SD 
26.0), ranging from 4.4 to 108.9.

Biochemical recurrence was associated with pre-
operative PSA and occurred in 14.4, 17.8, 29.0, 39.1, 
61.8 and 80.3% of the patients according to initial 
PSA less than 4, from 4.1 to 7, from 7.1 to 10, from 
10.1 to 15, from 15.1 to 20 and 20, 1-84 ng/mL, re-
spectively (p<0.001). Biochemical recurrence was 
related to the clinical stage and occurred in 38.5, 
24.7, 33.1 and 50% in clinical stages T1a/b, T1c, 
T2a and T2b, respectively (p<0.001). Biochemical 
recurrence was associated with Gleason score and 
occurred in 47.2, 24.3, 35.6 and 59.6% at the Glea-
son score 4-6, 5-7, 7 and 8-10, respectively 
(p<0.001). Biochemical recurrence was not asso-
ciated with age and occurred in 24.6, 34.9, 33.1 
and 28.6% of the patients grouped by age, between 
41-55, 56-60, 61-65 and 65-83 years, respectively 
(p=0.170).

Comment 
Mean age of the patients was 61.7 years. This is 
above the average of the American and the Euro-
pean medical centers that perform RP, with an av-
erage age around 58-60 years.6-8 Although the dif-
ference does not seem to be much, it is quite 
significant, because in order to lower the patients’ 
age at diagnosis, a lot has to be done from the stand-
point of public health. This could mean years of in-
vestment in order to improve the professional qual-
ifications and health institutions in the country. The 
challenge for the near future will be early diagno-
sis of PC cases of high risk to promote cure of the 
patients. Early diagnosis means better control of 
the disease with lower clinical and pathological 
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Figure 1. Distribution of patients with prostate cancer 
submitted to radical prostatectomy, according to preoperative 
PSA levels in ng/mL (p<0.001).

Figure 2. Distribution of patients with prostate cancer 
submitted to radical prostatectomy, according to the clinical 
stage (p<0.001).

Table 2. Distribution of patients by clinicopathological characteristics and biochemical 
recurrence according to time of surgery.

1990-2000 2001-2003 2004-2006 2007-2010 p

Mean age, years (SD) 63.0 (6.6) 62.1 (7.6) 60.3 (7.8) 61.6 (7.8) 0.004

Preoperative mean PSA (ng/mL) 
(SD)

13.75 (22.9) 10.18 (8.06) 8.65 (9.09) 6.99 (4.54) <0.001

N (%) 228 (22.8) 219 (21.9) 275 (27.5) 278 (27.8)

Preoperative PSA (ng/mL)
0.3-4.0
4.1-7.0
7.1-10.0
10.1-15.0
15.1-20.0
20.1-84.0

24 (18.45)
50 (13.48)
56 (23.76)
43 (33.59)
19 (32.76)
36 (46.75)

15 (11.54)
66 (17.79)
72 (30.51)
28 (21.88)
22 (37.93)
16 (20.78)

37 (28.46)
129 (34.77)
55 (23.31)
27 (21.09)
9 (15.52)
18 (23.38)

54 (41.54)
126 (33.96)
53 (22.46)
30 (23.44)
8 (13.79)
7 (09.09)

<0.001

TNM classification 
T1a/T1b
T1c
T2a
T2b/T3

2 (26.92)
145 (26.89)
63 (18.05)
13 (15.29)

8 (30.77)
90 (16.67)
96 (27.51)
25 (29.41)

5 (19.23)
133 (24.63)
107 (30.66)
30 (35.29)

6 (23.08)
172 (31.85)
83 (23.78)
17 (20.00)

<0.001

Biopsy Gleason score
2-4
5-6
7
8-10

54 (60.67)
111 (16.72)
20 (12.20)
9 (14.75)

16 (17.98)
146 (21.99)
36 (21.95)
11 (18.03)

7 (07.87)
203 (30.57)
45 (27.44)
19 (31.15)

2 (02.25)
193 (29.07)
61 (37.20)
20 (32.79)

<0.001

Neoadjuvant hormone therapy
No
Yes

146 (16.78)
55 (44.72)

194 (22.30)
24 (19.51)

252 (29.08)
21 (17.07)

260 (29.89)
13 (10.57)

<0.001

Biochemical recurrence
No
Yes

92 (13.51) 
109 (37.07)

143 (21.00)                          
75 (25.51)

209 (30.69)
64 (21.77)

31 (33.92)
25 (08.50)

<0.001

SD: standard derivation.
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stage. The earlier the diagnosis, the better the 
chance of finding organ-confined disease with less 
positive margins.6 These targets may mean higher 
rates of biochemical disease control in the postop-
erative period. But the risk of over diagnosis and 
over treatment, inherent in the early diagnosis, 
should always be evaluated. The ideal for localized 
PC diagnosis should be that diagnostic tools were 
already used to identify these cases, so that over-
treatment could be avoided. Interestingly, 12.7% of 
the patients were over 70 years, showing that with 
improved surgical technique, it is possible to achieve 
RP with similar results if compared to the RP done 
in younger patients.

Diagnosis made at an early stage can promote 
cure, while in advanced disease, it rarely cures pros-
tate cancer, even though treatment can prolong life. 
Preoperative PSA, as well as the standard deviation, 
has dropped steadily over the years, and in the last 
three years was 6.99 ng/mL (SD 4.54). The reason 
for the decrease in PSA is related to the popularity 
increase of early diagnosis and preventive examina-
tion of PC and the greater availability of testing in 
public care. These results in developed countries are 
being felt by the reduction of mortality caused by the 
disease.9,10 The diagnosis made with PSA between 
0.3 to 7.0 ng/mL has doubled, and with PSA levels 
greater than 20 ng/mL has decreased more than 5 
times throughout the study, showing that patients are 
currently being operated in good clinical conditions 
with a greater chance of cure.

In our study, the diagnosis of PC in stratum PSA 
below 4 ng/mL occurred in 130 patients (13%), and 
the majority in this group, 54 patients (41.5%), had 

their diagnosis made at the last triennium. The di-
agnosis was made in 607 patients (60.7%) with PSA 
4.1 to 10 ng/mL, known as gray zone of PSA. The 
goal that influences the cure is being diagnosed 
with low PSA, especially in the clinical stage T1c.

In this study, diagnosis on clinical stage T1 grew 
from 23.5% during 1996-2000 to 31.8% in 2007-
2010, showing the importance of PSA for prostate 
biopsy indication. The detection of biochemical re-
currence after RP is high in patients with high pre-
operative levels of PSA. In this study, biochemical 
recurrence was 39.1, 61.8 and 80.3% with PSA of 
10.1 to 15, from 15.1 to 20 and from 20.1 to 84 ng/
mL, respectively.

There was a decrease of the use of neoadjuvant 
hormone therapy, from 44.72% in 1991-1996 to 
10.57% in 2007-2010, indicating that today’s pa-
tients are being treated in the more favorable clin-
ical situation and more frequently with organ-con-
fined disease.

The European Randomized Study of Screening 
for Prostate Cancer (ERSPC) showed a 20% reduc-
tion in cancer-specific mortality in men randomized 
to undergo screening versus control, in an average 
period of nine years.11 In a study conducted in Aus-
tria, the mortality of PC in the province of Tyrol fell 
54% in men subjected to screening compared with 
29% in the rest of the country (p<0.001).12

Gleason score changed over time, with a de-
crease in the 2-4 score from 60.67% in 1996-2000 
to 2.25% in 2007-2010. Despite the decline in PSA 
from 13.75 to 6.99 ng/mL, since the beginning to-
ward the end of this study, there has been a signif-
icant increase in histopathological diagnosis with 
scores 7 and 8-10, showing an inverse correlation 
to the PSA. This apparent contradiction is related 
to the better understanding of the histopathologi-
cal diagnosis by pathologists and also to the modi-
fications of the Gleason grading system proposed 
by the Consensus Conference of the Society of 
Uropathology, held in 2005.13 These adjustments 
have approximated the agreement between Glea-
son score in biopsy and RP specimen diagnosis.14

These changes have improved the diagnostic 
concordance of biopsy in relation to the RP speci-
men, increasing from 58 to 72% concordance of di-
agnosis.15 Currently, few diagnoses are made with-
in the score range 2-4. These changes influence the 
treatment planning based on the modified Gleason 
grading, placing patients in greater estimated pre-
operative risk. High-risk patients should receive 
higher doses of radiotherapy or should be subject-

Biopsy Gleason score

%
 o

f p
at

ie
nt

s

40%

30%

20%

10%

50%

60%

70%

80%

0%

2-4 71.91%

18.37%

13.41%

13.08%

17.98%

21.99%

21.95%

18.03%

7.87%

30.57%

27.44%

31.15%

2.25%

29.07%

37.20%

32.79%

2001-20031991-2000 2004-2006 2007-2010

5-6

7

8-10

Figure 3. Distribution of patients with prostate cancer 
submitted to radical prostatectomy, according to Gleason 
scores (p<0.001).
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ed to extended lymphadenectomy (if indicated RP) 
in treatment planning. Nowadays, in our study, 
Gleason scores 5-6, 7 and 8-10 in the biopsy ac-
counted for 30% of cases for each stratum.

Conclusion
The study conducted at specialized health center 
and referral cancer showed that the diagnosis of lo-
calized PC is being made earlier. In the last three 
years, the average PSA was 6.99 ng/mL, the stage 
T1c was diagnosed in 64% of the cases, and Glea-
son scores 5-6, 7 and 8-10 in the biopsy account-
ed for 30% of the cases for each stratum. The study 
showed that today we have submitted patients to 
RP in early disease stage and with lower PSA, sup-
porting the disease’s control and cure.
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Tumor de Frantz: relato de quatro casos e revisão da literatura

Frantz’s tumor: report of four cases and literature review
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Resumo
Justificativa e objetivos: observa-se um aumento na incidência do tumor de Frantz. Por apresentar 
boa resposta ao tratamento instituído, nota-se um crescimento do interesse da comunidade médica 
sobre essa neoplasia. O objetivo do presente estudo é caracterizar aspectos clínicos, histopatológicos, 
terapêuticos e prognósticos do tumor de Frantz em casuística institucional, comparando-os com dados 
de maior ocorrência na literatura. Métodos: descrição de quatro casos de tumor de Frantz tratados no 
Hospital Governador Israel Pinheiro (HGIP) do Instituto de Previdência dos Servidores do Estado de 
Minas Gerais (IPSEMG) e no Hospital Mater Dei, no período de janeiro de 2010 a janeiro de 2014, e 
revisão da literatura médica, baseada em pesquisa no Medline, na SciELO e no PubMed. Resultados: 
os quatro casos eram pacientes do sexo feminino, com idade entre 18 e 27 anos. Os sintomas eram 
inespecíficos, como náusea e desconforto epigástrico, e, em um caso, o diagnóstico tumoral foi inci-
dental. A localização mais frequente foi a cabeça pancreática. Em todos os casos, foi possível a ressec-
ção completa da lesão. Após seguimento médio de 24 meses, não houve detecção de recorrência 
tumoral. Conclusão: ao comparar a casuística do serviço com a literatura revisada, percebe-se concor-
dância epidemiológica e prognóstica. As pacientes descritas neste estudo seguem em acompanhamento 
sem sinais de recidiva tumoral. 

Palavras-chave: tumor de Frantz, tumor de Hamoudie, tumor sólido pseudopapilar do pâncreas.

Abstract
Background and objectives: recently it is noticed that Frantz’s tumor had its incidence increased. 
There is a growing interest from the medical community in this neoplasia, due to its good response 
to usual treatments. The purpose of this study is to characterize clinic, pathologic, therapeutic and 
prognostic aspects of Frantz’s tumor in case series, comparing findings with those present in litera-
ture. Methods: description of four cases of Frantz’s tumor treated in Governador Israel Pinheiro 
Hospital (HGIP) of Institute Social Security Servers of the State of Minas Gerais (IPSEMG) and 
Mater Dei Hospital, from January 2010 to January 2014. Review of medical literature based on 
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Introdução
O tumor sólido pseudopapilar do pâncreas (TSPP), 
também conhecido como tumor de Frantz, embo-
ra raro, é uma neoplasia que tem sido cada vez mais 
descrita na literatura. Estima-se que compreende 
cerca de 1 a 2% de todas as neoplasias pancreáti-
cas1,2 e caracteriza-se por comportamento clínico 
indolente e prognóstico favorável.25,26

Há certa confusão na literatura quanto a sua de-
nominação, sendo também conhecido como neopla-
sia epitelial papilar, neoplasia cística papilar, neo-
plasia epitelial papilar e sólida, tumor acinar cístico 
e sólido, neoplasia sólida e papilar, carcinoma cís-
tico e papilar, tumor papilar cístico e sólido e car-
cinoma ou tumor pseudopapilar sólido.3 Em 1996, 
a Organização Mundial da Saúde (OMS) definiu-o 
como tumor sólido pseudopapilar do pâncreas.3

O TSPP ocorre predominantemente em mulhe-
res jovens, e não há localização preferencial no pân-
creas.2 Apresenta lesões normalmente bem circuns-
critas, com componentes sólidos e císticos. O 
comportamento clínico do TSPP é variável e, em-
bora na maioria dos casos apresente curso indolen-
te, nota-se malignização em 10 a 15% dos pacien-
tes.2 Os critérios de mau prognóstico não estão bem 
definidos, sendo a ressecção cirúrgica a base para 
o tratamento e a única opção considerada curativa. 
O comportamento maligno dessas lesões só é defi-
nido pela presença de metástases.2

No presente estudo, relatam-se quatro casos de 
tumor de Frantz e apresenta-se a revisão da litera-
tura acerca dessa afecção.

Materiais e métodos
No período de janeiro de 2010 a janeiro de 2014, 
quatro pacientes do sexo feminino, tratadas no 
Hospital Governador Israel Pinheiro (HGIP) do 
Instituto de Previdência dos Servidores do Esta-
do de Minas Gerais (IPSEMG) e no Hospital Ma-
ter Dei em Belo Horizonte, MG, foram incluídas 
neste estudo.

As quatro pacientes tinham idade entre 18 e 27 
anos. Em três casos, a apresentação clínica foi ines-
pecífica, com sintomas de desconforto abdominal 
e náuseas, não sendo observada perda de peso sig-
nificativa. Em um caso, o achado foi incidental, não 
apresentando alterações ao exame físico. Exames 
laboratoriais, incluindo enzimas hepáticas e amila-
se, foram normais.

O primeiro exame solicitado a todas as pacientes 
foi a ultrassonografia (US) de abdome, que revelou 
presença de massa pancreática, sendo seguida por to-
mografia (TC) de abdome, em três pacientes, e por 
ressonância nuclear magnética (RM), em outra. O tu-
mor estava localizado na cabeça do pâncreas, em três 
casos, e no corpo e na cauda pancreática, em um caso.

Relato de caso
Caso 1

Paciente do sexo feminino, 18 anos de idade, en-
caminhada para esclarecimento de lesão sólida em 
região pancreática, detectada incidentalmente pela 
US abdominal. Na RM abdominal, notava-se lesão 
sólida, heterogênea, com cerca de 8 cm de diâme-
tro, localizada em cabeça pancreática, sem causar 
dilatação do ducto de Wirsung e das vias biliares. 
Os níveis séricos de CA 19-9 eram normais. A pa-
ciente foi submetida à duodenopancreatectomia 
cefálica e linfadenectomia locorregional. A avalia-
ção histológica confirmou suspeita clínica de TSPP, 
sem metástase linfonodal e sem invasão neural ou 
vascular.

Caso 2

Paciente do sexo feminino, 24 anos de idade, apre-
sentando náuseas de longa duração. Foi submetida à 
endoscopia digestiva alta e US abdominal, nas quais 
houve percepção de lesão sólida em corpo pancreáti-
co. Foi realizada tomografia abdominal e confirmada 
presença de lesão sólida em corpo pancreático, com 
3 cm de diâmetro, bem circunscrita e homogênea. Os 
níveis séricos de CA 19-9 e de cromogranina A eram 

searches in Medline, SciELO and PubMed. Results: four patients were female, age ranged from 18 
to 27 years. Symptoms were nausea and non-specific epigastric discomfort and in one case the tumor 
was incidentally diagnosed. Pancreas’s head was the most frequent location of the tumor. Totally 
chirurgical resection of tumor was possible in all cases described. No tumor recurrence was detected 
after a 24 month follow-up in any case. Conclusion: comparing the profiles of all patients described 
in this article with the literature review, it is possible to ensure that there is an epidemiological and 
prognostic concordance, because the followed patients continue asymptomatic without any sign of 
disease recurrence.
Keywords: Frantz’s tumor, Hamoudie tumor, solid pseudopapillary tumor of the pancreas.
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normais. Submeteu-se a paciente à pancreatectomia 
corpocaudal, com preservação esplênica, videolapa-
roscópica. A avaliação histológica confirmou suspei-
ta clínica de TSPP, sem metástase linfonodal e sem 
invasão vascular ou neural.

Caso 3

Paciente do sexo feminino, 27 anos de idade, enca-
minhada ao serviço de cirurgia após ter sido subme-
tida à enucleação pancreática videolaparoscópica do 
tumor. A lesão localizava-se na cabeça do pâncreas, 
e a avaliação histológica demonstrou tratar-se de 
TSPP, cujas margens estavam comprometidas. Foi 
realizada duodenopancreatectomia cefálica, e a pa-
ciente evoluiu sem quaisquer intercorrências no pós-
-operatório. A avaliação histológica confirmou a pre-
sença de tumor sólido, pseudopapilar, residual de 
pâncreas, com 1,5 cm de diâmetro, sem metástase 
linfonodal, neural ou vascular.

Caso 4

Paciente do sexo feminino, 19 anos de idade, com 
quadro clínico de dor abdominal recente e vômitos. 
À TC, notava-se lesão retroperitoneal volumosa, só-
lida, sem plano de dissecção definido com a cabeça 
do pâncreas. À laparotomia, foi verificado tumor vo-
lumoso em cabeça/processo uncinado do pâncreas. 
Foi realizada pancreatectomia parcial (processo un-
cinado). A paciente evoluiu com fístula pancreática, 
inicialmente de alto débito. Houve resolução da fís-
tula em 2 semanas. A avaliação histológica confir-
mou a presença de tumor papilar sólido-cístico do 
pâncreas, completamente ressecado (Tabela 1).

Tabela 1. Características clínicas e procedi-
mentos cirúrgicos realizados em quatro casos de 
pacientes com tumor de Frantz.
Paciente Idade 

(anos)
Sexo Localização Tratamento

Caso 1 18 Feminino Cabeça Duodenopan-
createctomia

Caso 2 24 Feminino Corpo e 
cauda

Pancreatectomia 
corpocaudal

Caso 3 27 Feminino Cabeça Duodenopan-
createctomia

Caso 4 19 Feminino Cabeça e 
processo 
uncinado

Pancreatectomia 
parcial

Resultados
Nos casos relatados, todas as pacientes eram do 
sexo feminino, com idade variando entre 18 e 27 
anos. O tratamento empregado foi duodenopancrea-

tectomia cefálica, associada à antrectomia e à cole-
cistectomia nos casos 1 e 3, pancreatectomia corpo-
caudal videolaparoscópica no caso 2 e ressecção do 
processo uncinado no caso 4. O tamanho das lesões 
variou entre 1,5 e 8 cm. 

Em exame macroscópico, os tumores apresen-
taram aspecto cístico-papilar, com conteúdo he-
morrágico em três casos e sólido-papilar em um. A 
ressecção tumoral foi completa nos quatro casos, 
com margens microscópicas livres, não sendo de-
tectada invasão vascular ou invasão angiolinfática 
em nenhum dos casos. 

O tempo de seguimento foi de 24 meses, estan-
do todas as pacientes vivas, sem evidências de recor-
rência tumoral ou de metástases a distância. Não 
houve mortalidade cirúrgica na presente casuística. 

Discussão
História

O primeiro relatório inequívoco de um TSPP é cre-
ditado a Frantz,2 que publicou uma apresentação 
detalhada desse tumor em 1959. Nessa época, fo-
ram descritas duas pacientes do sexo feminino e 
um paciente do sexo masculino com tumores cís-
tico-papilares, que eram distintos do carcinoma 
pancreático mais comum. O termo neoplasia epi-
telial papilar do pâncreas foi utilizado para classifi-
car o tumor. Em 1970, Hamoudi et al,4 utilizando a 
microscopia eletrônica, descreveram as caracterís-
ticas patognomônicas do tumor.  

A primeira publicação na literatura sobre o pa-
pel da cirurgia no tratamento do TSPP ocorreu em 
1983, por Sanfey et al.5 Até o momento, foram des-
critos cerca de 1.350 casos de TSPP.

Epidemiologia

O TSPP é uma neoplasia rara, correspondendo a 1 
a 2% das neoplasias do pâncreas, sendo predominan-
te no sexo feminino na proporção de 9:1.1,3 A idade 
média varia entre 20 e 30 anos,1,3 e aproximadamen-
te 20 a 25% dos casos são vistos na faixa etária pe-
diátrica. No entanto, casos raros de TSPP em ho-
mens e idosos já foram descritos em outros estudos.23 
Não se tem conhecimento de fatores de risco com-
portamentais, geográficos, raciais ou genéticos asso-
ciados ao TSPP.

O potencial de malignidade do TSPP é baixo, sen-
do que até 15% dos pacientes podem desenvolver 
metástases. Os locais mais comuns de metástases 
são fígado, linfonodos regionais, mesentério, omen-
to e peritônio.1 Invasão local de duodeno, estômago, 
baço e vasos mesentéricos também pode ocorrer. 
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Patogênese

A patogênese do TSPP é diferente dos demais tu-
mores pancreáticos.6-8 A origem celular desse tumor 
é desconhecida, e alguns têm proposto origem ex-
trapancreática.9,22 Por causa da predominância no 
sexo feminino, foi sugerido que os hormônios se-
xuais pudessem fazer parte da gênese tumoral. En-
tretanto, a expressão de receptores de progestero-
na no tumor está presente em ambos os sexos e de 
forma equivalente. O mesmo é observado com os re-
ceptores de estrógeno.10 Acredita-se que os hormô-
nios sexuais sejam importantes na fisiopatologia des-
se tumor, principalmente estimulando o crescimento 
tumoral. Estudos recentes demonstraram participa-
ção do regulamento aberrante da via β-catenina na 
gênese desses tumores.7,8,11

Macroscopia

O tamanho médio do tumor de Frantz ao diagnósti-
co varia entre 6 e 8 cm. O tumor pode originar-se 
em qualquer segmento pancreático, mas é mais co-
mumente encontrado na cabeça e cauda, sendo raro 
no processo uncinado.1,3,24 Há relato de casos de 
TSPP em localização extrapancreática, como meso-
cólon, retroperitônio, omento, fígado e duodeno.12,23

As lesões menores tendem a ser mais sólidas e me-
nos circunscritas quando comparadas às lesões maio-
res.3 Por outro lado, tumores maiores possuem pseu-
docápsula fibrosa e têm na superfície de corte áreas 
friáveis com degeneração cística e hemorrágica. 

Microscopia

A microscopia revela padrão sólido pseudopapilar 
com microcirculação abundante. O crescimento 
celular é uniforme, com citoplasma levemente eo-
sinofílico, ao redor de um eixo fibroconjuntivo mi-
xomatoso e presença de raras mitoses.3 O TSPP 
possui padrão imuno-histoquímico característico. 
As células neoplásicas são positivas para vimenti-
na em todos os tumores e frequentemente positi-
vas para α-1-antitripsina e α-1-antiquimiotripsina.

Alguns casos apresentam reação para enolase 
neuroespecífica, sinaptofisina, citoqueratina, pro-
teína S-100 e receptores de hormônios sexuais.3 
Nos últimos anos, tem sido relatada forte positivi-
dade para CD10 e CD56.7 O CD99 também tem 
sido estudado, principalmente para diferenciar o 
TSPP de outros tumores endócrinos.37

Os critérios histopatológicos de malignidade não 
estão bem estabelecidos, mas tumores maiores que 
5 cm, atipia nuclear, alta taxa de mitose, invasão 

vascular, perineural e de estruturas adjacentes são 
preditivos de comportamento agressivo.33,34

Diagnóstico

O quadro clínico é bastante variado e inespecífico. Por 
causa de seu crescimento lento, a doença muitas vezes 
permanece assintomática até que haja um aumento con-
siderável da lesão.23 A dor abdominal é o sintoma mais 
comum (46,5%), seguido de massa abdominal palpável 
(34,8%), desconforto abdominal (3,8%), vômitos (3,8%), 
náusea (3,2%), febre (1,2%) e icterícia (1,0%), sendo 
15,5% dos pacientes assintomáticos e 3,1% diagnostica-
dos após trauma.3 Nos casos relatados, náusea foi a ma-
nifestação inicial em uma paciente, dor abdominal, em 
outra, e achado incidental ocorreu em duas pacientes.29,31

À US abdominal, os tumores podem se apresentar 
como massas sólidas hipoecoicas bem definidas, mas-
sas sólidas contendo áreas císticas ou massa cística.13,14 
A TC helicoidal é o método de imagem de escolha 
para o diagnóstico e estadiamento tumoral. Permite a 
avaliação pormenorizada da lesão pancreática, que 
usualmente apresenta-se como tumor cístico, tumor 
sólido com componente cístico ou tumor sólido-císti-
co com áreas calcificadas e de degeneração cística. 

Além disso, a TC pode avaliar a relação tumoral 
com as estruturas adjacentes, definindo a anatomia 
e determinando possíveis invasões.3,13,14 A RM tam-
bém é um exame útil, que fornece informações so-
bre as características tumorais, bem como informa-
ções detalhadas do ducto de Wirsung e dos ductos 
pancreáticos secundários.13

A biópsia pré-operatória é dispensável e deve ser 
realizada em situações especiais, como na presença 
de tumor aparentemente irressecável em pacientes 
jovens. Pode ser realizada por via percutânea ou via 
endoscópica.36 A biópsia aspirativa por agulha fina é 
capaz de estabelecer o diagnóstico em até 62% dos 
casos.2,15 Nos casos apresentados, não foi feita ne-
nhuma biópsia pré-operatória. 

O diagnóstico pré-operatório é difícil por causa 
da semelhança com as lesões císticas do pâncreas. 
O diagnóstico diferencial inclui cistos congênitos, 
cistos de retenção, pseudocisto pancreático, cistos 
hidáticos, cistadenoma, cistadenocarcinoma, ade-
noma microcístico, linfangioma, tumor mucinoso 
papilar intraductal de pâncreas e cistoadenocarci-
nomas de células acinares.13,16-18

Tratamento

A cirurgia é a base do tratamento dessa afecção, 
mesmo na presença de metástase ou nos casos de 
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recorrência locorregional.27,28,35 A via operatória pode 
ser a laparoscópica ou a cirurgia aberta. Apesar de 
ambas as vias terem taxas de mortalidade e morbi-
dade semelhantes, a laparoscopia apresenta menor 
perda sanguínea intraoperatória, menor tempo de 
internação e início da dieta mais precoce.30,32

A operação a ser realizada dependerá da locali-
zação do tumor e deve preservar a função glandu-
lar sem afetar os princípios da ressecção oncológi-
ca.19 Admite-se duodenopancreatectomia, para 
lesões localizadas na cabeça pancreática, pancrea-
tectomia distal com ou sem preservação esplênica, 
para tumores localizados no corpo e na cauda do 
pâncreas, e até enucleação tumoral, em lesões me-
nores e periféricas. Os quatro casos apresentados 
foram submetidos a tratamento cirúrgico radical, 
alcançando êxito na ressecção completa da lesão.

Linfadenectomia regional não está indicada, ex-
ceto na presença de linfonodos com suspeita de es-
tarem acometidos pelo tumor.3 Metástases a distân-
cia não contraindicam, a princípio, o tratamento 
cirúrgico. A ressecção da lesão primária e das me-
tástases pode oferecer controle da doença e, até mes-
mo, a cura.3 A experiência com tratamentos adjuvan-
tes é limitada, mas a radioterapia e a quimioterapia 
podem ser utilizadas no tratamento paliativo para o 
controle de sintomas.20

Ao comparar a casuística do nosso serviço com a 
literatura revisada, percebe-se concordância epide-
miológica, pois todas as pacientes eram jovens do 
sexo feminino. Nenhuma paciente apresentou me-
tástases, e o diagnóstico das lesões foi incidental em 
um dos casos relatados. Além disso, todos os casos 
foram submetidos a tratamento cirúrgico, e durante 
o acompanhamento não foi identificada recidiva.

Prognóstico

O prognóstico de pacientes com TSPP é bom, mes-
mo na presença de tumores volumosos, metástases 
e recorrência locorregional. O TSPP está limitado 
ao pâncreas em mais de 95% das vezes.18 A taxa de 
recorrência local é inferior a 10% e, geralmente, 
ocorre nos primeiros 4 anos de seguimento.21 Re-
corrência, invasão locorregional ou metástases a 
distância não são, a princípio, contraindicações para 
a ressecção cirúrgica. Têm sido relatadas taxas de 
sobrevida global de 5 anos em 95% dos casos.3

Conclusão
Observa-se, apesar de sua raridade, aumento pro-
gressivo da incidência do tumor de Frantz por mo-
tivos ainda não determinados. 

É uma afecção que tem na ressecção cirúrgica 
completa a única chance de cura. Apesar de ser le-
são de comportamento benigno, em alguns casos 
pode apresentar comportamento biológico agressivo 
com invasão de estruturas adjacentes ao pâncreas, 
metástases linfonodais e metástases para órgãos a 
distância. 

O prognóstico dessa afecção é bom, especialmen-
te quando o tumor é completamente ressecado.
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oncológica do mediastino
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Resumo
O mediastino pode ser sítio de diversas doenças. Entre elas, o câncer de pulmão e os tumores do 
mediastino são as indicações mais frequentes de biópsia ou de tratamento cirúrgico. Nas últimas duas 
décadas, o avanço das técnicas endoscópicas e videoassistidas ampliou o leque de opções de aborda-
gem diagnóstica e terapêutica. A avaliação mediastinal por métodos não invasivos inclui a tomografia 
computadorizada (TC), a ressonância nuclear magnética (RNM) e, eventualmente, a tomografia por 
emissão de pósitrons (PET-CT). A análise radiológica, em conjunto com a clínica, e a pertinente 
análise laboratorial determinam, quando necessário, o método invasivo a ser empregado. Os métodos 
minimamente invasivos incluem mediastinoscopia, punção transtorácica guiada por TC, cirurgia 
videoassistida (VATS), robótica (RVATS) e broncoscopia com ultrassom (EBUS). A utilização da VATS 
no mediastino obedece aos princípios preconizados para as ressecções pulmonares. A RVATS, de uso 
mais recente, permite visualização tridimensional das estruturas do mediastino e manuseio com 
instrumentos multiarticulados, que imitam o punho do cirurgião. A EBUS é um procedimento endos-
cópico útil à investigação diagnóstica das doenças mediastinais, com baixíssimos índices de complica-
ções descritos. Cada um dos métodos apresentados possui seu papel no diagnóstico e no tratamento 
das lesões do mediastino. A escolha final dependerá da avaliação individualizada de cada paciente, da 
disponibilidade dos equipamentos necessários e da experiência do médico com cada um deles. Este 
artigo apresenta um guia prático para o uso racional dessas técnicas.
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Introdução
A abordagem oncológica do mediastino representa mui-
tas vezes um significativo desafio técnico. A área confi-
nada, cercada de estruturas nobres, como coração, gran-
des vasos e vias aéreas, pode ser sítio de diversas doenças. 
Na oncologia, o câncer de pulmão e os diversos tumo-
res do mediastino representam necessidades frequentes 
de biópsia e/ou tratamento cirúrgico.1

A década de 1980 consagrou a mediastinoscopia 
como acesso seguro para o mediastino e como pa-
drão-ouro na abordagem pouco invasiva do compar-
timento paratraqueal. Com elevada acurácia (maior 
que 80%) e baixíssima morbimortalidade, o método 
está disponível e é seguro na maioria dos centros 
com equipes de cirurgia torácica atuantes.2 

Nas duas últimas décadas, entretanto, o avanço das 
técnicas endoscópicas e videoassistidas ampliou o le-
que de opções na abordagem do mediastino. Neste ar-
tigo, propõe-se um guia prático para o uso racional des-
sas técnicas, com detalhes adicionais sobre o método 
mais recente, a ecobroncoscopia (EBUS, do inglês, en-
dobronchial ultrasound).3 

De forma geral, tumores do mediastino que apre-
sentam critérios evidentes para a ressecção comple-
ta não devem ser previamente biopsiados. Esses cri-
térios incluem as características do tumor e a relação 
com as estruturas adjacentes. 

Uma forma simples e didática para entender 
esse conceito é a seguinte: quando for possível de-
senhar uma linha ao redor de todo o tumor, sem 
que ela toque outras estruturas mediastinais, de-
ve-se considerar a possibilidade de ressecção ci-
rúrgica como terapia inicial, em especial quando 
o tumor tem menos do que 7 cm.4 

Por outro lado, uma grande variedade de condi-
ções e de tipos histológicos, como o linfoma ou os 
tumores de células germinativas, não deve ter a ci-
rurgia como primeira opção. Portanto, entender as 
indicações, as formas de investigação e os métodos 
para abordagem cirúrgica é fundamental, tanto para 
o clínico geral quanto para o oncologista.

Os linfonodos mediastinais encontram-se, em sua 
maioria, ao redor da traqueia, do esôfago e dos brôn-
quios. Existem, todavia, cadeias linfonodais na região 
pré-vascular (próximas à janela aortopulmonar) e em 
cadeias mamárias que devem ser avaliadas contex-
tualmente. Portanto, as técnicas de biópsia ou a re-
moção cirúrgica dos linfonodos mediastinais devem 
considerar a abordagem endoscópica ou a dissecção 
dos planos próximos da traqueia e do esôfago.5 

Métodos não invasivos
A análise da TC (com contraste) permite a identi-
ficação precisa das estruturas próximas aos linfono-

Abstract
The mediastinum is a site of several diseases. Among these, lung cancer and mediastinal tumors are the 
most frequent indications of biopsy or surgical treatment. In the last two decades, the advances in 
endoscopic and video-assisted techniques expanded the range of options in the diagnosis and treatment 
of the mediastinal conditions. The mediastinal assessment by noninvasive methods includes computed 
tomography (CT), magnetic resonance imaging (MRI) and, occasionally, the positron emission tomogra-
phy (PET-CT). The radiological examination, along with the clinical and laboratory data, will determine 
when and which invasive method should be applied. Invasive methods include mediastinoscopy, trans-
thoracic needle biopsy, video-assisted thoracic surgery (VATS), robotics (RVATS) and bronchoscopy with 
ultrasound (EBUS). The use of VATS in the mediastinum follows the same principles adopted for lung 
resections. Furthermore, the robotic technology (RVATS), more recently utilized, allows three-dimensio-
nal view of the mediastinum structures and handling structures with multi-articulated instruments that 
mimic the surgeon’s wrist. The EBUS is an endoscopic procedure useful for diagnostic investigation of 
mediastinal diseases, with low rates of complications described. Each of these methods has its role in the 
diagnosis and treatment of mediastinal lesions. The final choice will depend on the individual assess-
ment of each patient, availability of the necessary equipment and level of experience of the physician on 
each of them. This paper presents a practical guide for the rational use of such techniques.

Keywords: mediastinum, lung cancer, VATS, EBUS, robotic surgery, thoracic radiology.
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dos e, assim, contribui na determinação do método 
invasivo a ser empregado; ou pode sugerir a realiza-
ção de outros métodos não invasivos, como RNM 
ou PET-CT. 

A RNM é indicada para maior detalhamento das 
estruturas adjacentes (coluna vertebral, coração) 
ou em caso de dúvida sobre a caracterização mor-
fológica da lesão (Figura 1). 

Quando a PET-CT é interpretada como de bai-
xa suspeita, o valor preditivo negativo é elevado (ao 
redor de 80 a 90%), mas cautela deve ser tomada 
com pequenos linfonodos, que podem não ser iden-
tificados pela PET-CT.7 

Em estudo com 100 pacientes candidatos à ci-
rurgia,8 foram submetidos à EBUS os casos consi-
derados N0, em avaliação por tomografia e PET-

-CT. Foram identificados pela EBUS 9 casos 
positivos, em um total de 10 que tiveram confirma-
ção de comprometimento linfonodal após cirurgia, 
demonstrando sensibilidade elevada para peque-
nos linfonodos não identificados por PET-CT. A in-
clusão da EBUS rotineiramente na investigação de 
pacientes candidatos à cirurgia, mesmo naqueles 
considerados N0, foi sugerida nesse estudo, e atual-
mente vem sendo investigada por diversos grupos 
de pesquisadores. 

Métodos invasivos
Mediastinoscopia

A mediastinoscopia, inicialmente descrita por Car-
lens em 1959,9 é um método de exploração e bióp-
sia do mediastino anterior que emprega instrumen-
to com visualização direta ou por vídeo. Para 
executar o procedimento, é necessário criar um es-
paço por dissecção romba na região cervical anterior, 
o que diferencia esse procedimento das demais en-
doscopias, que inspecionam espaços naturais. 

A mediastinoscopia contribui para o diagnóstico 
de doenças mediastinais e o estadiamento do cân-
cer de pulmão. Para sua realização segura, é funda-
mental o conhecimento da anatomia do mediastino, 
sobretudo das relações que os elementos anatômi-
cos guardam entre si, bem como da drenagem linfá-
tica dos pulmões e da localização precisa das cadeias 
de linfonodos mediastinais.

A mediastinoscopia não é adequada para avalia-
ção de todos os grupos linfáticos. As cadeias de lin-
fonodos mais adequadas para exploração são as se-
guintes: pré-traqueal (estações 1 e 3), paratraqueal 
direita (estações 2 e 4), paratraqueal esquerda (esta-
ções 2 e 4) e subcarinal (estação 7). As seguintes ca-
deias de linfonodos estão fora do campo de ação da 
mediastinoscopia: cadeia mediastinal da janela aor-
topulmonar (estação 5) e aórtica (estação 6), cadeia 
mediastinal anterior direita (estação 3a), cadeia de 
linfonodos retrotraqueais (estação 3P) e cadeias me-
diastinais periesofágicas (estações 8 e 9).10

É imprescindível ter o conhecimento adequado 
e detalhado do mapa de localização dos linfonodos 
mediastinais. Pela mediastinoscopia, pode-se utili-

Figura 1. Tumor com limites bem definidos. Lesão 
removida com cirurgia robótica (RVATS). Tratava-se de 
schwannoma com degeneração cística. 

A PET-CT é de grande auxílio na avaliação das ima-
gens do mediastino encontradas na tomografia, pois 
identifica áreas com atividade metabólica aumenta-
da. A captação do radiofármaco ajuda a identificar ca-
deias linfonodais com suspeita de comprometimen-
to, contribuindo enormemente para o estadiamento 
ou para a identificação de áreas com neoplasia, ou 
com doença inflamatória, ou infecciosa. De forma 
geral, o linfonodo maior que 1 cm na tomografia ou 
positivo na PET-CT deve ser investigado por meio 
de biópsia.

A sensibilidade da PET-CT é alta, mas esse mé-
todo não é suficientemente específico para estabe-
lecer a presença de comprometimento linfonodal. 
Algumas vezes, artefatos ou gordura mediastinal po-
dem ser falsamente positivos à PET-CT.6 Por isso, 
quando interpretado sob suspeita de neoplasia, o 
achado positivo necessitará de confirmação histo-
lógica, por meio de abordagem cirúrgica ou por pun-
ção.



Do ultrassom à cirurgia robótica: um guia prático para a abordagem oncológica do mediastino

16 REV SBC - 2015 - VOL. 17 - N. 55 - 13-21

zar agulha longa para punção e/ou pinça para bióp-
sia. Podem-se retirar vários fragmentos para biópsia 
e, eventualmente, linfonodos inteiros.

Existem algumas variações técnicas de mediasti-
noscopia:

•	 mediastinoscopia anterior de Pearson:11 a técni-
ca foi proposta para examinar a janela aortopul-
monar nos portadores de tumores do lobo supe-
rior esquerdo (LSE), nas cadeias mediastinais 
esquerdas (estações 5 e 6);

•	 mediastinoscopia estendida ou transvascular: des-
crita por Ginsberg et al.12 para examinar a janela 
aortopulmonar em pacientes portadores de tumo-
res do lobo superior esquerdo, pela mesma incisão 
cervical, após a realização de uma dissecção digital 
entre a veia braquiocefálica e a carótida esquerda;

•	 linfadenectomia por mediastinoscopia videoassis-
tida e linfadenectomia por mediastinoscopia trans-
cervical estendida: são técnicas para ressecção dos 
linfonodos mediastinais por completo, via video-
mediastinoscopia ampliada. Requerem treinamen-
to, capacitação e instrumentos adequados; contu-
do, o uso dessas técnicas tem sido mais empregado 
em centros europeus. A validação científica de 
suas vantagens ainda não foi feita.13

Síndrome da veia cava superior, radioterapia do me-
diastino, quimioterapia e mediastinoscopia prévia 
não são contraindicações para mediastinoscopia, em-
bora tornem o exame mais trabalhoso. No entanto, 
o referido procedimento não deve ser realizado nas 
doenças mediastinais com suspeita de aneurisma ou 
outras lesões vasculares.

As complicações mais frequentes da mediastinos-
copia – a despeito de sua baixa prevalência – são pa-
resia do nervo laríngeo recorrente esquerdo (transi-
tória) e hemorragia por lesão das artérias brônquicas. 
Pneumotórax também pode ocorrer por lesão pleural. 
As lesões mais graves são raras, mas por vezes fatais 
quando atingem grandes vasos, como veia ázigos, tron-
co arterial braquiocefálico, veia cava ou artéria pul-
monar. A incidência de complicações descrita é me-
nor que 10%, e a mortalidade, inferior a 1%.14 

Punção transtorácica guiada por 
tomografia computadorizada (TC)

A punção aspirativa por agulha permite a coleta de 
material para a maioria dos tumores do mediastino.15 
O linfoma, entretanto, representa um desafio maior 
para as técnicas de punção aspirativa com agulha. 
Nesses casos, o recurso da citometria de fluxo deve 

ser combinado à técnica aspirativa, visando a aper-
feiçoar os seus resultados.

A técnica guiada pela TC é realizada de forma per-
cutânea; sendo assim, as lesões em proximidade da 
pele ou na periferia do pulmão permitem o uso da 
TC com segurança. Os casos de tumores do medias-
tino anterior devem ser vistos com bastante cautela 
para indicação de biópsia aspirativa, pois, muitas ve-
zes, ela pode ser desnecessária (nos casos de eviden-
te indicação cirúrgica) ou de grande risco (lesões mui-
to vascularizadas). Vale ressaltar que a tomografia para 
estudo do mediastino deve ser feita sempre com con-
traste, para evitar erros de avaliação do mediastino 
relacionados às estruturas vasculares.

A punção transtorácica tem acurácia alta no diag-
nóstico; contudo, a suspeita clínica de linfoma deve 
incluir a realização da citometria de fluxo, sempre 
que possível, para evitar a necessidade de biópsias 
mais invasivas. Estima-se que cerca de 25 a 35% dos 
casos necessitem de biópsia excisional para elucida-
ção diagnóstica e a devida subclassificação, em ca-
sos de linfoma.16 

Cirurgia videoassistida (VATS e RVATS)

A cirurgia torácica ocupa lugar de destaque no diag-
nóstico e tratamento das doenças do mediastino. O 
avanço das técnicas de imagem, especificamente a 
RM e a TC, permitiu o diagnóstico clínico mais acu-
rado. Entretanto, essas técnicas não são suficiente-
mente sensíveis ou específicas para determinar a pre-
sença ou ausência de doença linfonodal no 
mediastino ou estabelecer o diagnóstico final de le-
sões do mediastino, sem a necessidade de biópsias 
parciais ou de sua remoção completa. 

A utilização da PET-CT aumentou a sensibilida-
de e especificidade dos métodos de imagem em com-
paração com a tomografia isoladamente. No entanto, 
a presença de doença inflamatória ou granulomato-
sa (p.ex., tuberculose, sarcoidose), de tumores de 
baixa agressividade (p.ex., adenocarcinoma não só-
lido) ou, ainda, de linfonodos pequenos (< 1 cm) 
aumenta substancialmente as taxas de falso-positi-
vos e falso-negativos. Portanto, a biópsia permane-
ce como método de escolha na maioria dos casos 
suspeitos.

O estadiamento do câncer de pulmão de forma 
menos invasiva vem sendo executado por meio de 
diferentes métodos: a EBUS e a endoscopia com ul-
trassom (EUS) vêm ocupando lugar de destaque. 
Entretanto, a mediastinoscopia cervical permanece 
como opção comumente usada para avaliação onco-
lógica do mediastino. 
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Nesse cenário, a cirurgia videoassistida fica reser-
vada a casos selecionados cujo acesso endoscópico 
(cadeias linfonodais distantes das vias aéreas e do esô-
fago) ou por mediastinoscopia é difícil; a tumores ou 
doenças do mediastino cuja técnica por vídeo possi-
bilita completa resolução da doença; à indicação par-
ticular para obtenção de tecido suficiente ou, ainda, 
para drenagem de coleções líquidas (Tabela 1).4 

Tabela 1. Indicações da videocirurgia (VATS) 
nas doenças do mediastino.
Indicações aceitas para vídeo 

Biópsia dos linfonodos mediastinais em cadeias de difícil 
acesso endoscópico 

Biópsia de massas mediastinais 

Ressecção de tumores germinativos benignos

Ressecção de paratireoide ectópica

Ressecção do timo por cisto tímico, miastenia grave, timoma 
em estágios iniciais

Ressecção de cistos broncogênicos e do pericárdio 

Ressecção de cistos do esôfago 

Enucleação de leiomiomas do esôfago

Esofagomiotomia para acalasia 

Ressecção de tumores do mediastino posterior (neurogênicos) 

Simpatectomia dorsal para hiperidrose axilar e palmar 

Indicações relativas para vídeo 

Pericardiectomia e drenagem de líquido pericárdico

Acesso anterior por vídeo para coluna vertebral 

Ressecção do primeiro arco costal 

Drenagem de coleções purulentas decorrentes de mediastinite 
necrotizante 

Simpatectomia por outras condições diferentes da hiperidrose

Ressecção combinada de bócio mergulhante da tireoide 

Estadiamento de câncer de esôfago 

Esofagectomia

A utilização da técnica videoassistida no mediasti-
no obedece aos princípios preconizados para as res-
secções pulmonares,17 ou seja, é preciso ter espa-
ço para inserção instrumental e angulação 
apropriada para o manuseio dos tecidos.18 A utili-
zação de entubação seletiva, instrumentos adequa-
dos e o posicionamento do paciente e dos portais 
de acesso são fundamentais para o sucesso do pro-
cedimento. Em determinados casos, a utilização da 
insuflação de CO2 na cavidade é necessária e ser-
ve de complemento importante para obtenção de 
espaço no mediastino anterior. 

O uso mais recente da tecnologia robótica 
(RVATS), permitindo a visualização tridimensional 

das estruturas do mediastino, em alta definição, e 
seu manuseio com instrumentos multiarticulados 
que imitam o punho do cirurgião (Figura 2),19 trou-
xe novidades para o cenário da cirurgia videoassisti-
da. Apesar da ainda incipiente comparação na lite-
ratura entre as técnicas convencionais por vídeo e a 
técnica robótica, podem-se verificar o avanço obti-
do com a robótica na cirurgia abdominal, especial-
mente na urologia e na ginecologia, e a expansão 
contínua da aceitação do método em diversas espe-
cialidades, inclusive na cirurgia cardíaca. Acredita-
mos que, da mesma forma que a técnica videoassis-
tida progrediu ao longo das últimas décadas, 
ocorrerá a evolução das técnicas cirúrgicas robóti-
cas na cirurgia torácica. 

A

B

Figura 2. Abordagem robótica (RVATS) do mediastino 
posterior. A: manuseio do equipamento pelo cirurgião; B: 
posicionamento do paciente e dos portais de acesso.
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Broncoscopia com ultrassom (EBUS)

A EBUS, também chamada de ultrassonografia en-
dobrônquica ou ecobroncoscopia, é um procedi-
mento minimamente invasivo útil à investigação 
diagnóstica de doenças torácicas, com repercussão 
no mediastino.20 A partir da introdução da EBUS 
na década de 1980, diversos estudos demonstra-
ram sua eficácia e segurança no diagnóstico e no 
estadiamento do câncer de pulmão e de doenças 
do mediastino,21 em especial na doença presente 
nas regiões paratraqueal e peribrônquica. 

A EBUS vem conquistando espaço em nosso 
meio, e, à medida que se adquire maior experiên-
cia, benefícios adicionais são alcançados, como a 
possibilidade de realização do procedimento em re-
gime ambulatorial, com alta hospitalar em poucas 
horas após o exame, e a maior confiança em não 
realizar procedimentos mais invasivos.

A EBUS permite, ainda, o diagnóstico diferen-
cial de lesões mediastinais ou pulmonares por meio 
de diferentes análises dos materiais coletados, além 
de ter baixos índices de complicações descritos.22 
Suas aplicações clínicas serão discutidas a seguir, 
conforme o tipo de aparelho utilizado.

Existem dois tipos de equipamentos de EBUS 
disponíveis para uso clínico: radial e setorial.

A EBUS radial foi o primeiro protótipo de ul-
trassom (US) para uso em vias aéreas, desenvolvi-
do no final da década de 1980 e disponível para uso 
clínico no início da década de 1990. O equipamen-
to é composto por um cateter flexível, que contém 
um probe de US na sua extremidade e gera imagem 
ultrassonográfica em 360° nas frequências de 12, 
20 e 30 MHz. O cateter é acoplado a um driver que 
permite o movimento giratório do probe e a uma 
processadora de imagem de US. Para a realização 
do exame, o cateter deve ser introduzido pelo ca-
nal de trabalho de um broncofibroscópio conven-
cional, sendo direcionado, por meio da broncosco-
pia, para a área de interesse a ser avaliada. 

As principais aplicações clínicas da EBUS ra-
dial são avaliação da profundidade de invasão tu-
moral na parede da via aérea e auxílio no diagnós-
tico do nódulo pulmonar periférico (Figura 3).

Para avaliar a profundidade de invasão tumoral 
na parede da via aérea, o probe é envolto por um 
balão preenchido por água destilada, o que permi-
te melhor contato com as paredes das vias aéreas. 
Esse mecanismo auxilia na indicação ou contrain-
dicação de terapias endoscópicas para determina-
dos tipos de lesões endobrônquicas (p.ex., tumores 
carcinoides). O dispositivo permite também a vi-

sualização de linfonodos ou massas hilares e me-
diastinais; porém, não permite a realização de pun-
ção aspirativa ou de biópsias.23

O diagnóstico do nódulo pulmonar com a técni-
ca de EBUS radial elevou o rendimento diagnóstico 
(70 a 80%) quando comparado à coleta por broncos-
copia convencional (20 a 70%). Adicionalmente, ape-
sar de a punção guiada por TC apresentar elevado 
rendimento diagnóstico para nódulo pulmonar, quan-
do comparados os dois métodos, os resultados mos-
traram boa acurácia diagnóstica para a EBUS radial. 
Sendo assim, tumores mais centrais têm maior indi-
cação para o uso da EBUS, enquanto aqueles próxi-
mos à superfície pleural apresentam maior indicação 
de punção guiada por TC ou remoção por videocirur-
gia.24 Por esse motivo, não é incomum, na prática, 
disponibilizar mais de um método durante o mesmo 
procedimento anestésico (Figura 4). 

A EBUS setorial, também conhecida como EBUS 
linear ou convex-probe endobronchial ultrasound 
(CP-EBUS), foi desenvolvida em 2002, com a fi-
nalidade de permitir a punção aspirativa ecoguia-
da de lesões que se encontram nas proximidades 
da traqueia e dos brônquios, mas não são visíveis 
no interior da via aérea. O equipamento é compos-
to por um videobroncoscópio que contém em sua 
extremidade um transdutor convexo de US, que 
gera imagem endoscópica oblíqua de 35° e frequên-
cia de US de 6, 7,5 e 10 MHz. Para otimizar a ima-
gem ecográfica, o probe de US é envolto por um ba-
lão de látex preenchido por água destilada. 

Com a EBUS setorial, é possível avaliar e puncio-
nar cadeias linfonodais ou massas mediastinais e hi-
lares que se encontram nas proximidades das vias aé-
reas centrais. As cadeias linfonodais mais facilmente 
abordadas por esse tipo de equipamento são: 2R, 2L, 
4R, 4L, 7, 10R, 10L, 11R e 11L25 (Figura 5).

Figura 3. Nódulo localizado pela EBUS radial.
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As principais indicações clínicas da EBUS setorial 
são: diagnóstico de lesões ou massas mediastinais ou 
hilares adjacentes às vias aéreas, estadiamento linfo-
nodal da neoplasia de pulmão e reestadiamento da 
neoplasia de pulmão pós-tratamento.

A EBUS tem se mostrado uma técnica com boa 
sensibilidade e especificidade para diagnóstico, es-
tadiamento e reestadiamento das neoplasias pul-
monares em diferentes estudos.24 

A EBUS-TBNA (endobronchial ultrasound – guid-
ed transbronchial needle aspiration) e o ultrassom 
endoscópico com aspiração por agulha fina (EUS-

-FNA) emergiram como alternativas eficazes para o 
estadiamento cirúrgico do câncer de pulmão, por 
causa do seu alto rendimento diagnóstico, acesso 
aos linfonodos – inclusive aos posteriores e inferio-
res, que não são acessíveis pela mediastinoscopia 

–, e também por causa da baixa morbidade e do mí-
nimo índice de complicações. Ambos podem ser 
realizados sob sedação em nível ambulatorial. 

Esses procedimentos são complementares e não 
competem entre si, pois permitem a avaliação e a ob-
tenção de amostras de linfonodos mediastinais, hila-
res e periesofágicos. O método combinado oferece 
sensibilidade de 93% e valor preditivo negativo (VPN) 
de 97%. O uso de apenas um ecobroncoscópio para 
ambas as abordagens, isto é, por via broncoscópica e 
por via esofágica, proporciona índices semelhantes, 
mas a diferença do comprimento do ecobroncoscó-
pio não permite avaliar a glândula suprarrenal esquer-
da e o fígado, acessíveis apenas com a EUS.

Essa associação de métodos é conhecida como 
combined ultrasound needle aspiration, quando usa-
das a EBUS e a EUS, e chamada de single ultra-
sound bronchoscope quando é usado apenas o eco-
broncoscópio para as duas abordagens. O uso de 
apenas um ecobroncoscópio consome menos tem-
po e possui igual eficácia e segurança para o esta-
diamento de câncer de pulmão na comparação com 
o uso de dois equipamentos, assim como oferece 
maior conforto e menor custo para o paciente.26

Preparo do material coletado para análise

Após a coleta dos materiais pela EBUS, radial ou se-
torial, o objetivo é aproveitar ao máximo o que está no 
interior da agulha, das pinças ou das escovas. Dessa 
forma, uma vez realizada a coleta, por exemplo, a pun-
ção aspirativa, o material é depositado em lâminas 
para avaliação imediata do citopatologista: esse méto-
do é conhecido como Rose (rapid on site evaluation). 
O método é importante para checar a representativi-
dade do material e a presença de células neoplásicas, 

Figura 5. A: linfonodo mediastinal localizado pela EBUS 
setorial. B: punção do linfonodo guiada pela EBUS setorial.

Figura 4. Realização de ecobroncoscopia (EBUS) em sala 
equipada com tomografia para punção guiada.

A

B
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inflamatórias, etc. Estudos demonstraram que a pre-
sença do citopatologista em sala aumenta o rendimen-
to diagnóstico. Parte do material aspirado é colocada 
também em formol para realização do emblocado ce-
lular (cell block).27 Nos casos de suspeita clínica de 
doença infecciosa (micobacterioses ou fungos), o con-
teúdo da agulha também é lavado com soro fisiológi-
co e enviado para realização de culturas específicas.

A EBUS pode ser realizada sob sedação venosa 
(com cateter nasal), anestesia geral com máscara la-
ríngea ou entubação orotraqueal, dependendo da ex-
periência do médico broncoscopista, das condições 
clínicas do paciente e das características locais do 
serviço hospitalar. É um procedimento realizado em 
ambiente hospitalar, mas, em regime ambulatorial, 
permitindo alta no mesmo dia do exame.

Conclusão
Neste artigo, foram discutidos os principais méto-
dos de abordagem do mediastino. É importante des-
tacar que todos têm papel no diagnóstico e no tra-
tamento das lesões do mediastino em situações 
específicas; sendo assim, devem ser considerados 
procedimentos complementares. A indicação de 
cada um desses métodos nas principais situações 
vivenciadas na prática diária está resumida de for-
ma prática na Tabela 2. 

Vale ressaltar que a tabela identifica o método 
mais comumente utilizado na prática clínica. Con-
tudo, a escolha final dependerá da avaliação indi-
vidualizada de cada paciente, da disponibilidade 
dos equipamentos necessários e da experiência do 
médico com cada um deles.

Tabela 2. Possíveis métodos de acesso para biópsia ou remoção de lesões.
Lesão/método EBUS EUS TC MDC VATS RVATS TCT

Tumores 

Mediastino anterior C C B C A A B

Mediastino médio B B B B A A B

Mediastino posterior C B B C A A B

Linfonodos 

Cadeias 2 a 4 A B C A C C C

Cadeia 5 C C C B A B B

Cadeia 7 A A B B B B C

Cadeias 8 e 9 C A B C B B B

Cadeias 10 e 11 A B C C B B B

A: melhor escolha; B: boa escolha; C: escolha a evitar; EBUS: broncoscopia com ultrassom; EUS: endoscopia com ultrassom; TC: punção guiada por tomografia 
computadorizada; MDC: mediastinoscopia; VATS: cirurgia videoassistida; RVATS: cirurgia videoassistida com robótica; TCT: toracotomia.
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Relato de caso  • Case report
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Cervicothoracic myxofibrosarcoma: case report
André Pires Cortez1, Walber de Oliveira Mendes2, Sérgio de Barros Lima1, Alexandre Marcelo Rodrigues Lima3,  
Miguel Mayer Vaz2, Cleto Dantas Nogueira4

1Médico Cirurgião de Cabeça e Pescoço do Serviço de Cirurgia de Cabeça e Pescoço da Santa Casa de Misericórdia de Fortaleza, Fortaleza, CE.
2Acadêmico de Medicina da Universidade Federal do Ceará (UFC), Liga de Cirurgia de Cabeça e Pescoço da UFC, Fortaleza, CE.
3Médico Cirurgião Torácico do Serviço de Cirurgia Torácica do Hospital Geral César Cals de Oliveira, Fortaleza, CE.
4Médico Patologista do Departamento de Patologia e Medicina Legal da UFC, Fortaleza, CE.

Resumo
Introdução: o mixofibrossarcoma (MFS) é um sarcoma de partes moles, mais comum em membros 
inferiores e raro na cabeça e no pescoço. A excisão completa com margens amplas é o tratamento 
preconizado. Objetivo: relatar um caso de MFS acometendo pescoço e tórax, tratado por cirurgia e 
radioterapia adjuvante. Relato de caso: paciente do sexo feminino, 48 anos de idade, apresentou-se 
com falta de ar, tosse e inchaço no pescoço, associados a dor em membro superior esquerdo, disfagia e 
odinofagia, com 7 meses de evolução, tendo sido feita traqueostomia após admissão no hospital. A 
biópsia incisional foi sugestiva de bócio coloide, e a paciente foi encaminhada para cirurgia com 
hipótese diagnóstica de bócio mergulhante. Foi feita excisão da lesão, que ocupava espaço retrofaríngeo 
e mediastino posterior, medindo aproximadamente 30 cm. A paciente recebeu alta após 7 dias. O laudo 
histopatológico demonstrou sarcoma pleomórfico de baixo grau e ressecção marginal, com diagnóstico 
imuno-histoquímico de MFS de baixo grau. Foi realizada radioterapia adjuvante, com evolução livre de 
doença após 14 meses. Conclusão: relata-se um caso de paciente com MFS cérvico-torácico, tratada 
com cirurgia e radioterapia adjuvante. Ressalta-se a importância do diagnóstico diferencial com bócio 
mergulhante e da realização de uma primeira ressecção com margens livres e amplas.

Palavras-chave: histiocitoma, sarcoma, câncer de cabeça e pescoço, cirurgia torácica.

Abstract
Introduction: myxofibrosarcoma is a connective tissue sarcoma more common in lower limbs, rarely 
presenting itself in head and neck. The complete excision with tumor-free surgical margins is the 
established curative treatment. Objective: to report a case of cervicothoracic myxofibrossarcoma, 
treated with surgery and adjuvant radiotherapy. Case report: a 48-year-old woman presented with 
breathlessness, coughing, swalled neck, pain in the left arm, dysphagia and odynophagia, with a 
7-month development. A tracheostomy was required on admission. The incisional biopsy was suggesti-
ve of colloid nodular goiter, and the patient was scheduled for surgery with a diagnostic hypothesis of 
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Introdução
Anteriormente chamado de histiocitoma fibroso ma-
ligno de variante mixoide, o mixofibrossarcoma 
(MFS), classificado em 2002 pela Organização Mun-
dial da Saúde (OMS) como uma entidade nosológi-
ca, é um sarcoma de partes moles de origem mesen-
quimal que geralmente acomete indivíduos idosos, 
com pico na sétima década de vida.1 Afeta geralmen-
te extremidades (77%), sendo encontrado frequen-
temente no tecido subcutâneo, por vezes com com-
prometimento da derme.2 Shulka e Deo3 realizaram 
um estudo retrospectivo com 300 pacientes com sar-
comas de partes moles, nos quais foi evidenciado 
que a localização em parede torácica e tronco (21%) 
correspondia ao sítio mais comum de acometimen-
to, após as extremidades (65%).

A sintomatologia depende substancialmente do 
local afetado e das estruturas adjacentes, e o trata-
mento mais aceito é a cirurgia com excisão com-
pleta do tumor com amplas margens, para aumen-
tar a sobrevida e promover controle local.4 Os MFS 
possuem recorrência local notória, apesar das abor-
dagens cirúrgicas com margens amplas e negativas 
ao histopatológico.5

Os MFS correspondem a menos de 1% dos tu-
mores de cabeça e pescoço. Além disso, menos de 
10% desses tumores acometem essa região,6 poden-
do ser considerada apresentação rara.7 Contudo, 
uma vez diagnosticado um sarcoma nessa região, o 
MFS é um dos mais comuns.8 

O objetivo deste trabalho é apresentar e discu-
tir o caso de uma paciente de 48 anos, acometida 
por um extenso e volumoso MFS em região cérvi-
co-torácica, sendo tratada com cirurgia e radiote-
rapia adjuvante.

Relato de caso
Paciente do sexo feminino, 48 anos, procurou o pre-
sente serviço com queixa de falta de ar, tosse e in-
chaço no pescoço. Em janeiro de 2012, notou au-
mento de volume cervical associado a tosse, dispneia, 
disfagia e odinofagia. Refere também dor em mem-
bro superior esquerdo associada à parestesia. Rela-
tou ter sido submetida à cirurgia de tireoidectomia 
parcial há 7 anos. Negou realização de outros pro-
cedimentos cirúrgicos ou perda de peso. Em decor-
rência de intensa dispneia, foi realizada traqueosto-
mia quando deu entrada no serviço.

Ao exame físico, foi notado grande abaulamen-
to em região cervical. À ausculta, foram detectados 
roncos bilaterais em bases pulmonares. Após inves-
tigação diagnóstica, que incluiu anamnese, exame 
físico, ultrassonografia e tomografia computadori-
zada (Figura 1), a paciente realizou biópsia incisio-
nal, que foi indicativa de bócio coloide. Dada a gran-
de extensão da lesão, a abordagem escolhida foi a 
cérvico-torácica, e a paciente foi submetida à ci-
rurgia para exérese da lesão. O sítio primário não 
pôde ser deduzido.

Durante o tempo cirúrgico cervical (Figura 2A), 
identificou-se volumosa lesão de aspecto fibroelás-
tico acometendo o espaço retrofaríngeo bilateral-
mente, em íntimo contato com o lobo direito da ti-
reoide. Iniciou-se a ressecção cervical da massa, e a 
biópsia incisional de congelação mostrou tratar-se 
de fibroadenoma (lesão mesenquimal a esclarecer). 
Não foram identificados os nervos laríngeos recor-
rentes, nem as glândulas paratireoides. Não foi fei-
to esvaziamento cervical. A lesão se estendia para 
o mediastino posterior e uma esternotomia media-
na foi realizada. 

substernal goiter. The tumour, which occupied the retropharyngeal space and posterior mediastinum, 
was excised, measuring approximately 30 cm, and the patient was discharged after 7 days. Histopatho-
logy showed a low grade pleomorphic sarcoma and marginal resection, whereas imunohistochemistry 
indicated a low grade myxofibrosarcoma. The patient received adjuvant radiotherapy, with no local or 
distant recurrence over a 14-month follow-up period. Conclusion: herein, we report a case of a 
patient presented with a cervicothoracic myxofibrosarcoma, treated with surgery and adjuvant radiothe-
rapy. We emphasize the importance of a differential diagnosis with substernal goiter, and of achieving 
wide negative surgical margins at the first resection.
 
Keywords: histiocytoma, sarcoma, head and neck cancer, thoracic surgery.
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Notou-se que a lesão possuía íntima relação com o 
esôfago torácico, que foi lesado para obter a ressec-
ção completa da massa. A lesão esofágica foi iden-
tificada e corrigida prontamente. A massa se insi-
nuava posteriormente ao tronco braquiocefálico e, 
após exclusão do pulmão direito, percebeu-se que 
se estendia para trás dele. A excisão foi completa, 

e a peça cirúrgica mediu aproximadamente 30 cm 
(Figura 2B), mas não foi possível dar margem de 
segurança por causa da localização e da dificulda-
de técnica da cirurgia.

A paciente evoluiu bem com sonda nasogástri-
ca e traqueostomia, tendo recebido alta hospitalar 
1 semana após o procedimento, sem maiores com-
plicações. O laudo histopatológico demonstrou sar-
coma pleomórfico de baixo grau (G1) (Figuras 3A 
e B), mixoide, sendo a ressecção marginal. Foi, en-
tão, solicitada imuno-histoquímica, que se mostrou 
positiva para CD68 (Figura 3C), proteína S-100, 
vimentina e Ki-67 (30%), e negativa para desmina, 
actina de músculo liso, calretinina, AE1-AE3 e 
CD34, consolidando o diagnóstico morfológico de 
MFS grau 1. A paciente fez radioterapia adjuvante 
do tipo convencional, perfazendo 30 sessões, tota-
lizando 6.000 cGy. Encontra-se atualmente está-
vel, sem evidência de recidiva após seguimento am-
bulatorial de 14 meses.

Figura 1. Tomografia de pescoço (A e B, com contraste) e 
tórax (C e D, sem contraste) evidenciando lesão de aspecto 
sólido com densidade heterogênea em mediastino posterior 
com extensão anterior, envolvendo vasos da base e espaço 
pleural posterior à direita. Extensão superior ao nível do osso 
hioide (A) e extensão inferior subcarinal (D).

A B

C D

A

B

Figura 2. Cirurgia. A: tempo cirúrgico cervical. B: aspecto 
da peça cirúrgica evidenciando grandes dimensões.

A

B

C

Figura 3. Sarcoma pleomórfico de baixo grau (G1), 
variante mixoide, evidenciado ao exame histopatológico 
corado em hematoxilina e eosina (HE), com aumento de 
100x (A) e de 400x (B). C: fotomicrografia de estudo 
imuno-histoquímico evidenciando positividade para anticorpo 
CD68 clone KP1, 400x de aumento.
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Discussão
Hoje, reconhecido como uma entidade nosológica 
distinta, o MFS foi outrora incluído no espectro de 
apresentações do histiocitoma fibroso maligno, clas-
sificado como variante mixoide.5 A equiparação do 
MFS a essas afecções de comportamento e prog-
nóstico distintos nublava suas características pró-
prias, e a OMS decidiu, em 2002, defini-lo como 
uma patologia separada.4

O MFS representa um dos sarcomas mais fre-
quentes em pacientes idosos, com pico na sétima 
década de vida, sendo, nessa faixa etária, o sarcoma 
de tecido conjuntivo mais comum.1,5 Relata-se na li-
teratura uma apresentação de 77% desses tumores 
nos membros, 12% no tronco, 8% em retroperitônio 
e mediastino, e somente 3% na cabeça, sendo a apre-
sentação no pescoço considerada rara.2,9 O acome-
timento preferencial de membros, especialmente 
dos inferiores, tem sido atribuído ao fato de essas lo-
calizações terem maior abundância de tecido conec-
tivo, sendo mais propensas ao aparecimento da neo-
plasia.2

O principal sintoma de sarcomas de partes mo-
les na região de cabeça e pescoço é o surgimento 
de uma massa indolor (80%).10 Outros sintomas de-
pendem substancialmente da localização da lesão 
e do comprometimento das estruturas adjacentes. 
No presente caso, a sintomatologia apresentada foi 
bem diversificada, sendo necessária traqueostomia, 
por causa dos sintomas compressivos.

De acordo com a localização, os MFS podem 
ser classificados em superficiais, quando origina-
dos da derme ou do tecido subcutâneo, ou profun-
dos, quando de origem fascial ou intramuscular, 
mais raros.1,5 Quando superficiais, têm tendência 
infiltrativa. Já os profundos, geralmente, formam 
massas nodulares que tendem a se alastrar ao lon-
go dos planos fasciais, dificultando a extirpação ci-
rúrgica.2,5 Essa morfologia e esse comportamento 
foram verificados no caso relatado, em que a mas-
sa, de aspecto nodular, estendia-se ao longo do es-
paço retrofaríngeo, acometendo o mediastino pos-
terior ao pulmão direito. Contudo, a origem exata 
da lesão não pôde ser definida.

As características clínicas e radiológicas do MFS 
são comuns a várias afecções malignas e permitem 
o estadiamento do tumor e o planejamento cirúrgi-
co. A investigação, radiográfica ou por ressonância 
magnética nuclear (RMN), deve ser feita preferen-
cialmente antes de quaisquer intervenções, como 
biópsias, para que os parâmetros originais da doen-
ça não sejam alterados, influindo negativamente na 

definição de conduta e prognóstico. Admite-se que 
a RNM seja um método superior à tomografia para 
análise de sarcomas de partes moles, mas recomen-
da-se o uso associado à tomografia em casos situa-
dos em cabeça e pescoço, por causa da complexi-
dade anatômica da região e para melhor avaliar o 
comprometimento ósseo.11 Já o aspecto microscó-
pico, especialmente em um MFS de baixo grau, 
pode sugerir uma lesão benigna, o que ocorreu no 
caso relatado, sendo classificada como fibroadeno-
ma ao exame de congelação. Outras neoplasias ma-
lignas mixoides de baixo grau, sejam ósseas, de par-
tes moles ou neurais, podem apresentar um qua-
dro clínico, patológico e radiológico similar, sendo 
a imuno-histoquímica uma ferramenta obrigatória 
para a definição diagnóstica.1

O MFS apresenta como característica típica uma 
vascularização com capilares curvilíneos, acompa-
nhada de características histológicas que variam se-
gundo o grau da lesão. As neoplasias de baixo grau 
exibem baixa celularidade e grande quantidade de 
matriz mixoide, com células fusiformes, arredonda-
das ou estelares, apresentando pleomorfismo bran-
do e figuras mitóticas ocasionais, e de núcleos hiper-
cromáticos e irregulares. As neoplasias de alto grau 
apresentam maior celularidade, pleomorfismo e mi-
toses mais proeminentes, apresentando também áreas 
de hemorragia e necrose. As lesões intermediárias 
têm maior hipercelularidade e frequência de mito-
ses do que as lesões de baixo grau, sem apresentar 
áreas de hemorragia ou necrose.2,7 

À luz da imuno-histoquímica, as células tumo-
rais são geralmente positivas para vimentina e CD34, 
e, algumas vezes, para Ki-67 e actina de músculo 
liso.7,12 O quadro imuno-histoquímico do tumor re-
latado foi utilizado para exclusão dos sarcomas mi-
xoides mais frequentes, sendo consistente com o 
diagnóstico de MFS de baixo grau.

A excisão cirúrgica completa do tumor, com mar-
gens de tecido sadio, é a opção terapêutica que se 
relaciona com menor recorrência local em diferen-
tes tipos de sarcomas.4 Quando levantadas na lite-
ratura, as tentativas de cura exclusivamente por radio 
e quimioterapia não obtiveram eficácia.7 Observados 
a baixa tendência de metástase linfonodal dos sar-
comas de partes moles, em cabeça e pescoço (3%), 
e o comportamento específico do MFS, substancial-
mente menos metastático que os sarcomas em ge-
ral, o esvaziamento das cadeias linfáticas só deve ser 
considerado quando houver linfonodos palpáveis.4,10 
No caso relatado, não foi evidenciado acometimen-
to linfonodal, clinicamente ou por exames de ima-
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gem, e o esvaziamento cervical não foi realizado. 
Além disso, não foi possível dar margem durante a 
ressecção na região de interface com o esôfago, le-
vantando a hipótese de que o epicentro possa estar 
localizado nessa região.

A classificação TNM de tumores malignos ob-
tida foi pT2bNXM0 G1, segundo a American Joint 
Committee on Cancer (AJCC) e a Union for Inter-
national Cancer Control (UICC),13 pois trata-se de 
um tumor maior do que 5 cm, profundo, sem me-
tástases linfonodais e a distância, bem diferencia-
do. Na combinação de estadiamento com grau his-
tológico, o tumor é classificado como estádio IB, 
pelo sistema TNM, ou estádio II, segundo o crité-
rio de estadiamento para sarcomas de partes moles 
do Memorial Sloan Kettering Cancer Center, que 
acrescenta o critério de profundidade de invasão e 
não considera as metástases linfonodais ou a dis-
tância.14 Ambos os sistemas de estadiamento com-
preendem estádios de I a IV.

A taxa de recorrência tumoral do MFS é uma 
característica marcante desse tipo histológico, com 
taxas que variam de 22 a 79%, no geral mais alta 
que o de outros sarcomas de tecido conjuntivo. Na 
recorrência, a doença apresenta-se com grau mais 
elevado em 42 a 50% dos pacientes. Este é um dado 
importante, considerando que o grau histológico da 
neoplasia é um fator geralmente associado a maior 
taxa de metástases, recorrência e sobrevida.4,5 A alta 
taxa de recorrência pode ser, em parte, por causa 
da característica da doença de se expandir ao lon-
go de planos fasciais, resultando em excisão sem 
margens adequadas, as quais devem ter pelo me-
nos 1 a 2 cm.4,5 Contudo, foi demonstrado que a 
recorrência pode ocorrer apesar de cirurgias com 
margens amplas e negativas.15 No caso relatado, a 
paciente encontra-se em seguimento ambulatorial 
por 14 meses, sem evidência de recorrência.

Três séries de casos de MFS relataram taxas de 
sobrevida livre de doença em 5 anos, variando en-
tre 30 e 82%.3 Relatam-se taxas de sobrevida glo-
bal em 5 e 10 anos de 65 e 52%, respectivamente. 
Em outro estudo, mostrou-se que pacientes com 
lesões de menor grau apresentam sobrevida em 5 
anos de 80%, enquanto os com lesões de alto grau 
apresentam taxa de menos de 50%.7 Os fatores pre-
ditivos de sobrevida com maior relevância parecem 
ser a idade do paciente, o tamanho do tumor, o grau 
histológico e a presença de metástases.4,5 Ao con-
siderar esses fatores, o grau histológico baixo, a ida-
de da paciente e a ausência de metástases detectá-
veis são fatores preditivos de maior sobrevida no 

caso relatado. No entanto, o tamanho do tumor e 
a ressecção marginal são fatores de pior prognósti-
co, sendo fundamental um atencioso acompanha-
mento.

A realização de radioterapia adjuvante, apesar 
de relacionada a melhor controle local para vários 
outros sarcomas, não tem eficácia demonstrada para 
o MFS, sendo necessários mais estudos nesse âm-
bito.4 É geralmente utilizada para tumores profun-
dos, mais indiferenciados, com maiores dimensões 
ou com margens comprometidas, todos fatores re-
lacionados a pior prognóstico.5 Decidiu-se, no caso 
relatado, encaminhar a paciente à radioterapia, por 
causa do tamanho do tumor, de sua localização pro-
funda e da impossibilidade de oferecer margens 
adequadas.

Conclusão
No presente trabalho, relata-se um caso de uma pa-
ciente com MFS cérvico-torácico, tratada com cirur-
gia excisional e radioterapia adjuvante. Ressalta-se a 
importância de uma primeira ressecção com margens 
livres e amplas quando possível. Assim, busca-se me-
lhor controle da doença e diminuição da possibilida-
de de recorrência tumoral local, que geralmente é 
acompanhada de progressão do grau histológico da le-
são e de aumento da taxa de metástase, todos fatores 
relacionados a pior prognóstico.
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Resumo
Justificativa e objetivos: a hérnia inguinal estrangulada é uma das emergências cirúrgicas mais 
comuns no mundo. O conteúdo do saco herniário limita-se à presença de omento ou de alças intesti-
nais de delgado. Entretanto, estruturas anatômicas menos comuns podem ser encontradas dentro do 
saco herniário, como neoplasia e diverticulite de sigmoide, raramente ocorrendo de forma sincrônica. 
Este estudo relata um caso de hérnia inguinal esquerda estrangulada, apresentando, dentro do saco 
herniário, neoplasia de sigmoide, simultaneamente à doença diverticular dos cólons com diverticulite. 
Relato de caso: E.N., 76 anos de idade, procurou o serviço de emergência com dor e abaulamento 
em região inguinal à esquerda há 1 dia, sendo diagnosticada hérnia inguinal estrangulada. Durante a 
inguinotomia, foi evidenciada presença de cólon sigmoide em saco herniário, apresentando lesão 
tumoral com isquemia e bloqueio por omento, além de doença diverticular com sinais de diverticulite. 
Optou-se por ressecção da lesão em sigmoide em bloco por laparotomia e correção da hérnia, pela 
técnica de Shouldice. O exame anatomopatológico evidenciou adenocarcinoma tubular moderadamen-
te diferenciado, estadiado como pT4;pN0;pMx e classificado, de acordo com Astler-Coller, como B-2 e 
Dukes B, sem invasão vascular ou linfática. Conclusão: hérnias contendo neoplasia são raras, e a 
associação de sintomas compatíveis com quadro de neoplasia e diverticulite deve ser questionada em 
casos de estrangulamento. Não existe ainda propedêutica ou tratamento adequado, sendo a suspeita 
clínica essencial para o diagnóstico preciso.
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Recebido: 20/10/2013
Aprovado: 22/10/2013

Estudo realizado no Departamento de Cirurgia Geral e Gastrocirurgia do Hospital do Ipiranga (HI-UGA-II), Serviço de Cirurgia Geral, São Paulo, SP.

Correspondência: João Kleber de Almeida Gentile – Av. Nazaré, 28, Ipiranga, São Paulo – SP, CEP 04262-000.
E-mail: joaokleberg@gmail.com
Conflitos de interesse: não existem



Gentile JKA et al.  

 REV SBC - 2015 - VOL. 17 - N. 55 - 28-31 29

Introdução
Estima-se que 75% de todas as hérnias ocorram na 
região inguinal, sendo a complicação mais grave o 
estrangulamento, que ocorre em cerca de 1 a 3% 
dos casos. O saco de uma hérnia inguinal contém 
mais frequentemente intestino e omento, e rara-
mente outras estruturas intra-abdominais. O cólon 
sigmoide é incomumente encontrado em uma hér-
nia inguinal, principalmente contendo neoplasia e 
diverticulite de forma simultânea.1,2

Relata-se um caso de hérnia inguinal esquerda 
estrangulada com cólon sigmoide no saco herniá-
rio, apresentando neoplasia e doença diverticular 
com diverticulite sincronicamente.

Relato de caso
Paciente do sexo masculino, 76 anos de idade, ad-
mitido no departamento de emergência do serviço 
de cirurgia geral com quadro de dor e abaulamen-
to em região inguinal à esquerda há 1 dia. Negava 
outros sintomas ou doenças prévias. Ao exame, apre-
sentava apenas abaulamento na região inguinal à 
esquerda não redutível.

Exames laboratoriais iniciais mostravam hemoglo-
bina: 13,5 mg/dL, plaquetas: 225.000/mm3, leucóci-
tos: 22.170/mm3, com 2% de bastões, e proteína C 

reativa: 21,7 mg/dL. Foram solicitadas radiografia 
simples de abdome, que não apresentava alterações, 
e tomografia computadorizada de abdome e pelve, 
que evidenciava volumosa hérnia inguinoscrotal en-
carcerada à esquerda (Figura 1).

O paciente foi submetido à cirurgia com aborda-
gem da hérnia por incisão oblíqua esquerda com 
abertura do saco herniário e visualização de porção 
média do cólon sigmoide, que apresentava tumora-
ção e isquemia na alça com bloqueio por omento. 
Optou-se por laparotomia exploradora para aborda-
gem da tumoração, onde foi realizada sigmoidecto-
mia em bloco com margem de segurança e confec-
ção de fístula mucosa e colostomia, sendo todo 
material enviado para o exame anatomopatológico.

Macroscopicamente, a tumoração apresentava-se 
como lesão anelar ulceroinfiltrativa com 3 × 2,5 cm 
em porção média do sigmoide, com várias formações 
saculares, medindo até 1,8 cm de diâmetro, recober-
tas por fibrina.

Foi realizada inguinotomia pela técnica de Shoul-
dice, com fechamento do saco herniário e reforço 
da parede posterior do canal inguinal, com aproxi-
mação do tendão conjunto no ligamento inguinal.
O resultado do exame anatomopatológico de cólon 
sigmoide evidenciou adenocarcinoma de padrão tu-
bular, moderadamente diferenciado, grau histoló-

Abstract
Background and objectives: strangulated inguinal hernia is one of the most common surgical 
emergencies in the world. Normally, the content of the hernia sac is limited to the presence of omen-
tum or loops of the small bowel. However, in some cases, less common anatomical structures can be 
found within the hernia sac as neoplasm and sigmoid diverticulitis, rarely occurring simultaneously. 
The case reports a left inguinal hernia strangulated, presenting, within the hernia sac, sigmoid neo-
plasm, along with colonic diverticular disease with diverticulitis. Case report: E.N., 76 years-old, 
sought emergency room with pain and bulging in the left inguinal region for 1 day. Strangulated ingui-
nal hernia was diagnosed. During the inguinotomy, it was evidenced the presence of sigmoid colon in 
hernia sac, presenting tumoral lesion with ischemia and block by omentum, besides diverticular 
disease with signs of diverticulitis. It was opted for block resection of sigmoid lesion by laparotomy and 
hernia correction by Shouldice technique. Anatomopathologic examination showed moderately diffe-
rentiated tubular adenocarcinoma staged as PT4; PN0; PMX and classified, according to Coller Astler, 
as B-2 and Dukes B, without vascular or lymphatic invasion. Conclusion: hernias containing cancer 
are rare, and the association with symptoms consistent with the framework of cancer and diverticulitis 
should be questioned in cases of strangulation. There is still no appropriate treatment, and the clinical 
suspicion is essential for the accurate diagnosis.

Keywords: sigmoid neoplasms, inguinal hernia, diverticulitis.
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gico II com desmoplasia discreta, ulcerado, infil-
trando a parede até o tecido adiposo adjacente não 
perfurado. Também no exame anatomopatológico, 
foi visualizada presença de doença diverticular dos 
cólons e diverticulite com sinais de perfuração.

O estadiamento histopatológico evidenciou um 
tumor pT4;pN0;pMx, classificado de acordo com 
critérios de Astler-Coller como B-2 e Dukes B. Não 
foi visualizada invasão vascular ou linfática na peça 
anatômica com margens cirúrgicas livres.

O paciente evoluiu sem intercorrências duran-
te a internação, recebendo alta no 12º dia, e foi en-
caminhado ao serviço de gastrocirurgia e oncologia 
do hospital.

Discussão
As hérnias inguinais são relativamente comuns em 
idosos, com uma prevalência estimada em torno de 

6%, sendo que em aproximadamente 10% desses 
casos ocorre encarceramento da hérnia inguinal, o 
qual, por sua vez, pode levar a obstrução, estrangu-
lamento e infarto intestinal.

O conteúdo do saco das hérnias inguinais, na 
maioria dos casos, compreende intestino delgado e 
omento, mas bexiga, tuba uterina com ovário, diver-
tículo de Meckel, apêndice e divertículo do cólon 
inflamado também foram relatados. De acordo com 
a literatura, em menos de 0,5% dos casos o saco her-
niário contém malignidades, geralmente de sigmoi-
de, ceco e outras partes do cólon.3-5

No caso relatado, o paciente apresentava uma 
hérnia inguinal à esquerda, contendo no saco her-
niário um tumor de sigmoide (adenocarcinoma tu-
bular moderadamente diferenciado) acompanhado 
de doença diverticular, com diverticulite ocorren-
do de forma sincrônica na mesma peça anatômica.

Optou-se pelo tratamento cirúrgico, no qual foi 
realizada inicialmente inguinotomia esquerda oblí-
qua com identificação intraoperatória da porção mé-
dia do cólon sigmoide no saco herniário, apresentan-
do tumoração isquêmica com bloqueio por omento. 
Foi adotada laparotomia para exploração da lesão em 
sigmoide, na qual foi realizada sigmoidectomia, con-
fecção de fístula mucosa e colostomia.

Em decorrência das considerações anatômicas, 
a presença de cólon sigmoide com neoplasia no con-
teúdo do saco herniário é extremamente rara, sendo 
o primeiro caso descrito por Gerhardt na Alemanha, 
em 1938. De acordo com a literatura, até o presen-
te estudo são descritos apenas 36 casos de neopla-
sia de sigmoide em conteúdo de saco herniário. En-
tretanto, este relato descreve o caso de neoplasia de 
sigmoide e doença diverticular, com diverticulite 
ocorrendo sincronicamente no saco herniário.6,7

Todos os casos registrados até o momento foram 
apenas em homens, provavelmente por causa de 
sua maior incidência no sexo masculino, com ida-
des variando entre 44 e 95 anos (média de 72,5 
anos), sendo o lado esquerdo o mais frequentemen-
te acometido, com 29 casos (93,1%).2,8,9

Ainda não se tem conhecimento suficiente para 
estabelecer um padrão no diagnóstico ou no trata-
mento efetivo para essa condição; porém, a maioria 
dos autores defende a abordagem inguinal ampliada 
por meio de incisão oblíqua (Rutherford-Morison) 
como suficiente para ressecção curativa da neopla-
sia, em casos em que não existe perfuração ou abs-
cesso em pacientes com alto risco cirúrgico. Nos pa-
cientes com baixo risco, a opção de tratamento por 
meio de incisão laparotômica mostrou-se mais efi-

A

B

Figura 1. Tomografia computadorizada de abdome e pelve 
em cortes axiais com contraste endovenoso e via oral, 
evidenciando volumosa hérnia inguinoscrotal encarcerada à 
esquerda.
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caz por permitir a ampla abordagem do tumor e pos-
terior correção da hérnia.10,11

Conclusão
Relatou-se um caso raro de hérnia inguinal estran-
gulada, contendo no saco herniário neoplasia de sig-
moide com doença diverticular dos cólons, com di-
verticulite ocorrendo de forma sincrônica na mesma 
peça anatômica cirúrgica. Hérnias contendo neopla-
sia são raras, e a associação de sintomas compatíveis 
com quadro de neoplasia e diverticulite deve ser 
questionada em casos de estrangulamento. Não exis-
te ainda propedêutica ou tratamento adequado para 
o quadro apresentado, sendo a suspeita clínica es-
sencial para o diagnóstico preciso.
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Resumo
A infecção causada pelo fungo Paracoccidioides brasiliensis afeta predominantemente adultos homens, 
em especial trabalhadores rurais. As manifestações clínicas caracterizam-se por lesões polimórficas que 
podem acometer qualquer órgão, sendo o pulmão, as mucosas e a pele os sítios mais frequentes. O 
trato geniturinário é o local mais raro de acometimento. Descreve-se neste artigo um caso de paracoc-
cidioidomicose de glande e prepúcio peniano. Ao considerar a semelhança entre os achados clínicos da 
infecção por esse fungo e os de neoplasias penianas, conclui-se que paracoccidioidomicose deve ser 
lembrada como diagnóstico diferencial em patologias que envolvam a genitália externa masculina.

Palavras-chave: paracoccidioidomicose, Paracoccidioides brasiliensis, genitália externa masculina.

Abstract
Infection caused by Paracoccidioides brasiliensis affects predominantly adult men, especially rural 
workers. Clinical manifestations are characterized by polymorphic lesions that can affect any organ, 
being the lung, mucous membranes and skin the most common sites. The genitourinary tract is the 
rarest site of involvement. The authors describe in this article a case of paracoccidioidomycosis of the 
glans penis and foreskin. Considering the similarity between the clinical findings seen with this fungal 
infection and the findings of penile cancer, we conclude that paracoccidioidomycosis should be re-
membered as a differential diagnosis in conditions involving the male external genitalia.

Keywords: paracoccidioidomycosis, Paracoccidioides brasiliensis, male external genitalia.
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Introdução
A paracoccidioidomicose (PCM) é uma micose gra-
nulomatosa sistêmica, causada pelo fungo termo-
dimórfico Paracoccidioides brasiliensis. É endêmica 
da América do Sul e Central e, no Brasil, é mais 
prevalente nas regiões Sul, Sudeste e Centro-oes-
te.1 Enquanto as formas aguda e subaguda acome-
tem, em geral, jovens, a forma crônica da PCM é 
responsável por mais de 80% dos casos2,3 e afeta 
predominantemente adultos homens, entre 29 e 60 
anos de idade,4 em especial trabalhadores rurais.1 
A transmissão ocorre pela inalação do fungo em 
suspensão, e as manifestações clínicas caracteri-
zam-se por lesões polimórficas que podem afetar 
qualquer órgão, sendo o pulmão, as mucosas e a 
pele os sítios mais frequentes.3,5 O trato genituri-
nário é o local mais raro de acometimento4 e, ape-
sar de já terem sido descritos casos de PCM de tes-
tículo, próstata e epidídimo,2 o primeiro relato de 
PCM peniana é de 19666 e, desde então, raros ca-
sos semelhantes foram identificados.

Relato de caso
J.B.O., paciente do sexo masculino, 72 anos de ida-
de, morador da zona rural de Pinhalão (norte do Pa-
raná), foi encaminhado para o Hospital Erasto 
Gaertner com histórico de surgimento de lesões no 
pênis há 3 meses. Negou dor, prurido, sintomas do 
trato urinário ou febre. O paciente relatou perda de 
peso de 4 kg nos últimos 3 meses. Estava em tra-
tamento para hipertensão arterial (anlodipina), dia-
betes (insulina) e insuficiência renal, realizando he-
modiálise três vezes por semana há 3 anos. Também 
relatou dois episódios anteriores de leishmaniose 
(um há 3 anos e outro há 3 meses) e sífilis primá-
ria (5 anos atrás). O paciente não apresentava his-
tórico familiar ou outros fatores de risco para cân-
cer, como tabagismo ou alcoolismo.

Ao exame físico, apresentava bom estado geral, 
com Karnofsky Performance Status de 90, e sinais 
vitais normais. Exames cardiovasculares e respirató-
rios sem anormalidades. Ao exame urogenital, verifi-
cou-se lesão ulcerada com base endurecida de 2 cm 
de diâmetro na glande peniana, com drenagem de se-
creção seropurulenta (Figura 1). Os exames de tes-
tículos e próstata eram normais e não foi identifica-
da linfonodomegalia inguinal, apenas presença de 
hérnia inguinal à direita.

Exames laboratoriais – hemograma, coagulogra-
ma, dosagem de sódio, potássio, cálcio, fósforo e 
glicose – não apresentaram alterações. O paciente 
apresentou função renal prejudicada, com valores 

de 6,50 mg/dL de creatinina, 65,9 mg/dL de ureia 
séricos e taxa de filtração glomerular de 4,22 mL/
min (estimado pela fórmula de Cockcroft-Gault). 

Foram realizadas tomografias de tórax e abdo-
me, as quais não apresentaram anormalidades, ex-
ceto presença de hérnia inguinal bilateral, maior à 
direita. 

A biópsia da lesão peniana foi enviada para estu-
do anatomopatológico e identificou estruturas mor-
fologicamente sugestivas de PCM à coloração espe-
cial de PAS (periodic acid-Schiff) com digestão. A 
pesquisa de BAAR (bacilo álcool-ácido resistente) 
pela coloração de Ziehl-Neelsen resultou negativa.

O paciente foi encaminhado para realização de 
tratamento com infectologista; porém, perdeu o se-
guimento antes que o tratamento com antibiótico 
fosse instituído. 

Discussão
Neste artigo, relatou-se um caso raro de acometi-
mento da genitália externa pelo fungo Paracocci-
dioides brasiliensis.

Em geral, a PCM é adquirida nas duas primei-
ras décadas de vida, com pico de incidência entre 
10 e 20 anos de idade. No entanto, costuma-se ver 
a evolução para a forma crônica (80 a 90% dos ca-
sos)4 somente entre 30 e 50 anos, após reativação 
de foco endógeno latente.7 A evolução depende de 
fatores como a virulência do fungo, a quantidade 
de conídeos inalados (esporos) e a integridade do 
hospedeiro, sendo a imunossupressão um fator de 
risco importante para o desenvolvimento sistêmico 

Figura 1. Paracoccidioidomicose da glande peniana. Lesão 
endurecida de 2 cm de diâmetro, com centro ulcerado e raros 
pontos de hemorragia. Observa-se também drenagem de 
secreção seropurulenta.
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da PCM.3 Na maioria dos casos, a PCM crônica 
atinge homens (proporção de 1:27,3),8 adultos, es-
pecialmente trabalhadores rurais, por estarem em 
contato direto com o fungo em suspensão.4 Apesar 
de a via primária de infecção ser a pulmonar, a PCM 
é mais frequentemente diagnosticada por suas ma-
nifestações orais.1 

A literatura considera o trato geniturinário o local 
menos frequente de infecção, sendo responsável por 
cerca de 2% dos casos de PCM crônica. Até o ano 
2000, somente 29 casos de infecção do trato genitu-
rinário haviam sido relatados. Escroto, epidídimo, tes-
tículo e próstata são os sítios mais acometidos, sendo 
a genitália externa o mais raro.2 Embora acredite-se 
que infecção genital por PCM seja de fato incomum, 
estudos referem existir falta de relatos por subnotifi-
cações e erros de nomenclatura.4,5

As lesões penianas por PCM geralmente asse-
melham-se às cutâneo-mucosas de outros sítios.5 
Apresentam-se como ulcerações ou lesões vegetan-
tes,5 com bordos infiltrados e drenagem de secre-
ção seropurulenta.4 A lesão identificada neste es-
tudo vai de encontro à clínica já descrita. Apesar 
de a PCM peniana ser, em geral, assintomática, é 
importante atentar para casos que acometam o mea-
to uretral, sob pena de a PCM manifestar-se com 
obstrução do trajeto urinário.4

Em 2012, Marques et al.5 descreveram crono-
logicamente a história da PCM do trato genituri-
nário. Em seu estudo, rastrearam mais de 40 anos 
de consultas ambulatoriais para relatar 6 casos de 
PCM da genitália externa (somente 1 feminino), o 
que correspondeu a 1,2% de todas as consultas mé-
dicas realizadas nesse período, em um serviço de 
dermatologia. O aspecto clínico das lesões incluiu 
tanto ulcerações quanto lesões vegetantes. Todos 
os casos tinham acometimento de outro órgão, na 
maior parte o pulmão. Em somente um caso, a ra-
zão da consulta médica devia-se primariamente à 
lesão peniana, e esse caso foi mais bem investiga-
do pela suspeita clínica inicial de carcinoma espi-
nocelular. Vale ressaltar que, embora nesse caso os 
exames clínico e de imagem de outros órgãos não 
tenham mostrado alterações, 75% dos casos de in-
fecção por PCM apresentam mais de um órgão afe-
tado, geralmente o pulmão.2,4,5

Sabe-se que a infecção do trato genital feminino 
pelo PCM é extremamente rara.9 Alguns autores con-
sideram que é também subnotificada, pela ausência 
de exame genital rotineiro em consultas médicas.5 
Estudos experimentais apontam para uma proteção 
hormonal estrogênica feminina ao fungo durante a 

vida reprodutiva.8 Dessa forma, somente no período 
pré-puberal e após a menopausa as mulheres esta-
riam tão sujeitas à infecção quanto os homens.3,10 
Apesar da raridade, em 1986 houve um relato de 
PCM de ovário direito, com peritonite granuloma-
tosa.9 A suspeita inicial, à semelhança deste relato, 
era de câncer, corroborada pela queixa de perda pon-
deral excessiva da paciente. Somente se pôde obter 
o diagnóstico final da PCM após a avaliação histo-
lógica da peça cirúrgica pós-ooforectomia. 

Os sintomas apresentados por pacientes com 
PCM assemelham-se aos de doenças crônicas, in-
cluindo anorexia, fraqueza muscular e perda de 
peso.11 Assim como neste relato de caso, outros 
autores já descreveram a perda de peso como quei-
xa importante de pacientes acometidos pela PCM 
do trato geniturinário.2 Portanto, é consenso que 
o diagnóstico diferencial da PCM peniana deve 
incluir o câncer espinocelular de pênis, dados a 
agressividade da lesão e o tempo de evolução da 
doença.3,5 Além disso, deve-se considerar a possi-
bilidade de doenças sexualmente transmissíveis, 
principalmente a sífilis.4,5 Neste caso em especial, 
o paciente também apresentou histórico de infec-
ção sifilítica, o que reforçou a necessidade de uma 
investigação pormenorizada.

Sabe-se que o tratamento da PCM deve ser ins-
tituído com associação de sulfametoxazol e trimetro-
pina ou itraconazol, sendo a anfotericina B reserva-
da para casos graves, todos com bons resultados 
terapêuticos.12 Neste estudo, por causa da insufi-
ciência renal apresentada pelo paciente, seria indi-
cado o tratamento prioritariamente com itraconazol. 
Os derivados sulfamídicos devem ser evitados, as-
sim como anfotericina B, pela nefrotoxicidade.3

Conclusão
Ao se considerar a semelhança entre os achados clí-
nicos da PCM e aqueles que caracterizam neopla-
sias penianas, conclui-se que a PCM deve ser lem-
brada como diagnóstico diferencial na investigação 
de lesões endurecidas e ulceradas da genitália exter-
na masculina.
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Resumo
O câncer gástrico difuso hereditário (CGDH) responde por 1 a 3% dos cânceres gástricos. Essa síndro-
me se deve a uma mutação herdada do gene CDH1 no cromossomo 16q22.1. O gene CDH1 codifica a 
proteína E-caderina, que atua na manutenção da adesão intercelular, resultando em potencial menor 
de metástase e invasividade. O diagnóstico precoce da CGDH é muito importante, pois os pacientes 
portadores da mutação do CDH1 apresentam células invasivas, pouco diferenciadas e em anel de 
sinete. O principal tratamento é a cirurgia radical, e a laparoscopia surge como técnica alternativa, com 
menos comorbidades e resultados oncológicos semelhantes aos da abordagem convencional. Este artigo 
descreve um caso raro de CGDH com mutação do CDH1. O diagnóstico precoce torna possível a 
abordagem de cirurgia laparoscópica.

Palavras-chave: câncer gástrico, CDH1, gastrectomia laparoscópica.

Abstract
The hereditary diffuse gastric cancer (CGDH) accounts for 1 to 3% of gastric cancers. This syndrome 
is due to an inherited mutation of CDH1 gene, on chromosome 16q22.1. CDH1 gene codifies an 
E-cadherin protein that acts to keep the intercellular adhesion, resulting in lower potential for metasta-
ses and invasiveness. The early CGDH diagnosis is very important, because patients harboring CDH1 
mutation have shown invasive, poorly differentiated and signet-ring cells. The main treatment is the 
radical surgery, and laparoscopy emerge as an alternative technique with lower comorbidity and similar 
oncology results to conventional approach. The present article objectives to describe a rare case of 
CGDH and CDH1 mutation. An early diagnosis makes it possible to offer the laparoscopy surgical 
approach.
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Introdução
O câncer gástrico configura entre as cinco neopla-
sias mais prevalentes no Brasil. Para o ano de 2014, 
segundo dados do Instituto Nacional do Câncer 
(Inca), foram esperados 20.390 casos novos com 
13.328 mortes pela doença.1

Quanto à etiologia, alguns fatores são bem es-
tabelecidos, como: maus hábitos alimentares (con-
sumo exagerado de sal, nitrosaminas, certas toxinas), 
infecção por H. pylori, condições pré-cancerosas 
(gastrite crônica, anemia perniciosa, metaplasia in-
testinal), histórico familiar, tabagismo e submissão 
à gastrectomia prévia.2

Apesar da identificação de fatores de risco para a 
ocorrência da neoplasia, aproximadamente 80% dos 
casos são esporádicos e não associados a fatores de ris-
co. Menos frequentes ainda são os casos hereditários 
e associados à mutação do gene CDH1, determinan-
do a ocorrência da síndrome do câncer gástrico difu-
so hereditário (CGDH). O CGDH corresponde a até 
3% dos casos de neoplasias gástricas diagnosticadas.3,4

Pacientes portadores da mutação do gene CDH1 
têm apresentado neoplasias gástricas com prognós-
tico mais adverso, como presença de células em 
anel de sinete, tumores pouco diferenciados e pa-
drão histológico difuso, tornando também impor-
tante a identificação de famílias portadoras de al-
terações cromossômicas do gene e determinantes 
do CGDH, para permitir o diagnóstico mais preco-
ce e o tratamento preventivo.3,4

Quanto ao tratamento cirúrgico do câncer gás-
trico, hereditário ou não, a laparoscopia tem de-
monstrado resultados oncológicos semelhantes à 
abordagem convencional, além de proporcionar me-
nor morbidade, com os pacientes retornando mais 
precocemente às suas atividades laborais.5

Objetivo
Relatar o caso de um paciente jovem portador do 
CGDH, diagnosticado clínica e geneticamente, cujo 
tratamento se baseou na gastrectomia radical video-
laparoscópica.

Relato de caso
T.R.S., paciente do sexo masculino, 33 anos de ida-
de, foi admitido em julho de 2012 no serviço de Ci-
rurgia Geral do Hospital da Polícia Militar do Pa-
raná, assintomático e sem comorbidades, mas com 
história familiar positiva para câncer gástrico – re-
feriu ter dois parentes de primeiro grau que apre-
sentaram diagnóstico de neoplasia gástrica, um de-
les com idade inferior a 50 anos ao diagnóstico 

(Figura 1A). Após a realização de endoscopia (Fi-
gura 1B), foi identificada lesão ulcerada em corpo 
gástrico com exame anatomopatológico positivo para 
adenocarcinoma e padrão histológico de células em 
anel de sinete (Figura 1C).

Os exames de estadiamento não demonstraram 
doença avançada localmente ou metastática. O pa-
ciente foi submetido à gastrectomia radical laparos-
cópica, com derivação em Y de Roux, e linfadenecto-
mia a D2. O anatomopatológico da peça cirúrgica 
demonstrou presença de adenocarcinoma pouco di-
ferenciado, padrão difuso, com células em anel de si-
nete, margens cirúrgicas livres e nenhum linfonodo 
comprometido histologicamente em 29 dissecados.

Após o tratamento cirúrgico, havia critérios para 
o diagnóstico do CGDH, segundo guidelines do In-
ternational Gastric Cancer Linkage Consortium 
(IGCLC), sendo realizada a pesquisa de mutação 
do gene CDH1.

O gene CDH1 foi analisado por técnica de rea-
ção em cadeia da polimerase (PCR), com posterior 
sequenciamento bidirecional de todos os éxons co-
dificantes e das junções íntron-éxons do gene CDH1. 
No presente caso, foi identificada uma deleção, em 
heterozigose, de dois pares de bases nos nucleotí-
deos 1763-1764, resultando em uma mutação frame-
shift, no códon 588 (c.1763-176delTG; pVal-
588Glufs*2) no gene CDH1.

Discussão
O câncer gástrico é a quarta neoplasia mais inciden-
te no mundo e a segunda em mortalidade.4 A forma 
esporádica corresponde a mais de 90% dos casos 
diagnosticados, sendo a CGDH uma forma rara de 
apresentação e presente em 1 a 3% dos casos.3

A CGDH acomete indivíduos da mesma famí-
lia e com idade jovem ao diagnóstico. É definida 
pela presença de mutações germinativas do gene 
CDH1, adquiridas por transmissão autossômica do-
minante, alcançado índices de penetrância de até 
80% para ambos os sexos.3,4,5

O gene CDH1 está localizado no cromossomo 
16p22.1. É composto por 16 éxons que codificam 
uma proteína transmembrana, denominada E-ca-
derina. Essa proteína mantém as células unidas me-
diante domínios intra e extracelulares, que se co-
municam com as células vizinhas por meio de outras 
proteínas, chamadas catetinas.5

As alterações genéticas detectadas no gene 
CDH1 são: mutações, mutações frameshift e dele-
ções. As mutações estão mais relacionadas à ocor-
rência de CGDH, sendo o códon 1003, localizado 
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no éxon 7, o sítio mais frequente das mutações. No 
presente estudo, foi detectada uma mutação frame-
shift no códon 588, sendo a primeira desse tipo des-
crita na literatura mundial. O real impacto dessa 
mutação no fenótipo é desconhecido.4,6

Os critérios de diagnóstico clínico são estabele-
cidos pela IGCLC, que define como a presença de 
dois ou mais casos de câncer gástrico difuso em pa-
rentes de primeiro ou segundo grau, com um deles 
diagnosticado antes dos 50 anos, ou três ou mais 
casos documentados de câncer gástrico difuso diag-
nosticados em parentes de primeiro ou segundo 
grau, independentemente da idade.3,4

Uma vez estabelecido o diagnóstico clínico e ge-
nético da síndrome, torna-se importante estender 
a pesquisa para os familiares diretos e, nas pacien-
tes do sexo feminino, rastreá-las quanto à possibi-
lidade de desenvolverem o carcinoma lobular de 
mama. Outras afecções podem estar presentes ao 
diagnóstico, como: câncer colorretal não polipoide, 

síndrome de Li-Fraumeni, polipose adenomatosa 
familiar, síndrome de Peutz-Jeghers e síndrome de 
Cowden.7

O prognóstico dos pacientes portadores de 
CGDH é dependente do diagnóstico precoce e da 
indicação de gastrectomia total, ainda na ausência 
de doença invasiva ao diagnóstico.3,4,8

A gastrectomia total é a forma mais eficiente de 
eliminar o risco de desenvolver câncer gástrico, in-
cluindo, como limite cirúrgico proximal, a ressec-
ção total do estômago, conjuntamente ao esôfago 
distal, e, assim, eliminando qualquer risco de per-
manência de tecido da mucosa residual da cárdia.3,8

A vigilância endoscópica é uma conduta de risco 
aos pacientes, considerando-se os elevados índices 
de penetrância do gene, bem como a tendência à 
multifocalidade das células neoplásicas e, por vezes, 
em estágios mais iniciais, à apresentação morfológi-
ca neoplásica abaixo da mucosa. O padrão histoló-
gico difuso também acarreta pior prognóstico, por 
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Figura 1. A: heredograma demonstrando três casos de câncer gástrico em três gerações da mesma família. B: videoendoscopia 
demonstrando lesão ulcerada gástrica. C: adenocarcinoma gástrico à hematoxilina-eosina.
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causa da maior frequência de linfonodos histologi-
camente positivos e implantes peritoneais.3,6,8

Somente em pacientes que se recusam ao trata-
mento cirúrgico, indica-se o seguimento com endos-
copias digestivas seriadas, acrescentadas de cromos-
copia e imuno-histoquímica nas biópsias, visando, 
respectivamente, à maior detecção do câncer gástri-
co precoce e de células em anel de sinete.6

Norton et al.9 demonstraram a ocorrência preco-
ce de neoplasia gástrica associada à síndrome, após 
indicar precocemente a gastrectomia radical em 6 
pacientes. Em todos os espécimes cirúrgicos, havia 
adenocarcinoma multifocal, invasor e com padrão 
histológico de anel de sinete nas mucosas analisadas.

Apesar dos riscos do procedimento cirúrgico, como 
fístulas, infecções, deiscências e complicações anes-
tésicas, podendo atingir até 22% de morbidade e 4% 
de mortalidade, os benefícios da cirurgia precoce são 
superiores aos promovidos pela vigilância endoscó-
pica seriada ou pelo diagnóstico da neoplasia em pa-
cientes sintomáticos. A laparoscopia torna-se a prin-
cipal via de abordagem cirúrgica, uma vez que a 
CGDH predomina em pacientes jovens, e a identi-
ficação precoce da síndrome permite a oferta de ci-
rurgia profilática na ausência de doença avançada, 
com recuperação cirúrgica mais rápida e retorno mais 
precoce às atividades diárias.3,10

Conclusão
Em pacientes com idade jovem e portadores de neo-
plasias gástricas pouco diferenciadas, padrão difuso 
e presença de células em anel de sinete, é importan-
te a obtenção completa da história familiar para de-
fini-los como portadores de CGDH. A identificação 
da mutação permite estender a pesquisa aos fami-
liares diretos, adotar medidas de prevenção e segui-
mento mais rigorosos e também diagnosticar preco-
cemente o câncer gástrico, resultando em maiores 
taxas de sobrevida, além da possibilidade de ofertar 
a técnica laparoscópica como modalidade principal 
de tratamento.

No presente caso, foi identificada uma mutação 
rara do gene CDH1, ainda não descrita na literatu-
ra, que resulta no término prematuro da proteína 
CDH1 e muda sua estrutura, culminando em uma 
alteração provavelmente deletéria. O diagnóstico 

em estágio inicial permitiu oferecer ao paciente a 
gastrectomia radical laparoscópica, decorrendo em 
menor morbidade e retorno mais precoce às ativi-
dades laborais.
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Relato de caso • Case report

Tricoleucemia infantil: um relato de caso em um hospital filantrópico 
de Salvador, Bahia

Children’s hairy-cell leukemia: a case report at philanthropic hospital in 
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Resumo
Justificativa: a tricoleucemia é uma doença rara, caracteriza-se pela presença de uma neoplasia de 
células B maduras, possui imunofenótipo característico e é resistente à terapia convencional. O fármaco 
com melhor resposta ao tratamento é a cladribina, que atua na síntese do DNA. O quadro clínico inclui 
esplenomegalia, pancitopenia e linfocitose. Objetivos: descrever caso raro de tricoleucemia variante em 
paciente adolescente, incluindo evolução e resposta terapêutica à doença, avaliação do tratamento com a 
cladribina e possíveis reações. Método: relato de caso apresentado por meio de dados descritivos obtidos 
do prontuário de um paciente e de artigos científicos que abordam a patologia. Conclusão: ainda não é 
possível concluir que a cladribina possa ser utilizada futuramente como tratamento para remissão da 
tricoleucemia variante. Todavia, há outras possibilidades para novos tratamentos, como o uso de anticor-
pos monoclonais e o transplante de medula óssea.

Palavras-chave: tricoleucemia, forma variante, cladribina.

Abstract 
Background: hairy-cell leukemia is a rare disease, characterized by mature B cells disorder. It has a 
characteristic immunophenotype and is resistant to conventional therapy. The drug with better respon-
se to treatment is cladribine, engaged in DNA synthesis. The clinical features include splenomegaly, 
pancytopenia and lymphocytosis. Objectives: to describe a rare case of hairy-cell leukemia of variant 
form in a teen patient, contemplating the evolution and therapeutic response to the disease, evaluation 
of treatment with cladribine and possible reactions. Method: case report presented through descripti-
ve data obtained from the medical record of a patient and scientific papers that address the pathology. 
Conclusion: it is not yet possible to conclude whether cladribine can be used as a treatment for the 
variant form of hairy-cell leukemia’s remission in the future, although there are others possibilities for 
new treatments, such as with monoclonal antibodies and bone marrow transplantation.
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Introdução
É sabido que o câncer é uma doença causada pela 
proliferação desordenada e excessiva das células, 
provocando a formação de tumores locais ou me-
tástases (migração de células-tronco tumorais para 
demais locais do corpo), invadindo outros órgãos.1,2

Também conhecida como leucemia de células 
pilosas, a tricoleucemia é uma doença rara, carac-
terizada por uma neoplasia de células B maduras, 
ou seja, um subtipo de leucemia linfoide crônica. 
Geralmente, está associada à esplenomegalia, pan-
citopenia, linfocitose relativa e monocitopenia. Re-
presenta cerca de 2% de todas as leucemias, aco-
metendo prevalentemente indivíduos adultos do 
sexo masculino.3

A tricoleucemia subdivide-se em dois tipos, sen-
do a forma variante o subtipo mais incomum, prin-
cipalmente no que tange a crianças e adolescentes, 
pois acomete adultos na faixa etária média de 70 
anos e possui mau prognóstico.4 Seu nome deve-se 
ao fato de as células B apresentarem projeções ci-
toplasmáticas curtas e microfilamentosas, lembran-
do fios de cabelo. Essas células pilosas sem função 
possuem núcleo oval, podem se infiltrar no baço, 
nos linfonodos e no sangue periférico (medula ós-
sea), impedindo a produção normal das células san-
guíneas.3

Segundo a Associação Brasileira de Linfoma e 
Leucemia (Abrale),5 as leucemias crônicas têm cres-
cimento lento, o que permite uma ampla diferen-
ciação das células. Todavia, a Abrale afirma que as 
causas e os fatores de risco da leucemia de células 
pilosas ainda são desconhecidos. Além disso, não 
há padrão hereditário estabelecido, mesmo em ca-
sos com histórico familiar descrito. 

Entre os sintomas mais comuns da leucemia de 
células pilosas, destacam-se fadiga, perda pondera-
da de peso, esplenomegalia, anemia, leucopenia e 
trombocitopenia. Consequentemente, o paciente 
tem risco aumentado de infecções, decorrente da 
deficiência de glóbulos brancos, células de defesa 
do organismo.5 A técnica diagnóstica diferencial de 
outras malignidades que confirma identificação das 
células pilosas é a imunofenotipagem, que consiste 
em reações de anticorpos e antígenos para determi-
nar tipos celulares específicos do sangue, da medu-
la óssea e dos linfonodos.6 

Cada tipo de célula apresenta proteínas de su-
perfície específicas (antígenos), que se combinam 
com anticorpos reativos e são detectados por meio 
da citometria de fluxo. A imunofenotipagem de-
monstra a capacidade de expressão de imunoglo-

bulinas (IgM, IgD e IgA) e desses antígenos de su-
perfície, que atuam como marcadores das células 
B (DBA44, CD19 e os típicos da tricoleucemia, 
como CD25, CD11c e CD103 e outros mais, sen-
do o principal o CD20).3

Quanto às terapias utilizadas em portadores da 
tricoleucemia variante, é sabido que a esplenecto-
mia foi a primeira escolha, mas os pacientes desen-
volviam várias citopenias. Seguiu-se, então, com o 
uso do alfa interferon (α-IFN), com o qual se ad-
quiriram resultados positivos, mas em um período 
limitado.7

O fármaco utilizado atualmente como tratamen-
to de primeira linha é a cladribina, um análogo de 
nucleosídeo purínico ou antimetabólito, que atraves-
sa de forma passiva a membrana celular e possui to-
xicidade seletiva às células normais e malignas de 
linfócitos e monócitos, inibindo, então, a síntese e a 
reparação do DNA, pois age na fase “S” do ciclo ce-
lular, na qual o material genético é duplicado.8

Para o tratamento da leucemia de células pilo-
sas variantes, a cladribina é administrada por via 
endovenosa, em um único ciclo de 5 a 7 dias, em 
pacientes ambulatoriais ou internados, apresentan-
do alta taxa de remissão completa e taxa significa-
tiva de remissão parcial. Cabe ressaltar que a cladri-
bina apresenta toxicidade neurológica importante, 
incluindo paraparesia e quadriparesia irreversíveis 
em pacientes que recebem altas doses, por meio de 
infusão contínua.9

O presente trabalho tem como objetivo relatar 
o caso raro de um paciente adolescente acometido 
por tricoleucemia variante com exames de marca-
dores positivos para linfócitos B, esplenectomiza-
do, e apresentar sua resposta terapêutica ao proto-
colo quimioterápico.

Relato de caso
Paciente do sexo masculino, natural de Salvador, 
Bahia, estudante, com 16 anos, 61 kg, 1,71 m de 
altura, foi atendido previamente em outra institui-
ção, relatando tosse produtiva há 2 meses associa-
da a aumento de volume abdominal, com perda de 
peso não mensurada, afebril e baço palpável ultra-
passando linha medial. Suspeita diagnóstica de ane-
mia, esplenomegalia e plaquetopenia.

Realizou ultrassonografia de abdome em 18 de 
maio de 2013, apontando esplenomegalia impor-
tante. Apresentou, ainda, linfadenomegalias difu-
sas em cadeias cervicais, axilares e inguinais palpá-
veis. Em 26 de maio, fez um mielograma com 
resultado compatível com linfoma e infiltração me-



Tricoleucemia infantil: um relato de caso em um hospital filantrópico de Salvador, Bahia

42 REV SBC - 2015 - VOL. 17 - N. 55 - 40-44

dular (>35%). Foi submetido à esplenectomia, cujo 
laudo anatomopatológico relatou proliferação lin-
foide atípica em baço e linfonodos do hilo esplêni-
co, com aspectos morfológicos sugestivos de linfo-
ma não Hodgkin.

Ao atendimento no Hospital Santa Izabel em 12 
de junho, o exame de liquor apresentou aumento 
progressivo dos linfócitos e reticulócitos, sem pre-
sença de células atípicas oncóticas. No entanto, o 
laudo do mielograma realizado em 19 de junho foi 
conclusivo para infiltração medular por linfoma. 
Dessa forma, realizou-se exame de imunofenotipa-
gem e repetiu-se biópsia de medula óssea (positiva 
para marcador CD20+).

Em 19 de agosto, novo laudo de exame patoló-
gico descreveu linfoma (leucemia B esplênica de 
baixo grau) inclassificável, podendo corresponder 
à tricoleucemia variante, uma vez positivo para mar-
cadores anexina-1, CD11c, CD20, fosfatase ácido 
tartarato resistente (TRAP) e DBA44. O paciente 
iniciou tratamento quimioterápico no período de 
29 de agosto a 4 de setembro de 2013, com proto-
colo COP (ciclofosfamida + vincristina + predni-
sona); porém, não responsivo.

Posteriormente, o paciente foi internado para ser 
submetido à quimioterapia com 2CDA (cladribina) 
– protocolo britânico do British Committee for Stan-
dards in Hematology –, cuja droga de escolha foi ad-
ministrada em um único ciclo de 5 dias (de 30 de 
setembro a 4 de outubro de 2013). O paciente evo-
luiu bem e sem queixas. O retorno foi marcado para 
avaliar remissão ou recidiva da doença, além da res-
posta e segurança do medicamento para portadores 
jovens de leucemia de células pilosas variante.

O paciente evoluiu assintomático, anictérico, 
hidratado, sem edema de membros inferiores. Foi 
submetido a exames de biópsia de medula óssea e 
imuno-histoquímica em 28 de janeiro de 2014, os 
quais apresentaram resultados sugestivos de doen-
ça residual decorrente de presença de infiltrado in-
tersticial constituído por linfócitos B; porém, com 
apenas um pequeno número de linfócitos positivos 
para DBA44, não permitindo efetuar conclusão 
diagnóstica e com recomendação de nova coleta. 

Dessa forma, foi realizado novo ciclo de quimio-
terapia com a cladribina no período de 29 de maio 
a 2 de junho de 2014; todavia, não responsivo nova-
mente. Por fim, a conduta médica foi iniciar um novo 
protocolo quimioterápico com rituximabe, um anti-
corpo monoclonal, embora encontre-se aguardando 
decisão do Ministério Público da Bahia. Além disso, 
foi realizado exame de histocompatibilidade, que 

apresentou resultado positivo para a irmã, provável 
doadora para transplante de medula. 

Método
Este relato de caso foi baseado em dados (epidemio-
lógicos, informações clínicas e patológicas) coleta-
dos do prontuário e de laudos de exames do pacien-
te do Hospital Santa Izabel, em Salvados – BA. Foi 
fundamentado em revisões literárias, pesquisas de 
artigos científicos e acadêmicos (Bireme, Lilacs, 
SciELO, Cochrane e NCBI). 

Trabalhos publicados que abordaram aspectos 
gerais da leucemia de células pilosas e sua forma 
variante, protocolos de drogas antineoplásicas apli-
cadas ao tratamento, interações medicamentosas e 
potenciais efeitos adversos e prognóstico da doen-
ça foram incluídos na realização deste estudo.

Foram excluídos da pesquisa trabalhos que não 
relacionaram o caso em estudo.

Resultados
Conforme abordado anteriormente, a leucemia de 
células pilosas é uma forma rara de leucemia linfoi-
de que se subdivide em dois tipos, sendo a forma va-
riante o mais incomum em crianças e adolescentes, 
e possui mau prognóstico.4  Além disso, não existe 
na literatura um protocolo de quimioterapia já esta-
belecido para tratar pacientes abaixo da faixa etária 
média, o que dificulta o tratamento e torna ainda 
mais imprevisível a cura da doença. Diante disso, foi 
usada cladribina, medicamento antineoplásico aná-
logo das purinas, para o qual a leucemia de células 
pilosas variante é sensível.10 

É sabido que a cladribina tem o poder seletivo 
de atingir tanto linfócitos quanto monócitos, ma-
tando as células que permanecem em estado de 
quiescência, o que impede a duplicação do DNA 
da célula leucêmica.8 

Observou-se boa tolerância ao protocolo 2CDA, 
sem ocorrência de efeitos colaterais durante a rea-
lização do tratamento, o que motivou o trabalho a 
servir como parâmetro de consulta clínica para os 
casos futuros. Não obstante, vale ressaltar que, no 
desfecho do caso, exames realizados demonstraram 
possível recidiva da doença. 

Discussão
A tricoleucemia é uma doença rara, caracterizada por 
uma neoplasia de células B maduras. Dados epide-
miológicos mostram que a forma variante correspon-
de apenas a 10% da tricoleucemia. É uma doença 
mais agressiva, com menores chances de sucesso do 
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tratamento, períodos de remissão mais curtos e sus-
cetibilidade a infecções por Aspergillus, Histoplasma, 
Cryptococcus e Pneumocystis carini. Ocasionalmente, 
manifestações cutâneas e hepatomegalia podem sur-
gir nos casos mais avançados.10 

De acordo com Zerbini et al.,4 a esplenomega-
lia é um achado comum, e, entre as complicações 
hematológicas, destacam-se as pancitopenias, além 
dos sinais morfológicos e dos tipos celulares da me-
dula óssea, conforme apresentou o paciente neste 
relato de caso. Não houve presença de quadro in-
feccioso; porém, as manifestações cutâneas foram 
expressadas em forma de acne na face e no corpo.

Cabe salientar que, embora não seja um achado 
específico para leucemia de células pilosas, linfóci-
tos na medula óssea e sangue periférico com reação 
citoquímica positiva para TRAP, juntamente com es-
plenomegalia, são relevantes fatores diagnósticos da 
tricoleucemia variante. Não obstante, a técnica diag-
nóstica diferencial de outras malignidades que con-
firma identificação das células pilosas é a imunofe-
notipagem, que consiste em reações de anticorpos 
e antígenos para determinar tipos celulares especí-
ficos do sangue, da medula óssea e dos linfonodos.6 

Cada tipo de célula apresenta proteínas de super-
fície específicas (antígenos), que se combinam com 
anticorpos reativos e são detectados por meio da cito-
metria de fluxo. A imunofenotipagem demonstra a ca-
pacidade de expressão de imunoglobulinas (IgM, IgD 
e IgA) e desses antígenos de superfície, que atuam 
como marcadores das células B (DBA44, CD19 e os 
típicos da tricoleucemia, como CD25, CD11c e CD103 
e outros mais, sendo o principal o CD20). O pacien-
te descrito apresentou anexina-1, CD11c, CD20, TRAP 
e DBA44 positivos.3

Com relação ao tratamento quimioterápico, es-
tudos mostram que o análogo de nucleosídeo purí-
nico ou antimetabólito (cladribina) é o fármaco es-
colhido de primeira linha. A cladribina pode 
desencadear depressão de medula óssea e toxicida-
de neurológica (incluindo paraparesia e quadripa-
resia irreversíveis), mesmo em dose recomendada. 
Ela atravessa de forma passiva a membrana celu-
lar, possui toxicidade seletiva às células normais e 
malignas de linfócitos e monócitos, baseada na ati-
vidade relativa de desoxicitidina quinase e desoxi-
nucleotidase. Ou seja, inibem os linfócitos e mo-
nócitos inativos ou que se dividem ativamente, 
impedindo, então, a síntese e a reparação do DNA, 
pois age na fase “S” do ciclo celular, na qual o ma-
terial genético é duplicado. Trata-se de um aspec-
to importante no mecanismo de ação da droga, pois 

permite a morte das células pilosas que estão fre-
quentemente em fase de quiescência.8

Do ponto de vista farmacêutico, a escolha do 
uso da cladribina ocorre pelo fato de o fármaco apre-
sentar alta taxa de remissão da doença e resposta 
terapêutica mais longa, sugerindo segurança e efe-
tividade no tratamento de tricoleucemia. Não fo-
ram encontrados estudos que comprovassem me-
lhor eficácia para leucemia de células pilosas em 
pacientes infantojuvenis de outros fármacos, nem 
mesmo quais reações e/ou complicações esses me-
dicamentos poderiam causar de acordo com a dose 
utilizada. Não obstante, o paciente em estudo ain-
da permanece no período de espera da avaliação de 
novos exames para análise da evolução da doença.

Conclusão
O relato de caso apresentado evidenciou a história 
rara de um paciente adolescente acometido por leu-
cemia de células pilosas, comparando seu quadro clí-
nico com os relatados em estudos científicos. Fazer o 
diagnóstico diferencial da tricoleucemia é relevante, 
uma vez que, por ser rara, a patologia evolui rapida-
mente, podendo levar o paciente à morte caso não 
seja realizado o tratamento correto.

O objetivo primordial deste trabalho foi averi-
guar a segurança e a resposta do fármaco utilizado 
em pacientes jovens, com a finalidade de ter, no fu-
turo, um protocolo medicamentoso definido para 
tratar a tricoleucemia nesses casos. Ainda não se 
pode concluir se os análogos das purinas serão usa-
dos com esse fim. 

Não obstante, outras possibilidades surgiram para 
o paciente em estudo, como o tratamento com o an-
ticorpo monoclonal, rituximabe, solicitado ao Mi-
nistério Público da Bahia, e o resultado do exame 
de histocompatibilidade, que trouxe esperanças pela 
possibilidade de um transplante de medula, que po-
derá ser doada pela irmã do paciente.  
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Resumo
Introdução: teratoma maduro consiste em um tumor benigno de células germinativas, podendo dele surgir 
vários tumores malignos, embora essa transformação seja rara. O melanoma em teratoma maduro de ovário 
é extremamente incomum, existindo somente 36 casos relatados até o momento. Relato de caso: paciente 
do sexo feminino, 37 anos, submetida à ooforectomia direita por cisto complexo. O exame anatomopatológi-
co diagnosticou “teratoma com carcinoma indiferenciado” e o imuno-histoquímico revelou um melanoma 
maligno em teratoma. A paciente não foi submetida a tratamento adjuvante, e 3 anos após o diagnóstico 
encontra-se sem evidência de recidiva. Conclusão: a ocorrência de melanoma em teratoma maduro é 
extremamente rara e está associada a um pior prognóstico. Os sinais e sintomas, bem como o exame físico, 
são inespecíficos, e o diagnóstico geralmente dá-se como achado ocasional em exame anatomopatológico. A 
ressecção cirúrgica é a base do tratamento. 

Palavras-chave: melanoma, teratoma, neoplasias ovarianas.

Abstract 
Introduction: mature teratoma consists in a benign germ cells tumor, from which many malignant 
tumors can arise, although this transformation is rare. The melanoma in mature ovarian teratoma is 
extremely uncommon and there are only 36 reported cases until the moment. Case report: woman, 37 
years old, submitted to right oophorectomy for complex cyst. Pathology exam diagnosed “teratoma with 
undifferentiated carcinoma” and immunohistochemical exam revealed a malignant melanoma in terato-
ma. The patient was not submitted to adjuvant treatment, and three years after the diagnosis the pacient 
is without evidence of disease recurrence. Conclusion: occurrence of melanoma in mature teratoma is 
extremely rare and is associated with a worse prognosis. Signals and symptoms, such as physical exam, 
are unspecific, and the diagnosis is usually given as a casual finding in pathology exam. Surgical resection 
is the base of treatment. 
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Introdução
Teratoma maduro de ovário é um tumor benigno 
originado de células germinativas, representando 
15 a 25% dos tumores ovarianos.1 A partir dele, po-
dem surgir vários tumores malignos, mas essa trans-
formação é rara,2-4 ocorrendo em aproximadamen-
te 0,2 a 1,8% dos casos.2,4-7 

Melanoma proveniente do ovário geralmente ori-
gina-se a partir de um teratoma cístico benigno8 e, 
na maioria dos casos, apresenta-se como doença 
metastática.2 Desde o primeiro relato feito por An-
drews em 1901, apenas 36 casos de melanoma ma-
ligno em teratoma maduro foram descritos.2 A ida-
de média de acometimento é de 48,6 anos,4 e a dor 
abdominal1,3,5,9 é a principal apresentação clínica. 
O diagnóstico pode ser feito a partir dos critérios 
de Cronje e Woodruff,2 associado ao exame anato-
mopatológico.8 Este estudo relata um caso de me-
lanoma maligno em um teratoma cístico maduro 
de ovário em uma mulher de 37 anos.

Relato de caso
Paciente do sexo feminino, 37 anos, previamente hí-
gida, apresentou-se a uma clínica privada em abril de 
2011 com queixas de constipação de longo prazo e 
dores abdominais. No mês seguinte, em uma crise 
intensa de dor abdominal, foi submetida à ultrasso-
nografia de abdome total, que exibiu imagem cística 
septada no ovário direito medindo 4,1 × 3,6 cm. Os 
níveis séricos de alfafetoproteína (AFP) e antígeno 
cancerígeno 125 II (CA 125 II) estavam dentro dos 
limites da normalidade.

Em junho do mesmo ano, foi realizada ooforec-
tomia direita, cujo anatomopatológico diagnosticou 

“teratoma com carcinoma indiferenciado” conten-
do nódulo sólido, que media 1,5 cm. Em julho, a 
paciente foi submetida à pan-histerectomia. À ma-
croscopia, o útero era normal, o ovário direito apre-
sentava processo inflamatório crônico e a tuba ute-
rina continha restos embrionários. Linfonodos e 
líquido ascítico não possuíam evidências de célu-
las neoplásicas. No exame anatomopatológico, foi 
diagnosticado “teratoma com carcinoma indiferen-
ciado,” e o exame imuno-histoquímico do produto 
da ooforectomia mostrou positividade para Melan-A 
e HMB-45, sugerindo o diagnóstico de melanoma 
maligno. 

Estabelecido o diagnóstico de melanoma malig-
no em teratoma maduro, a paciente foi submetida 
a estadiamento com tomografia por emissão de pó-
sitrons (PET/CT e 18F-FDG), e não foram identi-
ficadas áreas de atividade metabólica celular anor-

mal. A paciente não realizou nenhum tratamento 
subsequente e, desde novembro de 2011, encon-
tra-se em seguimento ambulatorial sem evidência 
clínica ou radiológica de recidiva até a publicação 
do relato.

Discussão
Em comparação aos 36 casos relatados desde 1901,2 
o caso descrito tem aspectos que vêm ao encontro 
do exposto na literatura: idade de ocorrência foi aos 
36 anos e o principal achado clínico foi dor abdo-
minal, iniciada na região do hipocôndrio direito 
com irradiação para a região lombar. A idade mé-
dia de ocorrência encontrada na literatura foi de 
48,6 anos (19 a 86 anos),4 sendo a dor abdominal 
a principal apresentação clínica.1,3,5,9 Outros sinto-
mas como falta de ar,6 incontinência,7 distensão ab-
dominal,7 diarreia crônica,7 amenorreia5 e perda de 
peso1 também foram identificados na literatura. 

A detecção de massa abdominal é possível ao exa-
me físico1,3,9 ou com auxílio de exames de imagem.5 
O tamanho do tumor no ovário é variável. Foram re-
latados casos de massa sólida e parcialmente císti-
ca de até 25 cm.6 A paciente não apresentava mas-
sa palpável.

Para o diagnóstico de melanoma de ovário, Cron-
je e Woodruff estabeleceram alguns critérios: ausên-
cia de outros tumores primários, tumor unilateral as-
sociado a elementos teratoides, correlação da idade e 
sintomas da paciente com os descritos na literatura, 
e atividade juncional melanocítica, embora esse últi-
mo critério não seja obrigatório.2 Além disso, caso a 
paciente apresente melanoma e a pele tenha sido ex-
cluída como origem, outros locais devem ser cogita-
dos como sítio primário, incluindo os ovários. Apesar 
desses critérios, muitas vezes torna-se difícil o diag-
nóstico de melanoma em teratoma, sendo necessária 
a confirmação por meio de análise anatomopatológi-
ca após ressecção cirúrgica do ovário afetado.2,7 

Ao exame anatomopatológico, na maioria das ve-
zes, evidencia-se ovário com massa cística variá-
vel,1 contendo material sebáceo,1,3 presença de pig-
mentos melanóticos,1,6,7 núcleo proeminente1,6,7 e 
mitoses frequentes.1,6,7 O estudo imuno-histoquí-
mico demonstra células tumorais positivas para 
S-100,1,3,4,6,9,10 HMB-451,3,4,6,9,10 e Melan-A.1,4,9 Os 
marcadores S-100 e HMB-45 são considerados os 
mais sensíveis, demonstrando positividade em 95 
e 85% dos casos de melanoma, respectivamente.10 
Como sugerido pela literatura, a paciente em estu-
do apresentou positividade para marcadores HMB-45 
e Melan-A.
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O tratamento padrão é a ooforectomia,1,2 con-
duta adotada na paciente do presente caso. Em de-
corrência da raridade da doença, não há uma tera-
pia adjuvante definida.1,2,4-7 Assim, optou-se apenas 
por seguimento após o tratamento cirúrgico. 

Dos 36 casos descritos na literatura, somente seis 
pacientes apresentaram sobrevida global superior a 
2 anos, e apenas um encontrou-se livre de doença 
em 5 anos.4 A paciente deste estudo encontra-se li-
vre de doença há 3 anos, alcançando os maiores va-
lores de sobrevida global relatados na literatura.

Conclusão
A ocorrência de melanoma maligno a partir de um 
teratoma maduro de ovário é extremamente rara. 
Os sintomas são inespecíficos e o exame físico nem 
sempre é capaz de detectar alguma alteração, sen-
do necessários exames complementares. Ressec-
ção cirúrgica é a base do diagnóstico e do tratamen-
to, sendo que o diagnóstico geralmente acontece 
como achado ocasional no exame anatomopatoló-
gico. Dados sobre terapias adjuvantes são limita-
dos pela raridade da doença. A sobrevida global ge-
ralmente é inferior a 2 anos.
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