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| Resumo

O tumor estromal gastrointestinal (GIST) é o tumor mesenquimal do trato gas-
trointestinal mais comum, podendo aparecer por todo o trato, do eséfago ao 4nus.
E um tumor raro, representando 0.1-3% dos tumores do trato gastrointestinal e
tem o estdbmago como o principal sitio acometido (60-70%). Quando o tumor me-
senquimal aparece fora do trato gastrointestinal é entdo chamado de tumor es-
tromal extra-gastrointestinal (EGIST). Clinicamente se apresentam como grandes
massas abdominais, normalmente maiores do que 10 cm, e os principais sintomas
sdo dor abdominal e massa abdominal palpavel. A maioria (95%) desses tumores
mesenquimais expressa CD117 e 50-80% sdo CD34 positivos. Relatamos aqui um
caso de EGIST de retroperitonio tratado em nosso servico. Paciente 58 anos, sexo
feminino, descobriu massa em retroperitonio devido investigacao de anemia. Sub-
metida a laparotomia exploradora. O andtomo-patoldgico e imunohistoquimica
definiu como diagnédstico definitivo de Tumor Estromal Gastrointestinal (GIST)
com diferenciagdo muscular lisa. Paciente iniciou entao tratamento com mesilato
de Imatinibe 400mg/dia, mantendo-se sem evidéncia de doenga até o momento.

| Abstract

Gastrointestinal stromal tumor (GIST) is the most common mesenchymal tumors
of the gastrointestinal tract, it may appear throughout the tract, from the esophagus
to the anus. It is a rare tumor, representing 0.1-3% of tumors of the gastrointestinal
tract and the stomach has as the main site affected (60-70%). When the mesenchy-
mal tumor appears outside the gastrointestinal tract is so called extra-gastrointes-
tinal stromal tumor (EGIST). Usually present as large abdominal masses, typically
greater than 10 cm, and the main symptoms are abdominal pain and palpable ab-
dominal mass. The majority (95%) of these mesenchymal tumors express CD117,
and 50-80% are CD34 positive. We report a case of retroperitoneal EGIST treated
in our facility. Female patient of 58 year old discovered massive retroperitoneal
due investigation of anemia. She underwent exploratory laparotomy. Histopatho-
logical and immunohistochemical defined as definitive diagnosis Stromal Tumor
Gastrointestinal (GIST) with smooth muscle differentiation. Patients then started
treatment with imatinib mesylate 400 mg / day with no evidence of disease so far.

| Introducao

O tumor estromal gastrointestinal (GIST) é o tumor mesenquimal do trato gastroin-
testinal mais comum. Origina-se das células intersticiais de Cajal do plexo mioenté-
rico e pode aparecer por todo o trato, do esdfago ao anus. E um tumor raro, repre-
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sentando 0.1-3% dos tumores do trato gastrointestinal e tem
0 estdbmago como o principal sitio acometido (60-70%).">**

Quando o tumor mesenquimal aparece fora do trato
gastrointestinal, menos de 10% dos casos, e é histologica
e imunofenotipicamente semelhante ao GIST, ¢ entao cha-
mado de tumor estromal extra-gastrointestinal (EGIST).
Haé descri¢do de EGIST no omento, mesentério, retroperi-
tonio e outros sitios abdominais."**

A maioria (95%) desses tumores mesenquimais expressa
CD117 (proteina do proto-oncogene c-kit), que é um recep-
tor tirosino-quinase transmembrana; e 50-80% sio CD34
positivos. A positividade do marcador DOG-1 tem sido de-
terminante para o diagnostico e prognostico dos EGISTs.*

| Objetivo

Relatar um caso de tumor estromal extra-gastrointestinal
de retroperitonio e realizar revisdo da literatura.

| Caso Clinico

ERS, 58 anos, sexo feminino, solteira, freira, hipertensa, reali-
zou ultrassonografia de abdome para investigagao de anemia,
quando foi visualizado massa em retroperitonio. Realizado
tomografia de abdome que evidenciou massa sélida, hetero-
génea de 75x55mm, retroperitoneal, sem plano de clivagem
com a cauda do pancreas e a supra-renal esquerda. Realizado
laparotomia em 25/09/2015 com ressecgdo do tecido nodular
castanho-amarelado, firme, elastico, lobulado, de 8.3x5.5x4.
6cm, com dreas hemorragicas. No anatomo-patologico a des-
cri¢do é de neoplasia fusocelular de baixo grau, com margens
cirtrgicas focalmente coincidentes com a neoplasia, indice
mitético médio de 7 mitoses por 50 campos de grande au-
mento e invasdo angio-linfatica ndo detectada. Realizado imu-
nohistoquimica que mostrou Vimentina+, Desmina+ focal,
CD 34+, CD117+ e Ki-67 5%, com diagndstico definitivo de
Tumor Estromal Gastrointestinal (GIST) com diferenciagio
muscular lisa. Paciente iniciou entdo tratamento com mesilato
de Imatinibe 400mg/dia com boa tolerancia clinica e esta sem
evidéncia de doenca oncoldgica até o momento.

| Discussao

Enquanto a origem do GIST esta bem estabelecida, a his-
topatogénese do EGIST néo estd definida. Acredita-se que
o EGIST possa surgir das células tronco pluripotentes me-
senquimais, porém existem aqueles que acreditam que seja
um crescimento grande de um GIST que perdeu o contato
com a parede intestinal®.

EGISTs nascem exclusivamente fora do trato gastrointes-
tinal, mais comumente no mesentério, omento e retroperi-
tonio, porém ha descri¢do de EGIST primadrio de supra-re-
nal, pancreas, vesicula biliar, bexiga, vagina, pleura, vesicula
seminal e como massas vulvovaginal e retovaginal’.

Na literatura os EGISTs sdo mais comuns em mulheres,
com mediana de idade de acometimento de 58 anos, exa-
tamente a idade da paciente do caso. Clinicamente se apre-
sentam como grandes massas abdominais, normalmente
maiores do que 10 cm, e os principais sintomas sdo dor ab-
dominal e massa abdominal palpavel °. No nosso caso, a pa-
ciente era assintomatica e nos exames de imagem apresen-
tava uma massa abdominal retroperitoneal de 7.5 x 5.5cm.

Na imunohistoquimica, assim como descrito na literatura,
houve positividade nesse caso para CD117 e CD34. O tra-
tamento preconizado é cirtrgico, com ressec¢do RO sempre
que possivel 7. Nesse caso, a ressec¢do foi R1, e o inicio do
tratamento com mesilato de Imatinibe 400 mg/dia foi inicia-
do como tratamento de primeira linha. Sdo poucas as infor-
magoes na literatura de prognostico e sobrevida de EGIST.

| Conclusao

Dada a raridade do diagnéstico de EGIST, nds entendemos
a importincia de descrever um caso primario de retroperito-
nio com envolvimento do pancreas e supra-renal; bem como
compreender a relevancia da busca ativa por este tumor na
andlise da imunohistoquimica para que o diagnostico desta
entidade possa ser feito com menor raridade e maior precisao.

Alves, G.G. et al. Tumor Estromal Extra-Gastrointestinal (E GIST): Relato
de caso e revisao da literatura. Clinical Oncology Letters. 2016;2(2):22-23.
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