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RESUMO

Os autores relatam o primeiro caso de tumor neuroectodérmico primitivo
periférico primario da 6rbita apresentado na literatura nacional. Caracte-
risticas clinicas, radioldgicas e histopatoldgicas sdo discutidas. O diag-
nostico foi confirmado por meio de analise imuno-histoquimica, etapa
essencial no diagnostico dos tumores de pequenas células redondas.

Descritores: Tumores neuroectodérmicos/diagnéstico; Orbita/patologia; Imuno-histo-
quimica; Sarcoma de Ewing; Relatos de casos [Tipo de publicacéo]

INTRODUCAO

Tumor neuroectodérmico primitivo (PNET) é um termo utilizado para
descrever uma categoria de tumores de pequenas células redondas com
alto potencial de malignidade, cuja origem esta relacionada as células da
crista neural. A maioria dos PNETs ocorrem no sistema nervoso central®.

Os tumores neuroectodérmicos primitivos periféricos (pPNETS) sédo
tumores malignos de partes moles que estdo localizados fora do sistema
nervoso central e sistema nervoso simpatico. Representam 4 a 17% dos
tumores de partes moles na infancia® e tém sido relatados em diferentes
locais®,

O pPNET primario da 6rbita é extremamente raro e em nosso conheci-
mento somente 10 casos foram publicados previamente, nenhum deles em
literatura nacional®®. Neste estudo, apresentamos um caso de pPNET de
Orbita em uma crianca de 10 meses de idade, com énfase em suas caracteris-
ticas histopatolégicas e imuno-histoquimicas.

RELATO DO CASO

Paciente de 10 meses de idade, feminina, sem antecedentes pessoais ou
familiares significantes, procurou o servigo de Orbita da Santa Casa de S&o
Paulo em julho de 2006, apresentando tumoracdo na orbita direita de
crescimento rapido ao longo de um més. Ao exame oftalmoldgico, consta-
tou-se apenas deslocamento stpero-temporal do globo ocular, ocasionado
por lesdo expansiva bem delimitada e indolor a palpacéo.

A tomografia computadorizada de 6rbita mostrou massa extraconal bem
delimitada de aspecto ligeiramente heterogéneo e sem invasdo de estrutu-
ras vizinhas com moderada captacdo de contraste (Figura 1).

O tumor foi ressecado sob anestesia geral e encaminhado para exame
anatomo-patologico. O estudo histopatoldgico revelou presenca de neo-
plasia neuroectodérmica indiferenciada de pequenas células redondas, que
em diversos campos assumiam disposicdo de rosetas (Figura 2A).
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A pesquisa imuno-histoquimica foi positiva para AE1,
AE3, proteina S100 (Figura 2B), CD 99, enolase, vimentina,
WT-1, EMA (antigeno epitelial de membrana) e desmina, ca-
racterizando o tumor como neuroectodérmico primitivo.

A avaliacdo sistémica através de hemograma, mielograma,
ultra-sonografia abdominal e pélvica foi negativa o que levou
ao diagndstico definitivo de pPNET primario da orbita. A
paciente foi tratada de acordo com o protocolo dos setores de
hematologia e oncologia pediatrica da Irmandade da Santa
Casa de Misericordia de Sao Paulo para sarcomas de alto grau,
sendo submetida a 18 ciclos de quimioterapia e 5 sessdes de
radioterapia nas semanas de nimeros 12 a 16, numeradas a
partir do inicio de tratamento em agosto de 2006 (Tabela 1).

Ap0bs 17 meses de cirurgia e 18 ciclos de quimioterapia,
além das sessdes de radioterapia, ndo ha sinais de recorréncia.

Figura 1 - Tomografia computadorizada de o6rbita, corte coronal,
evidenciando presenca de massa bem delimitada e heterogénea na
orbita direita com deslocamento supero-temporal do globo ocular

Figura 2 - A) Aspecto histopatolégico de neoplasia neuroectodérmica indiferenciada de pequenas células redondas, onde se observa presenca
de roseta. B) Proteina S100 positivo.
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DISCUSSAO

O pico de incidéncia dos pPNETS €é na adolescéncia e ndo
tem predilecdo por sexo®, no entanto quando avaliamos os 10
relatos de pPNET orbitarios na literatura, notamos que em 7
deles o tumor ocorreu na infancia e em apenas um, de forma
semelhante ao nosso caso, o tumor foi diagnosticado no primei-
ro ano de vida®®9,

O diagnostico diferencial do pPNET orbitério deve ser feito
com outros tumores de pequenas células redondas incluindo tu-
mor de Ewing extra-6sseo, neuroblastoma, rabdomiossarcoma,
linfoma, sarcoma osteogénico e condrossarcoma mesenquimal.

Antigamente, os pPNETSs faziam parte do grupo dos tumores
de Ewing extra-0sseos, com 0s quais compartilhavam alteracdes
microscopicas genéticas e moleculares, por exemplo a translo-
cacdo t(11;22) (g24;q12)19. Muitos autores consideram que 0s
pPNETS e os tumores de Ewing extra-6sseos representam extre-
mos de um mesmo grupo de doengas. Portanto, as técnicas de
imuno-histoquimica e ultra-estruturais sdo fundamentais para
estabelecer o diagnostico diferencial entre esses tumores.

Histologicamente, os pPNETS apresentam um padrdo mo-
notono de alta celularidade, sendo formado por pequenas
células redondas com nucleo hipercromatico e variados graus
de diferenciacdo neuronal. O processo de diferenciacdo é pro-
gressivo e inicia-se com a expressdo de uma enolase especifi-
ca neuronal, seguido pela formacdo de rosetas de Homer-
Wright, diferenciacdo em células ganglionares e finalmente,
pela expressdo de proteinas de neurofilamento®?. A presenca
de células assumindo disposicdo em rosetas representa evi-
déncia de que a lesdo aqui estudada passou por esse processo
de diferenciacdo neuronal. No entanto, esse achado isolada-
mente ndo é suficiente para o diagnostico definitivo.

Os pPNETSs apresentam na imuno-histoquimica positivi-
dade para: vimentina, CD19, glicoproteina p30-p32, além dos
marcadores neuronais (neurofilamentos, sinaptofisina, cro-
mogranina e enolase neuronal especifica)®. Quanto a ultra-
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Tabela 1. Protocolo para sarcomas de alto grau dos setores de
hematologia e oncologia pediatrica da Irmandade da Santa Casa
de Misericérdia de S&o Paulo

Semana 0 3 6 9 12 15 21 24 27
Medicagdo IE VAC IE VAC IE VAC IE VAC IE

Semana 30 33 36 39 42 45 48 51 54
Medicacdo VAC IE VDC IE VDC IE VDC |IE VAC

|1= ifosfamida 2500 mg/m? escalonando até 3 g/m?, via endovenosaem 1 hora
por 3 dias associado a MESNA,;

E= vepeside 150 mg/m?/dia, via endovenosa em 1 hora por 3 dias;

V= vincristina 2 mg/m?, via endovenosa por 1 dia;

A= adriamicina 75 mg/m?, via endovenosa em 30 minutos por 1 dia;

D= actinomicina D 1,25 mg/m?, via endovenosa por 1 dia;

C= ciclofosfamida 1200 mg/m?, via endovenosa em 30 minutos, com boa

hidratagdo 2 horas antes, durante e apds o procedimento

estrutura, podemos encontrar filamentos citoplasmaticos in-
termédios, microttbulos e granulos secretores.

Os pPNETS sdo tumores que progridem rapidamente e geral-
mente, apresentam mau prognostico®. Quando localizados na
orbita podem comprometer os 0ssos locais, metastases sistémi-
cas, entretanto, sdo raras, havendo 2 casos descritos na literatu-
ra@* cujos sitios foram pulmao e figado. De forma semelhante,
as recidivas nao sdo freqtientes tendo ocorrido em 3 casos®@59),

N&o hé& consenso na literatura quanto ao tratamento. Com
algumas excec6es®®), os pacientes foram submetidos a pro-
cedimento cirdrgico (bidpsia excisional) associado a trata-
mento complementar com quimioterapia e radioterapia Se-
gundo protocolos especificos?¢%14 fato que também foi ob-
servado em nosso caso.

Concluindo, descrevemos um caso raro de pPNET orbitéa-
rio acometendo um lactente de 10 meses de idade. As caracte-
risticas imuno-histoquimicas aqui descritas sdo essenciais
para o diagnostico acurado dessas lesdes.

ABSTRACT

The authors present a case of primary peripheral primitive
neuroectodermal tumor of the orbit in a 10-month-old girl,

which is the first case in the Brazilian literature. Clinical,
radiologic and histopathologic features are discussed. The
diagnosis was confirmed by immunohistochemical analysis
which is essential to the diagnosis of small round cell tumors
in the orbit.

Keywords: Neuroectodermal tumors/diagnosis; Orbit/patho-
logy; Small round cell; Immunchistochemistry; Sarcoma;
Ewing’s; Case reports [Publication Type]
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