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Resumo
Palavras-chave O tumor esfromal esclerosante de ovério & uma neoplasia benigna exiremamente rara, mais frequente em mulheres jovens
Sindrome de Meigs e sem sinfomas especificos na maioria dos casos. Menos de 150 casos foram descritos, dos quais 8 diagnosticados
Gravidez durante a gesfagdo. Neste relato, documentamos a associagdo entre tumor estromal esclerosante de ovario, sindrome
Hidrc;fc’)r?x de Meigs e elevagdo dos niveis de CA-125 em gravidez a termo.
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Tumores do estroma gonadal e dos cordaes sexuais The sclerosing stromal tumor of the ovary is an extremely rare benign tumor more common in young women and without
Relatos de casos specific symptoms in most cases. Less than 150 cases have been described, of which 8 were diagnosed during
pregnancy. In this report, we describe the association between sclerosing stromal tumor of the ovary, Meigs’ syndrome
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Introducao

O tumor estromal esclerosante (TEE) de ovirio
é uma neoplasia benigna extremamente rara, que foi
descrita pela primeira vez por Chalvardjian e Scully, em
1973'. Ao contrdrio dos outros tumores ovarianos do
estroma dos corddes sexuais, que tendem a ocorrer na
quinta e sexta década de vida, o TEE de ovirio atinge
predominantemente mulheres jovens, na segunda ou
terceira décadas®”.

Pouco mais de 100 casos de TEE de ovdrio foram
descritos®®, alguns associados a sindrome de Meigs e
elevagio do antigeno carboidrato 125 (CA-125)>"”
e apenas oito foram diagnosticados durante a gesta-
¢do'°. A maior parte das pacientes que apresenta-
ram ascite tem elevacdo do CA-125%", porém nio se
observa um padrdo de manifestagdes associadas em
gestantes!> 10,

Neste relato, documentamos a primeira associagdo
entre o TEE de ovdrio, a elevagdo do CA-125, a sindrome
de Meigs e a gravidez a termo.

Descricao do caso

Paciente de 17 anos, sexo feminino, casada, primi-
gesta, com tempo de amenorreia de 8 semanas e 5 dias,
admitida na enfermaria de gestag@o de alto risco para
investigag¢do de dispneia moderada associada a aumento
do volume abdominal. A internago apresentava-se em
bom estado geral, hidratada e corada. O exame fisico
permitia constatar auséncia de murmdrio vesicular na
metade inferior do hemitérax direito e distensdo ab-
dominal significativa (Figura 1A), com sinal de onda
liquida positivo, auséncia de massa palpavel. Ao exame

ginecoldgico, apresentava edema dos ldbios maiores,
mais intenso a direita (Figura 1B).

Durante a primeira semana de internagao, a ultrasso-
nografia abdominal complementada por via endovaginal
identificou gravidez tépica Gnica compativel com o tempo
de amenorreia (Figura 2A) e massa anexial heterogénea
a direita, predominantemente sélida, com dreas cisticas
em seu interior, volume de 221,3 cm’ e vascularizagio
periférica, escassa, mas de baixa resisténcia (Figura 2B).
O radiograma do térax revelou hidrotérax a direita (Figura 3A)
e a dosagem sérica do marcador CA-125 foi 625mg/dL.
Demais exames complementares apresentaram resultados
normais.

Diante da piora progressiva da dispneia e, considerando
que os achados ndo eram capazes de excluir malignidade,
no décimo quarto dia de internag@o optou-se por interven-
¢do cirargica por via laparotdmica com incisdo mediana

[

Figura 1. Perfil abdominal pré-operatério da paciente, evidenciando
grande volume abdominal decorrente de ascite volumosa. Paciente
com tempo de amenorreia de oito semanas e cinco dias. (A). Vulva
com edema de grandes lébios & direita (B)

Figura 2. Ultrassonografia abdominal identificando gravidez de primeiro trimestre (A); e tumor anexial & direita, de textura heterogénea, com predom-
inancia sélida e dreas cisticas em seu interior, demonstrando baixa vascularizagdo de resisténcia intermedidria & dopplerfluxometria (B)




Tumor estromal esclerosante de ovdrio associado a sindrome de Meigs e gestacao: relato de caso

infra-umbilical (Figura 4A), realizando-se salpingoofo-
rectomia unilateral direita e drenagem aspirativa de 20 L
de liquido ascitico (Figura 4B). A paciente foi medicada
com progesterona natural micronizada 200 mg/dia por via
vaginal iniciando dois dias antes da intervengéo cirirgica
e mantida até o fim da 14* semana, a fim de preservar a
gestag¢do. Evoluiu bem no pés-operatdério, recebendo alta
hospitalar no 3° dia. Antes da alta, foi realizada nova ra-
diografia de térax de controle, que evidenciou completa
regressdao do hidrot6rax (Figura 3B).

A avaliacdo macroscépica, o tumor era s6lido, bem
delimitado, com dreas cisticas e com focos amarelados
(Figura 5A). A microscopia, notam-se dreas mal definidas,
pseudolobulares, densamente celulares, separadas por um
estroma fibroedematoso (Figura 5B). Nas dreas pseudo-
lobulares, as células se apresentavam ora fusiformes, ora
arredondadas e ovais, correspondendo as células luteinizadas,
com caracteristicas degenerativas (Figura 5C). O citoplasma
das células era vacuolizado e continha lipidios; notando-se,
ainda, uma fina trama de vasos delicados e congestos
(Figura 5C). O laudo anatomopatolégico da massa ova-
riana revelou tratar-se de tumor estromal esclerosante
de ovirio.

O acompanhamento ambulatorial de pré-natal no alto
risco prosseguiu sem intercorréncia até o parto vaginal com
idade gestacional de 39 semanas e 3 dias, com nascimento
de feto vivo, sexo masculino, pesando 3.050 g, em boas
condigdes clinicas aparentes. Apés sete anos de acompanha-
mento ambulatorial, a paciente ndo apresentou recidiva.

Figura 3. Radiografia de térax realizada com prote¢do abdominal
mostrando hidrotérax extenso & direita (A), que regrediu apés a oper-
agdo, conforme evidenciado no novo exame realizado (B)

Figura 4. Tumor estromal esclerosante de ovério direito hipervascu-
larizado (A), envolvido por liquido ascitico em grande quantidade -
20 litros (B)

Figura 5. Tumor estromal esclerosante de ovdrio. Macroscopicamente, observa-se tumor sélido, bem delimitado, com dreas cisticas e com focos
amarelados (A). Em menor aumento, o tumor é marcadamente pseudolobulado com clara divisdo entre zonas celular e de fibrose (B). No maior
aumento, a periferia da drea celular mostra-se entremeado de tecido conectivo hialinizado entre ninhos e células individuais poliédricas de tumor

luteina simile com citoplasma vacuolizado (C)
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Discussao

O tumor estromal esclerosante representa 2 a
6% dos tumores do estroma ovariano, e mais de 80%
ocorrem na segunda ou terceira décadas de vida, que
corresponde a faixa etdria da paciente apresentada neste
caso”'’. Ocasionalmente, observa-se viriliza¢dao”®. Na
maioria das vezes, surge sem sintomas especificos,
associado a irregularidade menstrual e dor pélvica’.
Durante a evolugédo, a paciente ndo apresentou sinto-
mas especificos, exceto quando o volume abdominal
se tornou excessivo e ndo se justificava pela gestagdo
ainda incipiente.

A investigagio realizada com exames complementa-
res ndo excluia a possibilidade de doenca maligna, uma
vez que o nivel sérico de CA-125 acima de 600 mg/dL
poderia também estar associado a condi¢Ges ndo neopldsicas,
como gravidez precoce e ascite, ou 2 combinacdo destas'*.

Os exames de imagem sdo capazes de destacar ca-
racteristicas peculiares do TEE de ovdrio, entretanto
ndo hd caracterfstica patognomonica. A ultrassonografia
(US), observa-se que TEEO apresenta-se como um tumor
com componentes cisticos multiloculares com septos e
paredes tumorais irregularmente densas. A massa interna
é heterogénea, apresentando predominancia sélida, com
dreas cisticas em seu interior, o que torna impossivel a
diferencia¢do quanto a malignidade apenas por US'.
A doplerfluxometria, demonstra vascularizacio periféri-
ca e central proeminente'. Os achados caracteristicos a
Ressondncia Nuclear Magnética (RNM) e a Tomografia
Computadorizada (TC) sdo de massa em regido anexial
de volume varidvel, com sinal de intensidade alta do
componente cistico, enquanto aqueles do componente
s6lido s@o pouco homogéneos e variam entre interme-
didrio a alto'®. Nas imagens com contraste dindmico, os
tumores apresentam, no inicio, concentra¢do acentuada
na periferia com progressdo centripeta com acentuado
contraste predominantemente no componente sélido no
inicio da inje¢do de contraste'®. No caso desta paciente,
a US apresentava vascularizacio apenas periférica, porém
a massa heterogénea com componente cistico-s6lida in-
dicava uma possibilidade de malignidade. A RNM ndo
estava disponivel no servigo e a TC ndo poderia ser usada
em paciente gestante.

Macroscopicamente, é possivel destacar que o
tumor é tipicamente unilateral e bem delimitado,
com dimensoes oscilando entre 3 e 17 cm de didme-
tro. A sec¢do, € s6lido, branco-acinzentado com focos
amarelados ocasionais e pode conter dreas cisticas ou
edematosas. Entretanto, o diagndstico definitivo é
firmado pelos achados microscépicos caracteristicos

com dreas pseudolobulares densamente celulares, mal
definidas, separadas por um estroma fibroedematoso.
Os nédulos contém dois tipos celulares: células fusi-
formes que produzem coldgeno e células arredondadas
ou ovais que correspondem a células luteinizadas com
caracteristicas degenerativas. Apresentam citoplasma
vacuolizado e contém lipideos. Observa-se ainda uma
trama de vasos de parede fina congestivos, dentro dos
nédulos (Figura 4). Mitoses sdo raras. Do ponto de
vista imuno-histoquimico, hd expressdo de vimentina,
a-inibina, calretinina e CD34. A actina de musculo
liso é geralmente positiva com desmina negativo’. Em
nosso caso, todas as alteragdes histopatolégicas foram
identificadas, exceto as imuno-histoquimicas, pois ndo
foram necessédrias para o diagndstico.

Os diagnésticos diferenciais do TEE de ovério no
grupo etdrio da paciente sdo o fibroma e algumas variagdes
de tecoma, como o luteinizado. Quando hd presenca
de células em anel de sinete com estroma edemaciado
pode haver a possibilidade de tumor de Krukenberg,
que é neoplasia maligna, mais freqiiente entre a sexta
e a sétima décadas de vida, mais comumente bilateral e
que apresenta facetas do tumor estromal esclerosante
em alguns cortes®!’.

A sindrome de Meigs € a triade caracterizada por
tumor pélvico benigno, ascite e efusdo pleural — ou
hidrotérax — concomitantes, associada a cura da do-
enca apos a exérese da tumor®. A descri¢do cldssica
foi feita por Joe Vincent Meigs, que definiu as quatro
caracteristicas da sindrome: o tumor é um fibroma
benigno ou um fibroma-like de ovério (como tecoma
ou tumor das células da granulosa); hd ascite e efusdo
pleural e a exérese do tumor deve curar a paciente?'.
O tumor estromal esclerosante é um tumor dos corddes
sexuais, do grupo dos tecomas e, portanto, n0sso caso
enquadra-se nesta defini¢do.

Peng, Chang e Hsueh identificaram 114 casos de TEE
relatados na literatura até 2003. Em nossa revisio, identifi-
camos mais 28 relatos de casos até a redac¢io deste trabalho®.
Sem restri¢do de idioma de publicacido e excluindo-se
aqueles de revisdo que jd inclufa outros casos jd relata-
dos, totalizando 142. Observamos associa¢io do TEE
de ovdrio com sindrome de Meigs'®** e ainda com ele-
vac¢io do CA-125, concomitantes em alguns casos”''.
A gravidez associada ao TEE de ovirio foi descrita em
apenas oito casos'>,

O que torna nosso caso singular e inédito é a associa-
¢ao de algumas entidades nosolégicas raras, pois hd em
uma mesma paciente TEE de ovério, sindrome de Meigs,
elevacio de CA-125 em doenca benigna e gesta¢do que
evoluiu sem complicagBes até o termo.
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