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51_ Ependimoma anaplasico extraneural: uma entidade muito rara

Ana Vitor Rodrigues da Silva, Ana Sofia Patrdao, Diana Montezuma, Joana Loureiro, Almerinda Petiz, Ana
Ferreira, Susana Sousa, Deolinda Pereira
Instituto Portugués de Oncologia do Porto

Introdugao: Os ependimomas s3ao uma entidade rara, sendo que habitualmente se
apresentam como tumores do sistema nervoso central. Os ependimomas primarios extra-
neurais podem ser categorizados como sacrococcigeos, pélvicos e extra-pélvicos. Os tumores
pélvicos e extra-pélvicos sdo extremamente infrequentes, sendo os anapldsicos uma das
formas de apresentacdo mais raras. Devido a variabilidade de padrdes da sua morfologia, o
diagndstico desta patologia é por vezes interpretado com outras entidades, nomeadamente os
tumores neuroectodérmicos. O seu tratamento, sobretudo numa fase avancada da doenga,
nao esta definido.

Caso Clinico: Os autores apresentam o caso de uma doente de 67 anos, que por metrorragias
com 1 més de evolugcdo, anorexia e emagrecimento ndao quantificado foi observada por
Ginecologia. Ao exame ginecoldgico apresentava volumosa massa no colo com atingimento do
1/3 superior da vagina e ambos os paramétrios.

O exame anatomo-patolégico da bidpsia favorecia o diagndstico de tumor neuroectodérmico
primitivo (PNET), tratando-se assim de PNET no contexto de tumor mulleriano misto maligno.
O estadiamento revelou doenca avancada, com metastizacdo ganglionar supra e infra-
diafragmatica. De acrescentar que a RMN pélvica referia Utero aumentado de volume (cerca
de 14 cm) com massa com extensdo proximal, oclusdo da cavidade e invasdo proximal da
vagina, sobretudo na sua vertente posterior, bem como adenopatias iliacas bilaterais e
inguinais, sem alteragGes anexiais. Analiticamente apresentava elevagdo do marcador tumoral
Cal25 (151 ng/ml).

Apods este diagndstico a doente foi admitida na nossa instituicdo. Foi solicitada segunda
observagdo histoldgica do produto de bidpsia realizada no exterior. O exame histoldgico
mostrava fragmentos de neoplasia maligna, de padrao difuso, com formagdo de numerosas
pseudorosetas/'rosetas vasculares' , constituida por uma populagdo mondtona de células, de
nucleos ovais, cromatina finamente granular, nucléolo pequeno e citoplasma escasso e mal
definido. Identificavam-se ainda células gigantes multinucleadas. Apresentava pleomorfismo
ligeiro a marcado, indice mitdtico elevado (>20 mitoses/10HPF) e 4reas necrose. A pesquisa da
translocagdo 2212 (EWS) foi negativa. Os achados morfolégicos e perfil imunohistoquimico
observados eram consistentes com tumor neuroectodérmico primitivo (PNET) / Tumor uterino
com diferenciagdo neuroectodérmica.

Em consulta de grupo foi proposta realizacdo de quimioterapia. Iniciou tratamento com
esquema Ciclofosfamida, Doxorrubicina e Vincristina com reducdo de dose por fragilidade
clinica, com razodvel tolerdncia (astenia grau 2, mucosite grau 1).

Atendendo a raridade do diagndstico de PNET nesta localizagdo, presenca de células gigantes
multinucleadas e auséncia de translocacdo 22ql2, o caso foi enviado para revisdo
anatomopatoldgica no Massachusetts General Hospital, Boston, tendo-se concluido tratar-se



SIMPGSIO NACIONAL
2016

=7
| \
DEL \ LYW
l__u a l—l 1 =4
:' { ‘ P * (o
| B 4‘-— A - EUROSTARS C
FUTU Ru @oasis PLAZA I ENCONTRO OE INVEANDS
PA “G““M“Am 9 £ JOUENS ESPECIALISTAS
de tumor maligno, consistente com ependimoma anapldsico. O tumor apresentava expressao
forte e difusa para proteina acidica fibrilar glial (GFAP).
Dado este diagndstico, completou estudo com realizacdo de RMN cerebral e da coluna
vertebral, que nd3o apresentaram altera¢des. Em consulta de grupo foi proposto inicio de
quimioterapia com esquema carboplatino e paclitaxel, que a doente ndo realizou por
agravamento do estado geral, com astenia, anorexia e perda progressiva de capacidade

funcional. Perante auséncia de condi¢bes clinicas para realizacdo de tratamento sistémico a
doente foi admitida no Servico de Cuidados Paliativos.

Conclusao: Os autores salientam este caso pela raridade do diagndstico e apresentacao. Trata-
se de uma doente com diagndstico inicial de PNET que ndo corresponde ao diagndstico
definitivo, o que vai de encontro ao que esta descrito na literatura, no que diz respeito a
dificuldade do diagnéstico histoldgico dos ependimomas. A idade da doente bem como a
localizagdo do tumor primario tornaram mais dificil a clinica estabelecer o diagndstico de
ependimoma anapldsico como diagndstico diferencial possivel nesta doente. Este caso ilustra o
desafio do diagndéstico em Oncologia, determinante para definir a abordagem clinica e
definicdo de estratégia terapéutica.
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