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RESUMO: Os autores descrevem um caso de sarcoma neuro-
génico anorretal cuja sintomatologia foi dor e tumoragio peri-
neal, juntamente com afilamento das fezes. O diagnéstico ana-
tomopatolégico foi feito por meio de provasimunchistoquimicas.
O tratamento constou de amputac¢io abdominoperineal do reto,
considerado o melhor procedimento cirirgico, quando alesao é
maior do que dois centimetros. O prognéstico esta relacionado
com o estadiamento e como se tratade doengalocalizada, a expec-
tativadesobrevivéncia é boa.

UNITERMOS: neurossarcoma; reto: ressec¢io abdominope-
rineal

Os tumores anorretais de origem sarcomatosa sdoraros. De-
rivam da célula mesenquimal primitiva'® !> % e dentre suas
varia¢des histoldgicas, o sarcoma de origem neuroldégica € o
menos freqiiente, correspondendo a cerca de 0,5% de todos o0s
sarcomas daregido anorretal™’, que, por sua vez, correspondem
a0,5% da totalidade dos tumores malignos desta regido® .

A primeira descri¢do de sarcoma de reto, porém do tipo
leiomiossarcoma, foi feita por Exner, em 1908721 As difi-
culdades para um diagnéstico definitivo constituem o princi-
pal problema no estudo desses tumores'". A raridade e a pe-
quena quantidade de casos com seguimento de longa duragdo
levam a controvérsias quanto ao seu tratamento'™.

Em 29 anos de experiéncia do nosso Servigo de Colo-
proctologia, é o primeiro caso desta afec¢io com localizagdo
anorretal. O objetivo deste trabalho é relatar um caso de sar-
coma neurogénico anorretal e realizar revisio da literatura.

Relato do caso

AF.P., prontudrio hospitalar n® 151.487, 57 anos, masculino,
negro,natural de Rio Vermelho - MGe procedente de Sdo Paulo- SP.

Trabalho realizado no Servico de Coloproctologia do Hospital
Heliopolis - Sdo Paulo - SP.
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Doente atendido em nosso ambulatério, em setembro de
1997, com queixas de tumoragio anal, com crescimento pro-
gressivo, ha seis meses, associada a dor local continua e afi-
lamento das fezes. O hébito intestinal era normal, com uma
evacuagdo ao diae fezes pastosas. Nao tinha histéria de puxo,
tenesmo, hematoquezia ou perdade peso. Informavaressecgdo
de tumor de regido anal em maio de 1996, em outro hospital,
cujo resultado do estudo anatomopatolégico evidenciou sar-
comade grauintermediario de malignidade. Ndorelatava tra-
tamento complementar.

Oexame clinico geral eranormal e ao exame proctolégico,
foram observados os seguintes achados:

- Inspecdo - Abaulamento em margem anal postero-lateral
esquerda, medindo aproximadamente trés centimetros de di-
ametro no maior eixo.

- Palpagdo externa - Presenca de tumorag¢do endurecida,
pouco dolorosa e mével (Fig. 1).

Fig.1 - Palpagdo externa e toque retal: Avaliacdo do tamanho do tumor
e do comprometimento esfincteriano.

- Toque retal - Tumoragao em quadrante péstero-lateral
esquerdo, mével, de consisténcia firme e elastica, grosseira-
mente lobulada, com mucosa integra, porém com comprome-
timento esfincteriano, que se estendia desde a borda anal até
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cerca de oito centimetros, em sentido cranial do reto. A toni-
cidade e a continéncia estavam preservadas.

- Retoscopia- Confirmou o toque retal, mostrando mucosa
integra até 12 cm da margem anal.

O doente foi hospitalizado e submetido aestadiamento pré-
operatdrio, que constou dos seguintes exames:

- Colonoscopia total - Normal

- Radiografias de térax - Normais

- Tomografia computadorizada de abdome - Normal

- Tomografia computadorizada de pelve - Mostrou ima-
gem com densidade de partes moles, heterogénea, arredonda-
da, com limites precisos, localizada em regido do reto distal e
parte de canal anal, comredugdo de sualuz, medindo oito cen-
timetros no maior eixo e preservando a gordura perirretal.

- Exame anatomopatolégico - Foi considerado o laudo de
sarcoma, referente a operacio anteriormente efetuada.

Foi indicada amputagdo abdominoperineal do reto, em
12.11.97, com realizagdo de colostomia terminal extraperi-
toneal, em flanco esquerdo. No inventdrio da cavidade abdo-
minal ndo foram observadas metdstases hepaticas ou ganglio-
nares. A tumoragdo ndo era visivel ou palpdvel, em relagdo a
reflexdo peritoneal do reto. O tempo operatdrio perineal foi
feito deixando as margens distal e profunda livres, para no
minimo dois centimetros da borda tumoral (Fig. 2) e a ferida
foi suturada em planos superficial e profundo.

Fig. 2 - Macroscopia: Corte longitudinal da pe¢a operatdria, mostran-
do o envolvimento do reto inferior e do canal anal.

Durante a evolug@o pds-operatéria, ocorreu deiscéncia
parcial de planos superficiais da ferida perineal. com infec¢éo
local, a qual foi tratada com curativos abertos didrios e anti-
bioticoterapia. A altahospitalar foi no 17°dia pds-operatdrio.
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O exame anatomopatoldgico confirmou o diagnéstico an-
terior de sarcoma indiferenciado de células fusiformes (grau IIT)
daregidoanorretal (Figs. 3e4). As provas imunohistoquimicas
revelaram tratar-se de sarcoma do tipo neurogénico.

Decorridos cinco meses de seguimento ambulatorial, o
doente encontra-se sem alteragdes clinicas, colostomia com
funcionamento normal e regido perineal cicatrizada.

Fig. 3 - Microscopia: Arranjo em palicada de células neopldsicas com
predominio fuso-celular (aumento 20 vezes).

Fig.4 - Microscopia: Detalhe de figuras de mirose (aumento 40 vezes).

DISCUSSAO

Os sarcomas, apesar de raros, sd0 os tumores malignos gas-
trointestinais de origem nio epitelial mais comuns''®. Eles
podemreceber denominagdes diversas, conforme a suaorigem
histopatolégica: linfossarcoma, reticulossarcoma, letomios-
sarcoma, fibrossarcoma e sarcoma neurogénico. Enquanto
que amaioria dos tumores de origem muscular do estdbmago é
benigna, no intestino delgado, colo, reto e anus, apresentam-
se com caracteristicas de malignidade, em sua maior parte™”

Aincidéncia é igual em ambos os sexos™ 1219, O grupo
étnico branco ¢ o mais acometido e a faixa etdria pode variar
desde o adulto jovem até o idoso (21 a 82 anos), sendo mais
comum apds os 50 anos™ 717 No caso relatado. o doente era
masculino, negro e estava com 57 anos de idade.
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Diamante e col. e Mindich e col.""* citam que a sinto-
matologiaestdrelactonadacom o tamanho do tumor'™ ', sen-
do a obstrugiio intestinal a manifestagdo clinica mats impor-
tante. Sangramento anorretal, dor, puxo. tenesmo e elimina-
¢do de muco com as fezes também podem ser encontrados'™ -
AT No doente em questiio, a dor persistente era o
sintoma mais importante, associada a tumoragdo em margem
anal e ao afilamento das fezes.

O exame fisico [reqlientemente ¢é pobre ¢ o0 achado mais
comum € a presenga de tumoraciio mével. de consisténciafir-
me e clastica. grosseiramente tobulada, com mucosa integra,
sendo idéntico ao caso relatado. Entretanto. podem ocorrer
casos em que amucosaestd ulceradanaregidodo tumor™. Em
cercade 84% dos casos, a lesiio encontra-se ao alcance do to-
que do examinador™ ™ 1,

O diagnéstico de certeza € dado por meio do exame histo-
patoldgico. sendo muitas vezes dificil, em virtude de seme-
Thangas histolégicas com os leilomiomas, principalmente nos
casos de lesdes bem diferenciadas™ "' Nesses casos, pode
haver a necessidade da utilizagio de exame imunohistoqui-
mico ou de microscopia eletrdnica, para contirmacio diag-
néstica e diferencia¢io dos subtipos. Randleman Jr. e col.
acham que tumores com celularidade aumentada podem ser
considerados malignos, independentemente do ntimero de
mitoses ou atipias'”. Esta afirmag¢@o, entretanto, nfio é corro-
borada poroutros autores, que acreditam ser de valor diagnésti-
co o tamanho das células e o hipercromatismo de seus nucleos,
ointenso pleomorfismo celular, a grande atividade mitdticae
a presenga de anaplasia e necrose! -+ &% 132,

Aceita-se que sua disseminagio ocorra por via hemato-
génicae os sitios mais freqlientes de metdstases sdo os pulmdes,
offgadoe o peritonio'-™'*. A disseminag¢io linfdtica é pouco
freqiiente e o acometimento linfonodal regional é raro' ',

Nenhuma atividade endderina ou imunolégica toi descri-
taparaessestumores''. Sarcomas em geral tém sidorelatados
emassociagdo com polipose adenomatosa tamiliar, e também,
emrecente relato, com ictiose, que parece ser umamanifesta-
¢do precoce especifica do letomiossarcoma intestinal™®.

A escolha do tipo de tratamento cirdrgico é um grande
desafio para o cirurgifio. pois nem sempre deve ser indicada a
ressecgiiodalesio"”. Para os tumores de localizagio anorretal,
existem as opcdes de resseccio local e a amputagio abdo-
minoperineal do reto. O tratamento pela excisfio local € de-
fendido para tumores menores de dois centimetros e com
baixo grau de malignidade. particularmente em doentes com
altorisco cirdrgico’™". Diamante e col."* acreditam que os se-
guintes aspectos devam ser considerados: 1. A ressecciio lo-
cal é seguida de alto indice de recidiva (86%); 2. Esses tumo-
res siio resistentes a radioterapia. Estes fatos sdo suficientes
para se indicar a amputagio abdominoperineal do reto. como
tratamento preferencial. para os sarcomas da regiflo anorretal,
Randleman e col.'"" baseiam-se, inicialmente. no tamanho do
tumor primdrio e nocomprometimento de estruturas adjacentes.
paraindicar tratamento cirdrgico conservador ouradical Kalifa
ecol. observaram que os doentes submetidos atratamento radi-
cal, comoaamputagdo abdominoperineal doreto. tiveram maior
tempo de sobrevida. No caso apresentado. optou-se pelo trata-
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mento radical em decorréncia do tamanho do tumor. do com-
prometimento esfincteriano. e. principalmente. pelo fato de
seruma lesdorecidivada, visto que o doente fora submetido &
ressec¢iio local hd menos de um ano.

Emrelagdoao tratamento adjuvante. aradioterapiaparece
mostrar-se ineficaz'? ™ 217 O tratamento quimioterapico
com drogas isoladas ndo é mais utilizado. Todavia. a qui-
mioterapia com combinacio de drogas, como Vincristina.
Dacarbazina. Adriamicina, Ciclofostamida, pode ser utiliza-
da.apdsarealizagdo da operagdio. ou nos casos de tumores de
retroperitdnio ou com metdstases. como formade tratamento
paliativo™ '™ No presente caso. ainda nao foi indicado qual-
quer tratamento complementar.

Existem poucas diferen¢as quanto ao progndstico. indepen-
dentemente do tipo de operagao realizada. sejaradical oucon-
servadora®, A sobrevida, em cincoanos. variade 202 74%'* 7
e em 10anos, pode atingir 509 dos casos" ™. A causa de 6bito
nesses doentes pode ser por faléncia hepdtica. devido a sarco-
matose com envolvimento metastatico hepdtico difuso. ou fa-
[énciarenal. porbloqueio ureteral bilateral' . O doente em ques-
lio encontra-se, apds cinco meses do tratamento cirdrgico. em
perfeitas condigdes clinicas e sem sinais de recidiva.
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SUMMARY: The authors report a case of neurogenic anorectal
sarcoma describing the clinic, pathologic, therapeutic and prog-
nostic aspects. The symptoms were pain and perineal tumour with
constrictement of the excrements. They relate the diagnostic dif-
ficulty about the histopathologic aspects. They comment about
the abdominoperineal resection as the best treatment. Finally, they
evaluate the good prognosis of the patient and make revision of
the literature.
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