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Os tumores neurogénicos do mediastino posterior sdo derivados da crista de células
neuroectodérmicas embrionaria que originam as bainhas nervosas, os ganglios espinhais e o
componente simpatico do sistema nervoso autdbnomo. Os tumores que crescem da bainha
nervosa podem ser o Neurilemoma (Schwannoma) e o Neurofibroma; os originérios dos
ganglios simpéaticos podem ser o Ganglioneuroma, o Ganglioneurobastoma e o
Neuroblastoma; os origindrios do paraganglio podem ser o Feocromocitma e o
Paraganglioma ndo-funcionante. Existem ainda 0s tumores que crescem do sistema
neuroectodérmico periférico que na sua forma maligna é chamado de Tumor de Askin 1.2.
Ha também os tumores neurogénicos originarios do nervo frénico, vago ou intercostal ap6s
a sua emergéncia da goteira costovertebral . (Quadro 1).

Quadro 1 — Origem dos tumores neurogénicos do torax

Goteira Costoverterbral

Bainha nervosa

Neurilemoma (Schwannoma)
Neurofibroma

Schwannoma melanocitico
Schwannoma maligno

Ganglio autondmico
Neurobastoma
Ganglioneuroblastoma
Ganglioneuroma

Paraganglio

Feocromocitoma
Paraganglioma ndo-funcionante
Neuroepitelioma ( Tumor de Askin)
Outras estruturas nervosas
Nervo Frénico

Nervo Vago

Nervo intercostal

A incidéncia dos tumores neurogénicos do mediastino é de 15% a 25% de todos os
tumores do mediastino. Em criancas esta incidéncia € maior variando de 34% a 58% dos

tumores mediastinais.



Os tumores situados na goteira paravertebral em pacientes adultos sdo benignos na
subtotalidade dos casos. A incidéncia de lesdes malignas neste perfil de paciente varia de
1% a 5,8% . Entretanto, quando estes tumores crescem em criangas a chance da lesao ser
maligna pode variar de 41% a 60% .

Consideracdes Anatdbmicas

O mediastino apresenta tecidos nervosos em todos 0s seus compartimentos, porém
h& uma concentracdo maior na regido da goteira costovertebral, comumente descrito como
compartimento posterior do mediastino, local onde se localizam a maior parte dos tumores
neurogeénicos.

Os nervos espinhais dividem-se em 4 ramos: 0 ramo posterior, 0 ramo anterior, 0
ramo comunicante — o qual conecta a medula ao tronco simpético e 0s ramos meningeos
que retornam ao canal medular para a inervagdo das meninges. O ramo anterior segue
lateralmente para juntar-se a artéria e veias intercostais no sulco inferior das costelas e o
ramo posterior inerva a regido dorsal a coluna vertebral (fig. 1). Estas estruturas nervosas
originam-se no canal medular através do forame intervertebral abaixo das 12 vértebras

torécicas correspondentes (fig. 2).
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O tronco simpatico é constituido de varios ganglios ligados por um tronco nervoso
do simpatico, que estdo situados sobre a porcao anterior da cabeca das costelas, no espaco
extrapleural. Em sua porgdo superior estdo conectados ao tronco cervical inferior e

inferiormente com a cadeia simpatica toracica.



O numero de ganglios da cadeia simpatica é variavel, pode-se encontrar de 10 a 12
ganglios. O primeiro ganglio toracico é frequentemente fundido com o cervical inferior
constituindo o ganglio estrelado. Cada ganglio recebe um ramo comunicante anterior e
outro posterior.

Os paragénglios sdo agregacdes extra-suprarrenais de tecido cromafim distribuidas
proximo ou na parte autbnoma do sistema nervoso autbnomo. S&o estruturas
neuroectodérmicas e podem sintetizar e armazenar catecolaminas, mas suas funcdes
diferem com a localizacdo: as células intraneurais atuam como interneurdnios e o restante
como fontes de secre¢des endocrinas. Embora muitos paraganglios involuem apds o
nascimento, alguns podem persistir produzindo catecolaminas 10.

DIAGNOSTICO

Achados Clinicos

Os sintomas relacionados aos tumores mediastinais estdo presentes em 48 — 62%
dos pacientes adultos e em criancas esta frequéncia de sintomas é maior 58 — 78%. Porém,
qguando analisamos os tumores neurogénicos localizados na goteira costovertebral nos
adultos geralmente sdo assintomaticos, visto que a maioria € benigna. Yamaguchi e cols.
encontraram sintomas em 11,7% dos pacientes em sua série, entretanto quando os tumores
neurogénicos apresentam extensdo intramedular os sintomas estdo presentes em 60% dos
casos.

Os sintomas podem ser consequentes a compressdo local — sindrome de veia cava
superior, dispnéia ou disfagia; a erosdo déssea — dor intensa ou fratura patoldgica; ou ao
envolvimento medula espinhal por crescimento em ampulheta para o canal medular - com o
aparecimento de parestesias ou paralisias.

Nas criancas cerca de 60% dos tumores neurogénicos do mediastino sdo malignos e,
portanto, via de regra sdo sintoméaticos. Mesmo nas tumoragfes benignas os sintomas s&o
frequentes em relacdo aos adultos, visto 0 pouco espago no interior da cavidade toracica
nesta faixa etaria, portanto mesmo tumores pequenos sdo passiveis de desenvolverem

sintomas.



Os pacientes podem apresentar sintomas relacionados a liberacao de substancias
pelos tumores, tal como o feocromocitoma que produz sintomas hipertensivos e

gastrointestinais relacionados a catecolaminas liberadas na circulacgéo.

Imagenoldgico

Radiologia convencional

A radiografia de térax nas incidéncias posterolateral e perfil é geralmente o primeiro
exame a detectar alguma alteracdo, porém existe uma limitacdo, pois ela geralmente
delimita qual a por¢do do mediastino acometida, mas ndo revela detalhes importantes das
lesGes, tais como, densidade, invasdo do canal medular ou de estruturas adjacentes.

As informacGes da radiografia de térax podem ser incrementadas com o exame
contrastado do esdfago, que podera demonstrar compressdo extrinseca ou mesmo invasao
do lumen.

Tomografia Computadorizada do Torax

A tomografia axial computadorizada do térax modificou a avaliacdo dos 6rgéos do
mediastino, pois consegue individualizar os 6rgédos intratoracicos com precisdo e detectar
sinais de invasdo das estruturas adjacentes. Ademais, a TAC revela dados sobre a
consisténcia destas massas, tais como, presenca de fluido, densidade da massa e presenca
de microcalcificacoes.

Ressonancia Nuclear Magnética

A RNM é utilizada para o estudo das massas mediastinais, com a vantagem de
demonstrar as imagens no plano sagital e coronal, além do axial revelado pela TAC.
Portanto, levando-se em consideracdo estas caracteristicas, a RNM define melhor o
envolvimento do plexo nervoso, das vertebras e do canal medular 16. Os sinais obtidos em
T1 e T2 sugerem a presenca dos paragangliomas, caracteristica importante no pré-
operatério de paragangliomas nao-funcionantes, que geralmente sdo diagnosticados no ato
operatorio. Além disto, a ressonancia avalia a precisa extensdo tumoral, permitindo a
realizacdo de um planejamento pré-operatério.

Tomografia Computadorizada Helicoidal

Novos avangos na tecnologia da TAC levaram ao desenvolvimento da TAC

Helicoidal, que permite a reconstrucao perfeita tridimensional das imagens intra-toracicas.



Ha uma tendéncia em utilizar-se este tipo de TAC para a analise dos tumores intra-
torécicos, pois além da nitidez e perfeicdo das imagens o tempo para a realizacdo do mesmo

é bem mais rapido que a RNM.

Invasivos

A necessidade de obtencdo de bidpsia no pré-operatério € ditada pelas
caracteristicas do tumor. Considerando-se que na populacdo adulta a maioria dos tumores
neurogénicos é benigna e associada a inexisténcia de sintomas ou comprometimento do
estado geral, ndo existe a necessidade de bidpsia pré-operatdria na subtotalidade dos casos.

Nos tumores invasivos com acometimento de estruturas vasculares, traquéia,
esdfago ou comprometimento extenso da parede toracica a bidpsia pré-operatoria é
necessaria para realizar-se o tratamento neo-adjuvante. Nestes casos a bidpsia pode ser
através de puncdo aspirativa por agulha fina ou outros tipos de agulhas que permitem a
retirada de pequenos fragmentos dos tumores.

Algumas lesdes, principalmente as anaplasicas, necessitam de fragmentos maiores
para a precisa definicdo histopatoldgica, para a realizacdo do tratamento neoadjuvante.
Nestes casos a videotoracoscopia € uma excelente opgdo, visto que permite uma boa
visualizacdo da lesdo, além da possibilidade de biopsia-la em vérios locais.

Tipos de Tumores

Neurilemoma(Schwannoma)

Os neurilemomas geralmente sdo encapsulados e solitarios e originam-se das células
do sincicio da bainha nervosa ou da célula de Schwann. O crescimento tumoral é lento e na
fase inicial sdo assintomaticos. Geralmente sdo solidos, mas podem conter areas cisticas em
seu interior e, as vezes podem apresentar-se como uma volumosa massa mediastinal 1s.
Estas alteracGes sdo decorrentes de caracteristicas de regressdo tumoral com degeneracao
gordurosa, hemorragia ou formacao cistica.

A microscopia sdo compostos de dois tipos distintos de tecidos, conforme a
classificacdo de Antonio, tipo A correspondente a area celular e o tipo correspondente a
area mixoide. Estas duas formas normalmente estdo associadas num mesmo tumor. A

variedade maligna existe, porém nao ha relatada nenhuma transformacao de benigno para



maligno. A analise imunohistoquimica dos tumores neurogénicos demonstra

imunorreatividade para a proteina S-100.

A maioria das lesdes é diagnosticada em adultos jovens, sem predilecdo por sexo.
Estes tumores raramente acometem criangas e dificilmente sofrem degeneragao maligna.

O crescimento destes tumores pode avancar para estruturas adjacentes. Em cerca de
10% dos casos o crescimento pode ultrapassar o forame intervertebral e comprometer o
canal medular, passando a ser chamado de tumor em forma ampulheta 21. Além do canal
medular, o neurilemoma pode desenvolver-se para a traquéia, através da membrana
intercartilaginosa, em forma de ampulheta para a luz traqueal. As figuras 1,2 e 3
demonstram um caso de tumor mediastinal — Schwanoma benigno com extensdo para a luz
traqueal visto na foto da broncoscopia. A lesdo entotraqueal foi ressecada por meio da
broncofibroscopia. Apos a lesdo intra-toracica foi ressecada e foi observado a extenséo do

tumor via espaco intercartilagino.

O tratamento dos neurilemomas é a resseccao cirurgica, com minima chance de
recorréncia quando completamente ressecada. O acesso a cavidade toracica pode ser por
toracotomia posterolateral ou por videotoracoscopia. Nos casos dos tumores em ampulheta
para o canal medular, existe a necessidade de uma associacdo entre as especialidades de
cirurgia toracica e neurocirurgia. A videotoracoscopia tem sido cada vez mais empregada
no tratamento das lesdes neurogénicas do mediastino posterior, assim como, a utilizagdo de
taticas operatorias para minimizar as lesdes do tecido nervoso como o bisturi harménico.

Neurofibroma

Os neurofibromas sdo tumores benignos geralmente associados a neurofibromatose
de von Recklinghausen, que é uma doenga hereditaria autossdmica dominante caracterizada
por pigmentacdo café-com-leite na pele, neurofibromas e ndédulos de Lisch na iris.
Acometem cerca de 3,3% em criancas e 25% dos tumores neurogénicos em adultos .

Geralmente é encapsulado, muito semelhante ao neurilemoma, o que torna dificil o
diagnostico diferencial entre 0s dois tipos. A consisténcia € mais macia que o neurilemoma,

porém eles podem ser maiores. O local de origem mais frequente é o nervo intercostal e



quando todo o nervo intercostal é aumentado e distorcido sdo chamados de neurofibromas
plexiformes, caracteristica frequentemente encontrada na doenca de von Recklinghausen.

A microscopia sdo formados por uma combinacdo de células de Schwann,
fibroblastos, células perineurais e um espesso tecido conjuntivo.

O tratamento destas lesdes é a ressec¢do cirurgica com as margens cirdrgicas livres
de doenca. Os neurofibromas plexiformes volumosos sdo de dificil resseccdo visto a
invasdo do plexo braquial ou de estruturas vizinhas.

Neurilemoma Maligno

A apresentacdo maligna do neurilemoma é rara, acomentendo cerca de 1 a 2 % dos
casos. Estes tumores geralmente desenvolvem-se em pacientes portadores da doenca de von
Recklinghausen.

O diagnostico é caracterizado pela presenca de células de Scwann irregulares com
zonas difusas de necrose. Este padrdo histoldégico é visto mais comumente com a
transformacdo maligna do neurilemoma benigno ou como um novo tumor em um
paciente com a doenca de von Recklinghausen. Quando o padrdo epitelial for difuso existe
uma possibilidade de resposta a quimioterapia.

O neurilemoma maligno é associado com a doenca de von Recklinghausen em 40 %
dos casos. As metastases geralmente sdo para o pulméo, o figado, pele, 0ssos, e abdome.
Aproximadamente 4% dos pacientes com a doenca de von Recklinghausen desenvolvem a
variante maligna do Schwannoma.

Neuroblastoma

O neuroblastoma é um tumor que se desenvolve a partir das células nervosas da
crista neuroectodérmica, decorrente da interrupcdo da diferenciacdo de neuroblastos para
células nervosas dos ganglios autonémicos, dos nervos sensitivos, das células de Schwann
ou qualquer outro tipo celular. A apresentacdo primaria destes tumores dentro do
mediastino ocorre em 10% a 20% dos casos, sendo que a maioria desenvolve-se no
abddémen. Os neuroblastomas acometem criancas com idade menor de 2 anos, mas podem
ocorrer na adolescéncia.

Varios marcadores tumorais estdo disponiveis para o diagndstico e 0 seguimento
dos pacientes portadores de neuroblastoma. Além dos metabo6litos urinarios das

catecolaminas, a presenca de enolase-neurdnio especifica (ENS) e gangliosideos G p2 séo



importantes para a ajuda no diagnostico. Os anticorpos ENS séo geralmente positivos para
o tecido neuroblastico e podem ser encontrados nos pacientes com doencas avancadas. O
gangliosideo G p2 € uma molécula lipidica liberada na corrente sanguinea pelos tumores de
origem neuroectodérmica. Uma diminui¢do deste marcador no sangue é associado com a
remissdo do neuroblastoma.

O 4cido vanilmandélico e o &cido homovanilico sdo metabdlitos secretados pelos
neuroblastomas. Em cerca de 85% a 90% de todos os pacientes portadores de
neuroblastomas tem estes metabdlitos urinarios elevados, mas nos neuroblastomas toracicos
estes diminuem para 75%. Isto esta relacionado ao local da origem do tumor, pois quando
ocorre na raiz posterior do ganglio ndo havera a producéao de catecolaminas.

Os neuroblastomas acometem criangcas com idade menor de 2 anos, mas podem
ocorrer na adolescéncia. A média de aparecimento do neuroblastoma néo-toracico é de 1,8
anos e do toréacico € de 0,9 anos. Os sintomas estdo presentes em 50% dos casos de
neuroblastoma no momento do diagnostico, sendo os mais encontrados as infecgdes
respiratorias, a insuficiéncia respiratéria, 0s sintomas neuroldgicos ou doenca
metastatica. Os pacientes com insuficiéncia respiratdria geralmente sdo menores que 1 ano.
Os sintomas neuroldgicos relatados sdo paresia ou paralisia relacionado a compressdo da
medula ou Sindrome de Horner. A extensdo da tumoracdo para o canal medular se faz em
17% dos casos encontrados no mediastino posterior.

Os neuroblastomas podem estar associados com varias sindromes, dentre as quais a
doenca de von Recklinghausen, neoplasias enddcrinas multiplas, doenga de Hirchsprung,
entre outras.

A rotina para o estudo de um paciente com suspeita de neuroblastoma inclui um
hemograma completo para avaliar a possibilidade de invasdo da medula dssea; testes de
fungdes hepéticas e renais para rastreamento de metastases. A pesquisa de metabolitos das
catecolaminas, tanto para ajudar no diagnostico como para o seguimento pés-operatério. A
confirmacdo do diagnostico so pode ser realizada pela analise histopatoldgica do tumor,
que pode ser obtida atraves da bidpsia incisional ou excisional dependendo do grau de
invasdo do tumor.

Os neuroblastomas s&o tumores macios, acinzentado e relativamente bem

delimitados. E comum encontrar-se éareas de calcificacdo, hemorragia e necrose. A



microscopia ha a grupamento de pequenas células de forma oval, com nucleos escuros, o
citoplasma geralmente é pequeno, podendo ser encontrada rosetas de Homer Wright.

H& uma gama de fatores prognosticos para classificar as criancas acometidas de
neuroblastoma e inclusive alguns protocolos de tratamento sdo baseados nestes fatores
progndsticos. A idade, o estagio tumoral, os achados patoldgicos, a ferritina sérica, 0s
niveis séricos de enolase-neurénio especifica, niveis de gangliosideos, anormalidades no
cromossomo 1p, dosagem urindria de metabdlitos das catecolaminas sdo 0s principais
fatores prognosticos utilizados.

O tratamento do neuroblastoma toréacico esta baseado na completa resseccao do

tumor e na dissec¢do dos linfonodos mediastinais para posterior estadiamento da les&o.
Considerando a raridade do neuroblastoma toracico em relacdo ao neuroblastoma nao-
torécico, os protocolos de terapia adjuvante ou neoadjuvante ndo sdo bem estabelecidos no
neuroblastoma toracico. Portanto, a terapia adjuvante do neuroblastoma segue 0s mesmos
protocolos dos neuroblastoma ndo-toracicos.
Nos estagios iniciais a cirurgia é indicada sem a necessidade de tratamento adjuvante, desde
que os fatores prognosticos tenham um baixo risco para recorréncia ou metastases. Nos
estagios avancados a resseccao da tumoracdo visivel e palpavel, associados a ressecc¢ao dos
linfonodos é preconizada por La Quaglia e cols. A realizacdo desta cirurgia requer a
exposicao e disseccdo dos grandes vasos do local primario e da coluna vertebral, adjacente
ao tumor. A sobrevida foi melhor no grupo submetido a este tipo de ressec¢do em
comparagdo ao grupo que nao a realizou, dado este estatisticamente significativo (p<0,01).

Ganglioneuroma e Ganglioneuroblastoma

Os ganglioneuromas sdo tumores neuroendocrinos bem diferenciados que séo
encontrados mais frequentemente na goteira paravertebral ou no retroperitonio. Estes
tumores originam-se dos ganglios simpaticos e € o mais comum tumor mediastinal benigno
encontrado em criangas.

O aspecto radiologico € a presenca de uma massa grande com areas focais de
calcificacdo. Diferentemente do ganglioneuroblastoma ou neuroblastoma, estes tumores
dificilmente invadem o canal medular.

O tumor geralmente é grande, encapsulado com uma consisténcia firme a palpagéo.

A microscopia os achados s@o similares ao neurofibroma exceto pela presenca de células



ganglionares maduras. Estes tumores devem ser analisados em varias partes a procura de
areas focais de malignizacéo.

O ganglioneuroblastoma é um tumor intermediario entre o ganglioneuroma e o
neuroblastoma, pois ele contém areas de elementos benignos que lembram o primeiro e
pequenas areas com elementos malignos semelhantes ao Gltimo. A faixa etaria mais
acometida é abaixo de 3 anos, ndo tem predilecao por sexo e ndo apresenta associacdo com
a doenca de von Recklinghausen. A maioria é encontrada incidentalmente, mas o paciente
pode apresentar sintomas respiratdrios, dor toracica ou sinais de compressao da medula.

Os ganglioneuroblastomas que se apresentam como lesdo Unica podem ser
ressecados e estadiados conforme o INSS. O tratamento € cirurgico, porém pode haver
necessidade em utilizar-se quimioterapia adjuvante.

Os fatores progndsticos incluem a idade, pois quanto mais jovem é melhor o
progndstico, grau de diferenciacdo e a presenca de padrdo histologico difuso. A sobrevida
em 5 anos é de 88% dos casos.

Paraganglioma

Os paragangliomas mediastinais sdo biologicamente inativos em 50% dos casos e
sdo referidos de néo-funcionantes. Estes tumores podem envolver os tecidos
quimioreceptores do corpo da carétida, o glomus aorticopulmonar ou o corpo vagal e nesta
situacdo sdo chamados de chemodectomas.

Os paragangliomas ndo-funcinantes sdo encontrados incidentalmente ao exame
radiolégico em 50% dos pacientes. Aqueles que apresentam sintomas geralmente
apresentam dor torécica ou sintomas relacionados a compressdo tumoral, tais como, tosse,
dispnéia e sindrome da veia cava superior. O sexo masculino & mais acometido e a faixa
etaria mais acometida é de 40 anos, variando de 16 a 64 anos. A degeneracdo maligna do
paraganglioma ocorre em cerca de 10% dos casos e sdo associados com metastases,
principalmente, para o pulméo e 0sso, mas pode também ocorrer o figado, coracéo e rins.

O diagnostico imagenologico do paraganlioma estd facilitado pela utilizacdo da
ressonancia nuclear magnética, visto que permite a visualizacdo da intensa vascularizagdo
destes tumores. A angiografia é outro método diagndstico que pode ajudar no estudo pré-

operatério e 0s achados sdo massas extremamente vascularizadas, grandes artérias



nutrientes e a rapida drenagem venosa. O estudo cintilografico com MIBG-131l somente €
diagnostico para os paragangliomas funcionantes.

Geralmente sdo macios, irregulares e, as vezes, podem apresentar uma capsula
fibrosa. A microscopia € caracterizado por uma intensa vascularizagdo, com células
tumorais organizadas em ninhos, com padrdo organdide. Pleomorfismo celular é
encontrado frequentemente, mas com pouca mitose. A malignidade do paraganglioma é
determinada a cirurgia, visto que ndo ha um padrdo estabelecido. A presenca de invasdo
local ou a presenca de metastases parece ser o mais significante determinante do padrdo
agressivo.

O tratamento do paraganglioma nao-funcionante € a ressec¢édo, e considerando-se a
vascularizacdo exacerbada é necessario um acesso venoso adequado para a infusao rapida
de volume, assim como a reserva de grande quantidade de concentrados de hemécias. A via
de acesso devera contemplar o local do crescimento tumoral e a circulagdo extra-corporea
poderd ser necessario em determinados casos como o descrito por Andrade e cols. e 0
cirurgido deve ressecar 0 maximo de tecido tumoral, visto a ténue resposta a radio ou
quimioterapia.

Feocromocitoma

O feocromocitoma € um tumor neuroenddcrino raro que se desenvolve no
paraganglio, que sdo grupamentos celulares associados ao sistema nervoso autbnomo e
estdo distribuidos pelo corpo. A maioria dos feocromocitomas ocorre no interior da
glandula renal. A presenca destes tumores no mediastino representa menos que 0,3% dos
tumores mediastinais e menos que 2% dos feocromocitomas. Estes tumores também sao
chamados de paragangliomas funcionantes. O local mais comum de desenvolvimento € no
mediastino anterior, desenvolvendo a partir do paraganglio branquiométrico e visceral.
Mais raramente, os feocromocitomas podem estar localizados no mediastino posterior,
originando-se do paraganlio adrtico simpaético.

Os feocromocitomas mediastinais podem estar associados a outras multiplas
localizagdes, sendo mais comum quando associado a uma historia familiar, chamada de
Sindrome de Carney, caracterizada pela presenca de leiomiosarcoma epitelial géastrico,

condroma pulmonar e feocromocitoma extra-adrenal.



A maioria dos pacientes apresenta sudorese, taquicardia e cefaléia, geralmente
associada a crise de hipertensdo arterial sisttmica paroxistica. Podem ocorrer sintomas
relacionados a compressdo tumoral, tais como paralisia, sindrome de Horner, disfagia e
dispnéia.

O diagnéstico bioquimico do feocromocitoma mediastinal € feito inicialmente pela
medida dos metabdlitos das catecolaminas na urina, tais como acido vanilmandélico,
normetanefrina e metanefrina. Geralmente estas dosagens sdo negativas quando o
feocromocitoma é extra-adrenal.

Estudos de imagem sdo relatados como util no diagnéstico e avaliacdo de
paragangliomas localizados em mediastino posterior e no planejamento de sua resseccao ss.

O exame indicado para a localizacdo de paraganglioma é a cintilografia com
metaiodobenzilguanidina (MIBG). A tomografia com emissdo de positron com 2 fluor 18
fluor 2 deoxy-D glicose (FDG) ajuda a localizar a maioria dos paragangliomas mas néo é
recomendado como o método preferencial, pois a sensibilidade e especifidade sdo menores
do que a cintilografia MIBG. Hoegerle e col avaliaram a fluorl8 dihidroxyfenilanina
(DOPA) de corpo inteiro PET como um método de imagem bioquimica para a detec¢do dos
feocromocitomas. Além da correta localizacdo dos feocromocitomas, hd necessidade de
realizar-se tomografia computadorizada e ressonancia magnética para o estudo detalhado
destes tumores. Na TAC o feocromocitoma aparece com densidade de tecido mole com
intenso e uniforme realce de contraste. A RNM revela um sinal de esvaziamento no T1 e
alto sinal de intensidade T2, indicando uma vascularizacdo acentuada. O diagnostico
diferencial com massas do mediastino posterior hipervascularizadas devem ser feitos com
metastases de carcinoma renal e melanoma, doenca de Castleman e hemangiomas.

Os tumores sd0 macios, de coloracdo vermelho amarronzados e vascularizados. A
microscopia eles apresentam-se com cole¢@es de feocromacitos, 0s quais tém o citoplasma
amarronzado com algumas manchas crémicas. As células sdo pleomdrficas com atipia
celular.

O tratamento deve consistir inicialmente em controle dos niveis pressoricos com
bloqueio alfa adrenérgico para o controle das crises de hipertensdo e beta adrenérgico para
o0 controle da taquicardia. A volemia destes pacientes geralmente esta abaixo dos niveis

normais, assim podem ser necessarios grandes volumes no preparo anestésico da cirurgia.



A toracotomia posterolateral ¢ a incisdo de escolha para a ressec¢do dos
feocromocitomas. A remocdo tumoral é facil, visto que ndo sdo invasivos e a maioria é
benigna. Quando ocorre o envolvimento do canal medular é necessario utilizar a tatica
descrita para os tumores em ampulheta, que inclui a remogéo da parte intramedular.

Estas lesdes sdo frequentemente muito vascularizadas e, frequentemente existe
vasos calibrosos na regido adjacente ao tumor. Deste modo, a hemostasia deve meticulosa
para se evitar perdas sanguineas excessivas.

Apo6s a remocdo tumoral ocorre uma diminuicdo acentuada dos niveis de
catecolaminas podendo desencadear hipotensdo arterial. Este aspecto do periodo trans-
operatorio deve ser antecipado com a infusdo de volume, assim como, 0s niveis glicémicos
devem ser monitorados, pois ha uma tendéncia a hipoglicemia.

A manutencao de niveis pressoricos elevados no pds-operatdrio pode significar a
resseccdo incompleta do tumor, metastase ou um segundo tumor priméario. Novo
rastreamento deverd ser realizado com a cintilografia MIBG.

Neuroepitelioma ou Tumor de Askin

Em 1979, Askin descreve um tipo de tumor constituido por pequenas células
redondas, em criangas e adolescentes. Estes tumores foram designados inicialmente como
tumores malignos de pequenas células da regido toracopulmonar e posteriormente referidos
como tumor de Askin. E um dos membros da familia de tumores neuroectodérmicos
primitivos periféricos e tipicamente desenvolvem-se a partir do periosteo, tecidos moles e
tecido extrapulmonar da parede torécica, podendo ainda
envolver o parénquima pulmonar, por extensdo local, ou desenvolver-se de novo do tecido
pulmonar periférico .

Sdo tumores com origem nas células totipotenciais da crista neural, devido a uma
translocacdo reciproca t (11,22) (g24 ql2) similar a presente no tumor de Ewing. Os
tumores neuroectodérmicos primitivos perifericos (PPNET ou PNET) tém em comum a
alteracdo cromossdmica descrita anteriormente, desenvolvem-se fora do sistema nervoso
central e do sistema nervoso simpatico, com preferéncia para as areas mediastinicas e
paravertebral, sendo menos freqliente o seu desenvolvimento a nivel visceral (rim) e intra-

abdominal.



Acometem predominantemente as criangas e adultos jovens, sem diferenca do seu
comportamento nos diferentes grupos etarios.

Clinicamente, 0 modo como se apresentam esta relacionado com o desenvolvimento
de sintomas ou sinais relacionados com a compressao de 6rgdos adjacentes ou com 0
aparecimento de massa. A dor tordcica ou massa da parede torcica sdo os achados clinicos
mais comuns na apresentacao inicial. Em 75 % dos casos, estes tumores atingem a parede
toracica ou as costelas, e em menos de 25 % ha envolvimento do parénquima pulmonar,
isolado ou associado a massa da parede. As metastases ocorrem para 0 pulméo, 0sso e para
a medula dssea.

Microscopicamente, na extremidade indiferenciada (Ewing) do espectro, as células
sdo pequenas, com nucleos ovoides, cromatina finamente distribuida e pequenos nucléolos
com citoplasma muito escasso e as mitoses Sa0 numerosas.

O diagnéstico diferencial devera ser feito com linfomas, rabdomiossarcoma alveolar
e embrionario, sarcomas indiferenciados de células redondas, neuroblastoma.

Evidéncia de diferenciacdo neuroectodérmica pode ser revelada pelos marcadores
neurais NSE (80-90%), PGP 9.5, SNF (50%), Leu-7 (CD57, 40%), S-100 e cromogranina
(25% cada).

Os achados imagenoldgicos deste tumor sdo massa paravertebral, ndo-calcificada,
associado ao derrame pleural e com destruicdo das costelas adjacentes. A tomografia
computadorizada e a ressonancia magnética mostram uma massa heterogénea, por vezes
com areas cisticas, necroticas ou focos hemorragicos no seu interior. Estes exames sao
necessarios para o estadiamento do tumor, sendo ainda importantes para esse fim a
cintilografia 0ssea e a biopsia 6ssea.

A resseccao em bloco da leséo é o tratamento padrédo, associado a terapia adjuvante
quando a resseccdo ndo é completa. Os tumores sdo sensiveis a quimioterapia.

O prognéstico deste tipo de tumores é pobre em estadios avancados, com uma

sobrevida de 38 % em 2 anos e 14 % aos 6 anos apos o diagnostico.
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