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R SUMO

O tumor neuroectodérmico periférico é uma das neoplasias malignas de pequenas células
redondas, pouco frequente e de comportamento clínico agressivo. Os autores apresentam o caso
clínico de uma mulher de 29 anos de idade, com este tipo de tumor, localizado na vulva. A doente
está bem e aparentemente livre de doença 8 meses após tratamento por cirurgia, quimioterapia e
radioterapia.

SUMMARY

Peripheral Neuroectodermic Tumor in the Vulva

A case of Malignant Peripheral Neuroectodermic Tumor occuring in the vulva of a 29 year
old woman is reported. It is a rare malignant tumor with aggressive biological behavior belonging
to a wide group, the so called Small round - ceil tumors. The patient is well and free of disease 8
months afier surgery, chemotherapy and radiation therapy.

INTRODUÇÃO

Os tumores neuroectodérmicos periféricos, designados
na literatura anglo-saxónica por P.N.E.T., são neoplasias
malignas pouco frequentes, de comportamento agressivo,
englobadas num largo grupo designado por Tumores de
pequenas células redondas que inclui também neuroblas
toma, linfoma, rabdomiossarcoma, tumor neuroectodér
mico pigmentado da infancia e Sarcoma de Ewing)

Atingem essencialmente indivíduos nas três primeiras
décadas de vida, embora tenham sido descritos até aos 83
anos de idade. 2

Os tumores neuroectodérmicos periféricos (P .N.E.T.)
localizam-se, preferencialmente e por ordem decrescente,
na região toracopulmonar, pelve, membros inferiores,
membros superiores, cabeça, pescoço e abdomen/retro
peritoneu.5’7 A histogénese dos tumores neuroectodérmi
cos peritéricos não está ainda claramente estabelecida,
apontando-se três potenciais progenitores: células da
crista neural, células germinativas primitivas ou células
mesenquimatosas primitivas da medula óssea ou dos
tecidos moles.’

O diagnóstico diferencial entre os P.N.E.T. e os restan
tes tumores de pequenas células é possível pelas caracte
rísticas clínicas, morfológicas e imunohistoquímicas.
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Sob o ponto de vista anátomo-patológico, o diagnós
tico diferencial que geralmente suscita mais dificuldades
é entre P.N.E.T. e Sarcoma de Ewing extra esquelético.
São neoplasias histogenicamente relacionadas, apresen
tando características citogenéticas comuns, como a trans-
locação t (li: 22) (q24: q12), e imunohistoquímicas qua
se sobreponíveis.”5’8

Ultimamente, alguns autores têm insistido no interesse
do diagnóstico diferencial entre estas duas neoplasias,
estabelecendo mesmo novos critérios para o fazer, uma
vez que, por estudos comparativos, demonstraram haver
diferença significativa no prognóstico e sensibilidade à
terapêutica (pior para P.N.E.T. do que para Sarcoma de
Ewing extra esquelético).”5

O tumor de células de Merkel também descrito na vulva,
embora considerado neuroectodérmico, aparece em grupos
etários mais avançados (7~ década) e tem maior afinidade
com os carcinomas neuroendócrinos, compartilhando com
eles alguns aspectos fenotípicos, não pondo, portanto, pro
blemas de diagnóstico diferencial com P.N.E.T. 8,9

Os linfomas vulvares primitivos são raros, sendo mais
frequentes como manifestação local da doença sistémica. ~

Na altura do diagnóstico do tumor neuroectodérmico
periférico geralmente não se verifica a ocorrência de metas
tização, mas esta é possível para os pulmões, gânglios
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linfáticos, sistema nervoso central, figado e osso.7’1 1-13

E descrita alta incidência de recorrência local.7 A metasti
zação e recorrência são habitualmente detectadas dentro de
um a dois anos após o diagnóstico do tumor primário.”4’15

O tratamento deve compreender a exérese alargada da
lesão, radioterapia em altas doses no local da lesão primária
e das metástases identificadas e poliquimioterapia.’5’7

O prognóstico depende do volume tumoral, local da
lesão, ressecção completa ou incompleta do tumor e res
posta à quimioterapia.9”8

A maioria das séries apontadas na literatura revela
valores de sobrevida aos 2 anos muito baixos.3”5”6 Uma
abordagem terapêutica agressiva parece conseguir
melhoria significativa, estando descritos valores de 45%
aos 7,5 anos. 5,7,16,17

CASO CLÍNICO

L.A.B.O., sexo feminino, 29 anos de idade, raça cauca
siana, foi observada em 7.7.93 no Serviço de Ginecolo
gia do Centro Hospitalar de Gaia (C.H.G.) por tumefac
ção na hemivulva esquerda.

Referiu ter detectado a tumefacção um ano antes e,
desde então, um aumento progressivo e lento das suas
dimensões e consistência. Em Maio de 1993 notou o apa
recimento de tumefacção inguinal homolateral.

No exame objectivo foi observada tumefacção do terço
posterior da hemivulva esquerda, com 5 cm de maior
dimensão, dura, irregular, indolor, aderente aos planos
superficiais e profundos e adenomegalias inguinais bila
terais múltiplas, indolores e aderentes aos planos profun
dos à esquerda. A doente revelava bom estado geral e o
estudo analítico encontrava-se dentro dos padrões da nor
malidade.

Em 16/7/93 foi submetida a exérese da tumefacção e
conglomerado de ganglios ipsilaterais. A tumefacção
tinha 5 cm de maior dimensão, era bem delimitada e
mostrava-se constituida por tecidos homogéneos brancos
e relativamente moles.

O exame histológico revelou uma neoplasia de células
redondas, formando ninhos ou cordões e muito raramente
esboçando a formação de pseudo rosetas. Os elementos
tinham citoplasma escasso, com glicogénio, núcleos
redondos ou ovóides, de cromatina grosseira, com focos
de necrose e numerosas mitoses. A neoplasia desenvolvia-
se em estroma conjuntivo fibroso (Fig. 1) e encontrava-se
metastizada em todos os gânglios dissecados. Foi feito
exame imunocitoquímico com antissoros para citoquerati
nas de baixo peso molecular (MNF 116 Dil. 1:100, Dako)
e (CAM 5.2 , 1:10, Becton Dickinson), antigénio epitelial
de membrana (EMA, 1:50, Dako), antigénio leucocitário
comum (LCA, 1:50, Dako), vimentina (1:10, Dako), pro
teína S 100 (1:200, Dako), I-INK1 (leu 7) (1:25, Becton
Dickinson), actina (HHF35) (Prediluida Biogenex), desmi
na (1:30,Dako), enolase específica dos neurónios
(NSE,l:50,Dako) e HMB 45 (l:20,Dako), usando a técni
ca do complexo avidina biotina.

Apenas houve expressão dos antigénios para a vimenti
na e, em pequena proporção de células, para NSE e
HNK1 (leu 7).
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Fig. 1 Células pequenas e redondas de citoplasma escasso,
formando ninhos ou cordões e esboçando a formação de pseu
dorosetas. Estroma fibroso denso.

O quadro morfológico observado e o resultado do exa
me imunocitôquímico permitiram concluir tratar-se de
tumor neuroectodérmico periférico.

Em virtude do resultado anatomo-patológico, foi deci
dida, em Consulta de Grupo da Clínica Oncológica II do
Instituto Português de Oncologia do Porto (I.P.O.), a rea
lização de vulvectomia radical com esvaziamento ingui
no-femural bilateral, efectuada em 13.8.93, no C.H.G..

A vulva e produto de esvaziamento ganglionar inguinal
bilateral foram enviados para exame histológico, tendo
sido isolados à esquerda seis gânglios linfáticos e à direi
ta onze. Na peça de vulvectomia não se verificaram
estruturas tumorais. Observou-se a presença de metasti
zacão em dois dos seis gânglios isolados à esquerda, com
invasão da gordura periganglionar, e ausência de metas
tases nos onze gânglios dissecados à direita.

Como tratamento complementar efectuou radioterapia
à hemipelve esquerda e região inguinal esquerda (4500
cGy), em cinco semanas, terminada em 7.12.93. Em
simultâneo, foi submetida a quimioterapia com vimblas
tina, adriamicina e ciclofosfamida, em seis faixas, termi
nada em 27.1.94 (com boa tolerância).

Na Consulta de Grupo do I.P.O., em 16.2.94, o trata
mento foi considerado completo.

A paciente tem sido observada nas consultas de Gine
cologia Oncológica do C.H.G. e de Radioterapia do
I.P.O., com periodicidade trimestral.

Passados 8 meses após tratamento, encontra-se viva e
sem evidência de doença.

DISCUSSÃO

Perante o quadro morfológico de tumor de pequenas
células redondas localizado na vulva, vários diagnósticos
diferenciais deverão ser considerados: rabdomiossarco
ma, linfoma, melanoma, tumor de células de Merkel, car
cinoma neuroendócrino, tumor neuroectodérmico perifé
rico e sarcoma de Ewing extra esquelético.

O diagnóstico de carcinoma neuroendócrino e tumor
de células de Merkel excluiu-se pela ausência de expres
são de antigénios para as citoqueratinas de baixo peso
molecular (MNF 116 e CAM 5.2 ) e proteína S 100.8 A
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não reactividade com este último soro e com o HMB 45
permitiu excluir também o diagnóstico de melanoma.

A ausência de expressão para o antigénio leucocitário
comum (LCA) afastou o diagnóstico de linfoma.1 A imu
norreactividade para a vimentina é comum no Sarcoma
de Ewing, P.N.E.T. e rabdomiossarcoma, tendo este
último sido excluido pela ausência de reactividade para a
actina e desmina.1

A imunorreactividade para a enolase específica dos neu
rónios (NSE) e para o HNK 1 (leu 7), associado ao aspecto
morfológico da formação, embora rara, de pseudo rosetas, o
índice mitótico elevado da neoplasia e o padrão grosseiro da
cromatina são critérios que permitiram estabelecer o
diagnóstico de tumor neuroectodérmico periférico, pre
terindo o de Sarcoma de Ewing extra esquelético.”5

A raridade deste tipo tumoral, associada à localização
invulgar, constituiu um achado que levantou alguma
dúvida inicial quanto à abordagem terapêutica mais ade
quada. Não foi encontrada na literatura consultada qual
quer descrição deste tipo de tumor na vulva. No entanto,
os esquemas propostos para outras localizações orienta
ram o tratamento para a exérese alargada da lesão primá
ria e metástases, com vulvectomia radical e esvaziamento
inguino femural, seguido de radioterapia e quimiotera
pia complementar.
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