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> GST sédo raros: 0,1-3% de todas as neoplasias
gastrointestinais e 5 7% dos sarcones. For am
cl assi fi cados cono t unores do miscul o liso
(1 ei omi omas, |eiom oblastomas e |eiom ossarcomas) até
1983, altura em que estudos de electromcroscopia e
i muno- hi stoquim ca nostraram a auséncia de célul as
muscul ares lisas e de células de Schwann. Hoje sao
definidos conb tunpbres nesenquinmatosos de células
fusifornmes, epitelidides ou pleondorficas do tracto
gastrointestinal, gue expressam a proteina KT
(CDb117). A definicao de d ST engloba ainda os
schwanomas e o0s neurofibromas. Os G ST tém nuitas
simlaridades norfol 6gicas e inunofenotipicas com as
células intersticiais de Cajal (rede conplexa de
cél ul as da par ede I nt esti nal gue tém funcgéo
pacemaker) .

A maioria dos G ST (70-80% sao benignos. Ha também
formas malignas sendo possivel predizer, enbora de
forma ndo absoluta, a capacidade maligna pelo tamanho
do tumor e frequéncia mtoética. A ém disso, o0
conportanento do t unor varia conforne a Sua
| ocal i zacdo anatomica: o conportanmento benigno é
particularnente frequente nos tunores gastricas (3-
5:1), sendo nuitas vezes detectados acidentalnente. O
uso crescente da TC e da EDA constitui também um neio
para a deteccdo destes tunores assintomati cos.

GOs A ST podem originar-se em qual quer local do tracto
gastroi nt esti nal ou do mesent éri o ou onent o.
Ti picanente surgem na parede intestinal entre a
muscul ar proépria e a nuscul ari s nucosa.

O objectivo deste trabalho era entdo descrever a
di stribuicao anat om ca, as caracteristicas
i magi ol 6gi cas e o padrdo de dissem nacdo netastatica
dos G ST malignos, ja que, enbora nmuito esteja escrito
sobre o0s aspectos cirargicos e patoldgicos destes
tunores, pouca enfase se tem dado aos seus aspectos
i magi ol 6gi cos.

MATERI AL E METODOS



Foi feita uma revisdo da base de dados dos G ST da
nossa institui cdo. Todos os doentes tinham confirnmacéao
hi st ol 6gi ca do diagnostico. 67 doentes tinham tanbém
TC abdom no-pélvica, realizada na nossa instituicéo
entre Abr 93 e Ago 2001. O nunero nédi o de exames por
doente foi 5 (2-17). Estudos toréacicos estavam tanbém
di sponiveis em 60 doentes (TC e radiografia — 39; sbé
TC — 12; sO6 radiografia — 9). Inmagens de créanio tanbém
foram obti das em5 doentes: 4 de TC e 1 de RM

A partir de 96 as TC abdom no-pélvicas foram
real i zadas em nodo espiral (H Speed CT/1; GE Medical
Systens), apo6s adm nistracdo oral de agua (500 m) e
ClV (100 M a 3 nM/s), emfase portal comcortes de 10
mm e pitch de 1,5. Alguns doentes da nossa base de
dados tinham TC realizadas noutras instituigcdes com
al gumas vari acoes t écni cas noneadanent e com
adm ni stracao oral de contraste iodado.

OCs dados «clinicos foram tanbém revistos por 3
I nvest i gador es regi st ando- se o] | ocal do tunor
primtivo com base nos relatérios patoldgicos e
cirdargicos ou na sua auséncia com base nos estudos de
TC pré-operatori os.

Doi s radiologistas fizerama revisado das TC, avaliando
para os 38 tunores primtivos, 0 seu dianetro e se o
tunor era predom nantenente extra ou intralum nal,
conforne mais ou nenos de netade do tunor estava fora
do ldnmen intestinal. As margens tunorais foram
cl assificadas conb bem definidas (contorno liso ou
| obul ado sem proj ec¢cdes), irregulares (com projeccgodes)
ou claranmente invasivas (quando tecidos npbles com
densi dades senelhantes ao tunor invadiam 6rgaos
adj acent es). Foi consi der ado haver envol vi nent o
vascul ar quando ndo existiam planos de gordura e
contacto em nais de 180° entre o tunor e a parede do
vaso. A presenca intratunoral de |Iliquido, gas ou
calcificacdes foi tanbém considerada, bem com a
presenca de sinais de obstrucdo intestinal, biliar ou
renal e ascite. A localizacdo das net4stases, o0 numero
e a densi dade das netastases hepaticas nos dtes com TC
a apresentacao foi tanmbém regi stada.

O sequinmento incluiu a revisao das TC realizadas apés
a apresentacdo ou a cirurgia. Nos dtes com TC antes e
ap6s cirurgia, a recidiva local foi tanbém avaliada.
Para todos os dtes com inagens do “foll owup” o tenpo
decorrido para a deteccao da recidiva e o seu |ocal
foi regi stado. Ascite e obstrucdo foram tanbém
pesqui sas.



RESULTADOS

116 dtes com o diagnostico histol 6gico de G ST: 76H e
40M com i dade nédia de 54,6 anos (SD 13,5) com idades
a variar entre 19-82 anos. O intestino delgado e o
estbmago constitutiram a |ocalizagdo primtiva mais
frequente, com 49 /108 (45% e 43/108 (40%
respecti vanent e. Dos 49 tunores localizados ao
I ntestino del gado, 6 eram duodenais. A localizacdo do
tunor primtivo ndo foi possivel em 8/ 116 tunobres, na
mai or parte das vezes devido a existéncia de extensas
nmet ast ases peritoneais.

Dos 38 dtes que tinham TC di sponivel para revisao da
altura da apresentacao, a mioria dos tunores
primtivos eram predom nant enente extra-lum nais
(n=30), enquanto que 4 eram claranente intralum nais.
O tunor primtivo ndo pode ser identificado em 2 dtes
e a relacdo do tunor com a parede intestinal nao foi
“cat egérica” emoutros 2.

O dianmetro nmédio do tunor primtivo foi 13cmt6 (4-
3lcm. As margens tunorais eram bem definidas (lisas
ou | obul adas) em 31dtes; irregulares em4 e claranente
i nvasivas em 1 com envolvinento renal a partir de um
tunor gastrico. 2 tunores com nmargens irregulares e 7
com margens bem defi ni das, nao tinham claros planos de
gordura com 1 ou nais orgaos adjacentes. Em nenhum
dos dtes o tunor primtivo condicionava enbai nhanento
dos vasos nesentéricos ou retroperitoneais enbora nos
casos de grandes tunores houvesse estreitanmento dos
vasos adj acentes.

Uma zona liquida central foi detectada em 24/36 (67%
tunores enquanto que a presenca de gas central foi
vista em5 e calcificagbes parietais em 1. Em 1 tunor
havia um nivel |[|iquido-Iiquido, sugerindo henorragia
intra-tunoral. Heterogenei dade textural verificou-se
em 31 tunores, sendo que 0s 5 tunopres que apresentavam
textura honogénea tendiam a ser pequenos, dianetro
médio de 6,4cmt2,7 (4-11lcm). Na TC ap6s CV, em fase
portal, verificou-se que o0s tunores apresentavam
densi dade inferior a do parénqui ma hepatico normal em
31, igual em4 e superior em apenas 1.

Met ast ases estavam presentes em 23/38 (61% dtes
subnmetidos a TC a altura da apresentacdo. O figado
estava atingido de forma isolada em 13 dtes, enquanto
gue met dstases peritoneais estavam presentes em 8. Em



2 dtes havia netéstases nos 2 |ados. As netastases
hepati cas eram hi podensas em rel acdo ao par énqui na em
todos os casos, sendo heterogéneas em 9 e honbgéneas
em 6 dtes. Em 7 dtes as netastases hepéticas
apresentavam una zona central liquida. O n° nmédio de

net ast ases hepéaticas foi de 946 (1-21). 1 doente tinha
ascite. Nao se verificou obstrugcdo em qual quer dos 38
dtes com TC.

Dos 15 dtes que realizaram TC e n&o apresentavam
net astases a apresentacdo, 12 tinham estudos de
“foll ow up” para revisédo. 11 destes dtes desenvol veram
nmet ast ases num periodo nédio de 19 neses (4-62). A
| ocal i zacdo das netasteses foi: figado + peritoneu em
6, sO figado em 3, sbé6 peritoneu em 1 e peritoneu +
retroperitoneu + pleura em 1. O outro doente néao
apresent ava net astases aos 24 neses.

8/19 dtes (42% que tinham estudos de TC antes e apods
a ressecgcao do tunor primtivo tiveram recidiva
tunoral |ocal, geralnente detectada na nesma altura
gue o envolvinmento netastati co.

61 dtes realizaram TC de seguinento (1-385 neses, em
média 41). 53 dtes desenvol veram net dstases. Em 27 um
unico local foi envolvido, noneadanente o figado
(n=18) e o peritoneu (n=9). A maioria dos restantes
dtes (23/26) havia 2 locais de dissem nacdo (figado e
peritoneu). Qutras |ocalizagbes netastaticas incluiam
pul nbes, pleura, retroperitoneu, o0sso e o0s tecidos
sub-cut d&neos a nivel da cicatriz cirurgica. Nenhum dos
5 dtes que realizaram estudos de TC CE tinha
net ast ases cerebrais. No segui nento, um nivel |[|iquido-
| i qui do nas netastases hepaticas foi detectado em 4
dtes. As netastases eram hipodensos em relacdo ao
par énqui ma em t odos 0S casos excepto num em que eram
hi perdensas em fase portal. 7 dtes desenvolveram
ascite. Qobstrucdo visceral foi um achado raro no
segui nrento, com um caso de obstrucdo do intestino
delgado e outro de obstrucdo renal wunilateral. Nao
houve casos de obstrucao biliar enbora houvesse 14
dtes em que o envolvinento peritoneal atingia a “porta
hepati s”.

DI SCUSSAO

Este estudo é um dos que apresenta unma das naiores
séries de G ST malignos até a data, tendo pernitido
denmonstrar que as caracteristicas inagioldgicas e o
padrdo de di ssem nacdo destes tunores é relativanente



constante permtindo ao radiologista sugerir o]
di agnosti co.

Neste estudo a idade média de apresentacdo foi de 50
anos, na linha de outros anteriores. A predom nancia
masculina foi tanbém verificada, com uma relacao
proxi ma de 2:1.

O estémago e o intestino delgado constituem a grande
maioria dos locais primtivos dos A ST, com ligeira
predom nancia do estdonago. Miltiplicidade de tunores
primtivos é rara. Contudo, tunpores surgindo fora da
parede intestinal constituem 10% dos casos. No nosso
estudo o intestino delgado constituiu o |ocal
primtivo mais frequente. Ura possivel explicacdao.....

Tunbres com origem no intestino delgado tendem a ter
conportament o nmai s agressi vo e pior prognéstico quando
conparados com outras | ocalizagbes gastrointestinais.
Al ém da | ocalizacdo anatomica h& outros factores de
prognéstico. Um pior prognostico €& tanmbém conferido
por idade avancada, grande tamanho tunoral (>5cm,

\

irressecabilidade, netastases a apresentacdo, necrose

t unor al e alto i ndice mtotico. Cs t unores
m toti canente inactivos podem tanbém netastizar, pelo
gue um bai xo i ndi ce mtoético nao excluiu

necessari anent e conportanento mnaligno.

As caracteristicas clinicas a apresentacdo dependem do
tamanho do tunor. Os pequenos tunores sao geral nente
achados «cirdargicos ocasionais enquanto o0s grandes
tunores sdo geralnente sintomaticos. Os sintonas
i ncl uem henor r agi as, dor abdom nal , uma  nmassa
pal pavel , perda de peso, nauseas e vomitos. Cbstrucédo
do intestino delgado é relatada em 30% das séries
clinicas nmas representa nenos de 10% das apresent acdes
na maior parte dos estudos. HA apenas 1 caso de
obstrucdo do I D durante o seguinmento no nosso estudo,
no entanto houve um grande nunero de tunobres com
| ocal i zagdo preferencial nente extralumnal e por isso
com nmenor probabilidade de condicionar obstrucéo.

Qbstrucdes biliares e renais ndo sao geralnente
descritas, excepto para G ST duodenai s conpronetendo a
VBP. Isto é concordante com o presente estudo, que
também nostrou que estas obstrucdes sdo raras nesno
com doenca netastética avancada. As caracteristicas
especificas do tunmor justificam isto: os G ST séao
massas carnudas, |obuladas e flacidas, com estrutura
interna heterogénea, com areas de necrose e
degenerescéncia quistica. Mesnp quando o tunor invade



estruturas adjacentes tem bordos |isos e anpl os em vez
de feixes insinuantes, o0 que se correlaciona com as
caracteristicas radiol 6gi cas observadas. A ocorréncia
rara de ascite sugere gue 0s tunores ndo incitam una
reaccao inflamatéria | ocal.

O predom neo de grandes tunores primtivos com necrose
central na nossa série, nostra a tendéncia para oS
A ST malignos. Os tunores detectados aci dental nente, (q
tém nel hor prognéstico, tém um dianetro nédio de
1,5cm Enbora a expansdo extralumnal seja a fornma
mai s comum de crescinmento tunoral, a grande diferenca
no numero de tunobres extra versus intralumnais no
nosso estudo é indicativa de um grupo de dtes que tem
tunores com tendéncia para a manifestacdo tardia. Os
tunores endolum nais tém sintomas nmais precocenente e
por isso mmior possibilidade de cirurgia curativa. O
padrdo tunoral da nossa série justifica tanbém a alta
taxa de netastases a apresentacao. Cont udo, a
incidéncia de netastases a apresentacdo em séries
mai ores de G ST mal i gnos aproxi ma-se dos 50%

A recidiva local e o desenvolvinmento de mnetastases séao
uma caracteristica destes tunores. A distribuicao
netastatica é previsivel sendo o figado e o peritoneu
os locais nmais frequentenente atingidos. O figado é o
|local mais frequente, quer na apresentacdo quer na
reci di va. Met 4stases para 0 0sso e pul ndo séo raras. O
envolvinmento ganglionar € mais controverso. Neste
estudo nao foram detectados ganglios aunentados de
acordo com os critérios TDM HA outros estudos que
tanbém ndo nostraram envol vi rento ganglionar. Estudos

anat ono- pat ol 6gi cos nost ram gue net ast ases
gangl i onar es podem ocorrer mas com frequéncia
insuficiente para justificar | i nfadenectoma de
roti na.

Concorda-se que a excisao cirurgica conpleta do tunor
primtivo oferece a nel hor probabilidade de cura. Na
ausénci a de doenca netastéatica, a resseccao conpleta é
geral mente possivel pois o tunor esta limtado pela
serosa do oOrgdao. Mesnpb quando o tunmor € invasivo,
geral nente os bordos ndo infiltrativos, o que permte
a resseccao em bloco commargens livres. No entanto, a
alta taxa de recidiva local e a distancia nostra a
necessi dade de terapéuticas ndo ciruargi cas efectivas.
At é ha pouco t enpo a Qr tinha resul t ados
desapont adores. HA uma droga prom ssora em estudo que
tem nostrado resulatdos encorajadores -  STI571
(i ni bidor da tirosinase).



O diagnostico de A ST nmaligno pode ser sugerido pela
TC na presenca de grandes tunores bem circunscritos

com origem gastrica ou no intestino delgado,
geralmente de predominio extraluminal, com realce
het er ogéneo apos av, com centro necroti co.

Met ast ases, quando presentes, |ocalizamse geral nente
no figado ou peritoneu. ADNs ndo sdo comuns. O DD com

outras neopl asi as gastroi ntestinais mal i gnas
primtivas pode ser feito com base nest as
caracteristicas especificas: 0s | i nfomas causam
espessanento pari et al circunferenci al com realce

honbgéneo e/ou ADNs. O carcinbides |localizamse
preferencial nente no ileon term nal e desencadei am una
reaccdo desnoplasica, enquanto que 0SS carcinonas
nostram mais frequentenente infiltragcdo e obstrucdo,
sobretudo se forem grandes. Met astases para o
intestino sao tipicanmente nultifocais, ao contrario
dos 4 ST, havendo habitual nente histéria prévia de
neoplasia primtiva. O DD € mais dificil, radiologica
e hi stopatol ogi canente com outros tunores dos tecidos
nol es, noneadanente | eiom ossarcomas, fibromtose da
parede intestinal e tunores nmalignos de origem
vascul ar ou das bainhas nervosas. A biodpsia trans-
abdom nal nao é aconsel havel nos t unor es
pot enci al mente ressecéveis pelo risco de disseni nacao,
O que presumvelnente ocorreu nos 2 casos de
net ast ases nos planos da cicatriz.

OCs autores reconhecem|imtacbes neste estudo.

Em conclusao, apesar da sobreposicdo dos aspectos
radi ol 6gi cos dos ad ST e de outros t unor es
sar comat 0s0Ss, oS autores acreditam que se as
caracteristicas inmmgiolbgicas e/ou o conportanento
descritos forem reconhecidos, ha um grande grau de
suspei ¢cdo para 4d ST.

nao para s. S.



