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INTRODUCAO

Tumores miofibroblasticos inflamatorios (TMI) sdo neoplasias mesenquimais de malignidade intermediaria e extremamente
raros, frequentemente localizados nos pulmdes e abdome. A maioria dos casos tem curso benigno, mas podem ser localmente
invasivos e tem algum risco de metastases (5%). A cirurgia € a base do tratamento em doenca localizada, e em doenca
avancada pode ser usada a quimioterapia sistémica e mais recentemente terapia-alvo tem sido uma possibilidade em casos de
rearranjo ALK (Anaplastic Lymphoma Kinase).

METODOLOGIA

Estudo retrospectivo com analise de prontuarios de oito pacientes com diagnostico de TMI, com idade entre O a 15 anos,
assistidos em hospital terciario, no periodo de 2009 a 2022. Variaveis do estudo: idade ao diagnostico, local de acometimento
primario do tumor, presenca de metdstases ao diagndstico, tratamentos recebidos, presenca de complicacdes, recaidas e/ou
metastases durante o tratamento, e os desfechos clinicos. Para classificacdo de grupo clinico/cirurgico foi utilizado o Intergroup
Rhabdomyosarcoma Study (IRS) grouping system, que avalia a extensao do tumor apds a abordagem cirurgica inicial: grupo |—
resseccao completa (RO), grupo ll—resseccao com doenca residual microscépica (R1), grupo lll—doenca residual macroscopica
(R2) ou biopsia (doenca irressecavel).

RESULTADOS

TABELA 1. PERFIL CLINICO EPIDEMIOLOGICO DA POPULAGAO

Sintomas Tempo para o Volume

iniciais diagndstico (dias) fecalitacae EZaubeien) Tumoral (cc) ALK
Sangramento N .
1 0,8 dizestivo 18 Estébmago - Corpo gastrico 14x10,5x6,0 461 Pos. TABELA 2. MODALIDADES DE TRATAMENTO
gDor Cas Cirurgia Primaria Re-Excisdo primaria Grupo IRS  Seguimento
2 7,9 bdominal 49 Pelve 7,0x3,5x2,7 35 Pos. 1 SIM NAO I SED
a Mom'“a 2 SIM NAO | SED
3093 al.ssa y 59 Cervical / Tire6ide 3,7x3,6x3,0 21 Neg. 3 SIM NAO ! SED
ocalizada . 4 SIM NAO | SED
4 15,8 Dispnéia 80 Traquéia 1,5x1,8x1,3 1,8 Pos. 5 SIM NAO | SED
5 100 M"’F‘sa y 93 Mucosa Oral 4x3x1,5 28 Neg. 8 SIM NAO ! SED
OI\C/Ia 'zada 7 SIM NAO | SED
8 21 | a:.ssa y 365 Submandibular/Parétida  2,5x2,5x1,5 5 Neg. 8 SIM SIM ! SED
o P a Legendas: IRS — Intergroup Rhabdomyosarcoma Study grouping system; SED — sem evidéncia
7 9,3 neumonia 212 Pulm3o esquerdo 7,1x7,2x5,8 155 Neg. de doenca.
de repeticao
F +
8 8,3 .ebre“ 234 Mediastino posterior 11,3x7,9x5,7 266 Pos.
Dispnéia

Legendas: Pos. - Positivo; Neg. - Negativo; SED — sem evidéncia de doenga.

DISCUSSAO

e Populacao de estudo — 8 casos

e Mediana de idade ao diagnostico — 8,8 anos (0,8 — 15,8 anos)

* Mediana do tempo de Sintomas — 3 meses (18 dias- 1 ano)

e Mediana de volume tumoral —32cc (1,8 — 461)

e ALK positivo na Imunohistoquimica — 50% (n=4)

e Todos os pacientes tratados com cirurgia. Apenas 1 caso necessitou de uma reabordagem para ampliacdao de margens
e Nesta coorte nao houve a necessidade de quimioterapia ou radioterapia

e Todos 0s pacientes encontram-se vivos apos uma mediana de seguimento de 17 meses (1,1 — 83 meses)

CONCLUSAO

Nessa coorte todos os casos apresentavam doenca localizada e alcancaram excelente controle local com a cirurgia primaria,
sem necessidade de tratamento complementar, com bom progndstico.
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