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Resumo: INTRODUCAO: O tumor desmoplésico de pequenas céulas redondas (TDPCR) é uma entidade
rara com incidéncia estimada entre 0,2 e 0,5 novos casos por milhdes por ano que acomete
homens entre a segunda e terceira década de vida. Caracteriza-se, histologicamente, pelo
agrupamento de peguenas células redondas separadas por estroma desmoplésico e geneticamente
pela translocagdo t(11, 22) (p13, q12), considerada exclusiva do TDPCR. DESCRICAO DO
CASO: TA, 11 anos, sexo masculino, apresenta-se ha 8 anos com massa papavel em abdome
superior e dispneia. Realizou tomografia abdominal com espessamento nodulariforme peritoneal
associado a nodulos e massas nas flexBes peritoneais e na superficie dos 6rgdos solidos,
sugerindo envolvimento peritoneal, aém de ascite volumosa e linfonodomegalias
retroperitoneais formando massa com 9,9 cm. Realizou, em 2018, laparotomia com retirada de
massa abdominal medindo 13 cm em seu maior eixo. Bidpsia de massa peritonea e fragmentos
de omento demonstra neoplasia maligna de células redondas e estudo imunohistoquimico com
desmina, citoqueratina e antigeno de membrana epitelial positivos. Apos 2 meses da ressec¢ao do
tumor, apresentou ascite importante e envolvimento peritoneal pela doenca. Iniciou
guimioterapia e evolui h4 um ano em progressdo de doenga com provavel carcinomatose
peritoneal. DISCUSSAO: O TDPCR é considerado raro sarcoma de tecido mole que origina-se,
na maioria, na cavidade abdomina e acomete superficies serosas do abdome e pelve. Os
sintomas geralmente séo perda ponderal, dor e distensdo abdominal e hepatomegalia. Geralmente
€ diagnosticado a partir de tomografia computadorizada e em estado avancado dificultando a
resseccao cirdrgica completa associando-se ao prognoéstico reservado. Dada a extrema rarida
deste tipo de tumor, seu tratamento permanece clinicamente um desafio. Apesar do tratamento
agressivo, recorréncia e progressao sdo comuns.
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