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INTRODUÇÃO 

Os tumores do estroma gastrointes-
tinal (GISTs) são tumores raros que têm 
origem nas células mesenquimatosas do 
trato gastrointestinal, com uma incidência 
estimada de aproximadamente 1:100000/ 
ano. Menos de 5% dos GISTs não estão as-
sociados ao trato gastrointestinal, sendo 
estes designados por EGISTs. A sua locali-
zação mais frequente é o epíplon, o mesen-
tério e o retroperitônio1-3. Os EGISTs do 
mesocolo são extremamente raros, com 
apenas alguns casos descritos na literatu-
ra2-5. Apresentamos o caso de uma paciente 
de 82 anos com um EGIST do mesocolo 
transverso e, uma revisão da literatura. 
 
RELATO DO CASO 

Paciente sexo feminino, 82 anos, com 
antecedentes de doença de Parkinson, que 
recorre ao seu médico assistente por qua-
dro de náuseas e vômitos com cerca de um 
mês de evolução, associado a anorexia e  

 
perda ponderal não quantificada. Associa-
damente referia ainda desconforto abdomi-
nal nos quadrantes esquerdos do abdome, 
sem fatores desencadeantes, de agravamen-
to ou alívio. 

Realizou ecografia abdominal superi-
or que descreve: "... massa complexa junto 
à cauda do pâncreas, independente do baço 
e do rim, não se podendo afirmar ou excluir 
a sua origem pancreática. Trata-se de uma 
formação que mede 9,5x13,9 cm, de conte-
údo liquido não homogêneo com vários ecos 
internos e septação grosseira com nódulos 
sólidos de dependência parietal...".  

Para melhor esclarecimento do qua-
dro, realizou TC de abdome total que reve-
lou: “À esquerda, a nível do hipocôndrio e 
do flanco, observa-se uma volumosa forma-
ção tumoral, em grande parte cística, com 
significativa realce pelo meio de contraste 
nas áreas sólidas, que mede cerca de 
16,8x11,2cm. Esta formação é aparente-
mente independente da cauda do pâncreas, 
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estando na provável dependência da parede 
gástrica..." sem outras alterações (Figuras 1 
e 2).  

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Figura 1. TC abdominopélvica. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
Figura 2. TC Abdominopélvica. 

 
Neste contexto foi encaminhada ao 

nosso Hospital onde, ao exame objetivo, 
apresentava bom estado geral, abdome glo-
boso, mole e depressível, sem defesa ou 
reação peritoneal, com massa de consistên-
cia duro-elástica, não pulsátil, não aderente 
aos planos superficiais, que ocupava o epi-
gástrio e o hipocôndrio esquerdo. Realizou 
ecoendoscopia onde se evidenciou "... ao 
nível da face posterior do corpo distal e an-
tro proximal volumosa área de abaulamen-
to da parede, com cerca de 60 mm, recober-
to de mucosa de aspecto endoscópico nor-
mal..."; durante o procedimento foi realiza-

da PAAF que, por escassez de material, foi 
inconclusiva. 

O caso foi discutido em reunião de 
decisão terapêutica multidisciplinar, tendo 
a doente sido proposta para cirurgia. 

Foi realizada laparotomia explorado-
ra que mostrou a presença de volumosa 
neoplasia em íntimo contacto com a face 
posterior do estômago e o mesocólon trans-
verso (Figura 3). A doente foi submetida à 
gastrectomia atípica e excisão parcial do 
folheto anterior do mesocólon transverso e 
omentectomia em bloco com o tumor. Teve 
alta ao sétimo dia de pós-operatório, sem 
intercorrências. A anatomia patológica evi-
denciou "...formação tumoral com 1025g, 
18,5x15,5x10 cm. Morfologicamente, a ne-
oplasia é constituída por células redondas 
de aspecto epitelioide, descoesas, com limi-
tes citoplasmáticos mal definidos, atipia 
nuclear e 9 mitoses/50c.g.a. O estudo 
imuno-histoquímico mostrou positividade 
para a Vimentina, DOG1 e c-kit. Segmento 
do corpo gástrico sem infiltração neoplási-
ca. Presença de dois gânglios sem metásta-
ses e grande epíploon sem doença metastá-
tica.  Tumor do estroma extragastrointesti-
nal maligno, do tipo epitelioide pT4N0" (Fi-
gura 4).  

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
Figura 3. Cirurgia. 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
Figura 4. Peça cirúrgica. 
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O estudo genético do tumor detectou 
a mutação Asp842Val, no exon 18 do gene 
PDGFRA. Dada a mutação do PDGFRA e a 
vontade expressa pela doente em não reali-
zar terapêutica adjuvante, manteve-se em 
vigilância, encontrando-se, neste momento, 
com follow-up de dois anos, sem evidência 
de recidiva ou metastização à distância. 
 
DISCUSSÃO 

Apesar de raros, os GISTs são os 
tumores mesenquimatosos mais comuns do 
trato gastrointestinal1. 

A designação de GIST foi proposta 
por Mazur e Clark em 1983 para definir 
uma neoplasia intra-abdominal, não epite-
lial que não possui características estrutu-
rais de músculo liso ou tecido nervoso6. Os 
EGISTs são um grupo de tumores com ca-
racterísticas histológicas e imuno-
histoquímicas semelhantes aos GISTs, que 
ocorrem fora do trato gastrointestinal, mai-
oritariamente no epíploon, mesentério e 
retroperitônio1-3,7,8. Contrariamente ao que 
acontece nos GISTs, a patogênese, incidên-
cia e prognóstico não estão completamente 
estabelecidos para os EGISTs uma vez que 
poucos casos estão descritos8. 
            Pensa-se que os EGISTs têm origem 
nas células de Cajal, pois ambos expressam 
CD117, a proteína transcrita a partir do 
gene c-kit, sendo que existem duas hipóte-
ses para a sua origem: uma defende que os 
GISTs e os EGISTs têm ambos origem num 
precursor comum, enquanto que a segunda 
hipótese defende que os EGISTs são apenas 
GISTs com um pronunciado crescimento 
extramural e que acabam por se libertar da 
parede das vísceras; esta hipótese é susten-
tada pelo facto de as células de Cajal não 
existirem fora do trato gastrointestinal, logo 
não poderiam originar tumores que não 
têm contacto com a parede das vísceras 
que o constituem4,9. 

Aproximadamente 95% destes tumo-
res são positivos para o kit, sendo que a 
maioria dos casos kit-negativos apresenta 
uma mutação no gene PDGFRA, estando 
esta associada a uma morfologia epitelioi-
de10. 

A maioria dos GISTs são esporádi-
cos. No entanto, existem alguns associados 
a doenças hereditárias, como por exemplo 
no síndrome de Carney-Statakis, a neurofi-
bromatose tipo 1 ou a Tríade de Carney. 

Na altura do diagnóstico, os EGISTs 
normalmente apresentam grandes dimen-

sões (>10cm), enquanto os tumores mais 
pequenos são encontrados com menor fre-
quência, uma vez que raramente são sin-
tomáticos11. 

O exame de eleição para o diagnósti-
co destes tumores é a tomografia computo-
rizada (TC). A ecoendoscopia poderá ser 
uma ferramenta diagnóstica útil, permitin-
do a biópsia do tumor. Para tumores maio-
res de 2cm, caso não sejam passíveis de 
avaliação endoscópica, a excisão por lapa-
rotomia/laparoscopia é a abordagem esco-
lhida. No entanto, se a cirurgia previsivel-
mente necessitar de ressecções multi-
viscerais, deverá ser realizada core biópsia 
previamente, de modo a permitir o melhor 
planejamento cirúrgico, evitar cirurgias 
desnecessárias ou ponderar terapêutica 
neoadjuvante3. 

O estadiamento TNM tem várias limi-
tações e, como tal, não é recomendada a 
sua utilização para o estadiamento destes 
tumores. Os fatores prognósticos dos GISTs 
são o seu tamanho, o índice mitótico e a 
localização do tumor3. 

As classificações de risco relativa-
mente aos EGISTs têm sido motivo de dis-
córdia, sendo que um tamanho >10cm, ín-
dice mitótico > a 2 mitoses/50 c.g.a, necro-
se tumoral, atipia nuclear marcada, Ki-67 > 
10% e o tipo epitelioides/misto têm sido 
descritos como fatores preditivos significa-
tivos de sobrevida. No entanto, devido ao 
reduzido tamanho das amostras e à discre-
pância metodológica, não é possível, nesta 
altura, retirar conclusões sólidas sobre os 
fatores prognósticos dos EGISTs2. No que 
concerne ao tratamento, aplicam-se os 
mesmos princípios utilizados nos GISTs. 

Na doença localizada, a primeira op-
ção terapêutica é a ressecção R0, caso o 
tumor seja tecnicamente ressecável e com 
morbilidade aceitável, sem necessidade de 
linfadenectomia exceto em caso de adeno-
patias clinicamente positivas3,10. A manipu-
lação tumoral deve ser mínima, de modo a 
evitar a rotura e disseminação da neopla-
sia. As ressecções R1 podem ser aceitáveis, 
após discussão multidisciplinar, uma vez 
que não existe evidência de que uma res-
secção R1 tenha impacto na sobrevida glo-
bal. A re-excisão poderá ser considerada se 
tecnicamente exequível e com baixa morbi-
lidade expectável3,10. Após uma ressecção 
R0 ou R1, deverá ser ponderada a realiza-
ção de terapêutica adjuvante nos doentes 
de alto risco (tumor > 5 cm e índice mitótico 
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> 5/50 c.g.a)12. A análise mutacional é es-
sencial para a decisão de realizar terapêuti-
ca adjuvante, uma vez que uma mutação 
D842V no PDGFRA está associada a uma 
ausência de resposta à adjuvância. O fár-
maco de primeira linha para a terapêutica 
do GIST é o Imatinib, na dose de 400 
mg/dia ou de 800mg/dia, nos casos em 
que existe uma mutação no exão 9 do kit, 
uma vez que nestes doentes, a dose mais 
elevada está associada a uma maior sobre-
vida livre de progressão (SLP)3,10. Nos casos 
em que exista rotura tumoral, estes devem 
ser considerados como tendo metastização 
peritoneal oculta e, desta forma, muito alto 
risco de recidiva, pelo que devem realizar 
terapêutica adjuvante3. A duração da tera-
pêutica adjuvante continua a ser alvo de 
alguma controvérsia, sendo a prática mais 
comum a sua realização durante um perío-
do de três anos3. No entanto, alguns grupos 
defendem que em tumores de maiores di-
mensões, com alto índice mitótico e em 
EGISTs, a terapêutica poderá ser prolonga-
da, se tolerada pelo doente13. 

Nos GISTs localmente avançados, ir-
ressecáveis e metastáticos, o tratamento de 
eleição consiste na quimioterapia com Ima-
tinib, mesmo em doentes com tumores re-
cidivados que tenham previamente realiza-
do terapêutica com este fármaco, sem reci-
diva durante o tratamento. A biópsia com 
análise mutacional reveste-se de particular 
importância neste contexto, por forma a 
direcionar a terapêutica e a sua dosagem. 
O Imatinib é benéfico na maioria dos GIST 
avançados, no entanto, alguns doentes são 
resistentes ao Imatinib, apresentando pro-
gressão da doença durante os primeiros 6 
meses de terapêutica (resistência primária), 
o que se verifica essencialmente em doentes 
com mutações no exão 9, 18 ou GISTs wild-
type. Outros doentes adquirem novas mu-
tações (exão 13,14 e 17) que lhes conferem 
resistência à terapêutica, (resistência se-
cundária). Nos casos de resistência, deverá 
ser ponderada a terapêutica de segunda 
linha com Sunitinib ou o aumento de dose 
do Imatinib3,10. Outros inibidores de Tirosi-
na Cinase, como o Regorafenib ou o Sora-
fenib, poderão ser utilizados, embora os 
seus benefícios não estejam ainda comple-
tamente estabelecidos. Nos tumores avan-
çados, a terapêutica deverá ser continuada 
indefinidamente. Em doentes que respon-
dam favoravelmente à terapêutica, a exci-
são cirúrgica da doença metastática resi-

dual está associada a um prognóstico mais 
favorável, no entanto, o tempo de resposta 
máxima não está completamente determi-
nado, sendo que ocorre normalmente entre 
os 6-12 meses. A resposta máxima é defini-
da como a melhoria estabilizada em duas 
TCs sucessivas10. 

O follow-up não se encontra padroni-
zado. Uma proposta para os doentes de alto 
risco será a realização de TC a cada 3-6 
meses, durante o tempo de realização de 
adjuvância. Está bem estabelecido que o 
período de maior recidiva são os três pri-
meiros anos após o final da terapêutica ad-
juvante sendo que, neste período, deverá 
ser realizada uma TC trimestral nos dois 
primeiros anos, semestral entre os 2-5 anos 
e posteriormente com periodicidade anual. 
  Os EGISTs são tumores extrema-
mente raros, sendo a sua localização no 
mesocólon ainda menos frequente, assim 
como tratamento não está padronizado, 
dada a sua raridade, mas dadas as suas 
semelhanças com os GISTs, os princípios 
terapêuticos utilizados são os mesmos. O 
diagnóstico precoce, o tratamento cirúrgico 
e a terapêutica com inibidores de tirosina 
cinase adequados são fundamentais para 
um melhor prognóstico destes tumores.  
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