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Resumo

Os sarcomas de artéria pulmonar sdo tumores raros e de dificil diagnostico, simulando frequentemente o
tromboembolismo pulmonar crénico. Relatamos dois casos de pacientes do sexo feminino com quadro clinico
de dispneia e massas pulmonares associadas a falhas de enchimento na artéria pulmonar em angiotomografia de
térax. A tomografia por emissdo de pdsitrons com 18F fluordesoxiglicose mostrou hipercaptacdo das respectivas
lesdes. O sarcoma de artéria pulmonar foi confirmado posteriormente por exame anatomopatoldgico. Ressaltamos
a importancia do uso desse tipo de tomografia como exame néo invasivo no auxilio diagndstico desses tumores.

Descritores: Tomografia por emissdo de positrons; Artéria pulmonar; Embolia pulmonar; Leiomiossarcoma;
Histiocitoma fibroso maligno.

Abstract

Pulmonary artery sarcomas are rare, difficult-to-diagnose tumors that frequently mimic chronic pulmonary
thromboembolism. We report the cases of two female patients with clinical signs of dyspnea and lung masses
associated with pulmonary artery filling defects on chest CT angiography. We performed 18F-fluorodeoxyglucose
positron emission tomography, which revealed increased radiotracer uptake in those lesions. Pulmonary artery
sarcoma was subsequently confirmed by anatomopathological examination. We emphasize the importance of this
type of tomography as a noninvasive method for the diagnosis of these tumors.

Keywords: Positron-emission tomography; Pulmonary artery; Pulmonary embolism; Leiomyosarcoma;
Histiocytoma, malignant fibrous.

Introducéo

Sarcomas de artéria pulmonar sdo tumores
raros e frequentemente confundidos com
trombos na artéria pulmonar,™? acarretando
o subdiagnostico ou mesmo o diagndstico
tardio. Um levantamento recente da literatura
internacional aponta para menos de 200 casos
descritos.”’ Nos ultimos anos, mesmo no Brasil,
a 18F-fluorodeoxyglucose positron emission
tomography (FDG-PET) tem assumido um

papel importante na avaliacdo de neoplasias
pleuropulmonares.”” O objetivo do presente
relato de caso é destacar a importincia da
FDG-PET como exame de auxilio diagnostico
ndo invasivo em pacientes cuja apresentacdo
de falha de enchimento de contraste em artéria
pulmonar observada a angiotomografia ¢ atipica
para tromboembolismo.
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Relato de casos

Com o intuito de facilitar a comparacdo das
imagens das Figuras 1 e 2, as imagens A e B
referem-se, respectivamente, aos casos 1 e 2.

Caso 1

Paciente do sexo feminino, 61 anos,
encaminhada ao nosso servico por queixa de tosse
seca e dispneia progressiva ha dez meses antes da
internacdo. Nos ultimos seis meses, houve piora
sintomatica, com surgimento de edema simétrico
em membros inferiores, emagrecimento de 10 kg
em oito meses e febre vespertina esporadica
ndo aferida. Como antecedentes pessoais,
apresentava hipertensdo arterial, controlada
com diltiazem, amlodipina e atenolol, e era
fumante, com carga tabagica de 10 anos-maco.
Negava antecedentes de tromboembolismo
venoso. A paciente procurou atendimento
de urgéncia na cidade de origem, realizando
angiotomografia de torax, cujo resultado foi
interpretado como tromboembolismo pulmonar,
sendo iniciada anticoagulacdo com warfarina, a
qual foi suspensa um més apds um episodio de
hemoptise sem repercussdo hemodinamica.

Ao exame fisico, apresentava sopro em foco
tricispide (3+/6+) com regurgitagdo. A ausculta
pulmonar era normal, mas notava-se hipoxemia
em ar ambiente (SpO, = 88%%). A radiografia de
térax mostrava aumento dos hilos pulmonares,
abaulamento do tronco da artéria pulmonar e
multiplas opacidades pulmonares de contornos
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imprecisos, predominando em campos inferiores,
principalmente a direita. A angiotomografia
de torax revelava dilatacbes das artérias
pulmonares e falhas irregulares de enchimento,
predominando no tronco e no ramo direito.

Os exames laboratoriais ndo demonstravam
alteracdes significantes, exceto por dosagens
de peptideo natriurético tipo B e de proteina C
reativa elevadas. As pesquisas para trombofilia
foram negativas. Uma nova angiotomografia de
torax realizada durante a internacio evidenciava
as mesmas alteragcdes vasculares; entretanto,
com aparecimento de consolida¢des pulmonares
periféricas e padrdo de perfusdo em mosaico
(Figura 1a). O ecocardiograma demonstrava
pressdo sistélica em artéria pulmonar estimada
em 75 mmHg (valor de referéncia < 30 mmHg).

Diante dos achados clinicos e radioldgicos
associados a presenca de hipertensdo
pulmonar, cogitou-se a hipotese de neoplasia
de artéria pulmonar. Solicitou-se a FDG-PET,
o qual demonstrou hipercaptacio do FDG
— standardized uptake value (SUV, valor
padronizado de captacdo) de 14,8 — nas areas
com falha de enchimento na artéria pulmonar,
além do aumento de atividade metabolica em
opacidade pulmonar periférica direita (SUV =
6,5) e na adrenal direita (SUV = 14,3; Figura 2a).

A bidpsia do ramo pulmonar descendente
anterior direito demonstrou a presenca de
neoplasia maligna de padrao sdlido, constituida
de células atipicas pleomorficas com intensa
atividade mitdtica e anaplasia nuclear, em grande
parte de formato arredondado, tendendo a

Figura 1 - Em a, angiotomografia de térax referente ao caso 1 mostrando dilatacdo da artéria pulmonar e
falhas de enchimento irregulares, notadamente no tronco (seta grossa branca) e no ramo direito da artéria
pulmonar (seta fina branca), conjuntamente com consolidacées pulmonares periféricas (seta preta). Em b,
angiotomografia de torax referente ao caso 2 assinalando falha de enchimento irregular no tronco da artéria
pulmonar (seta branca).
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Figura 2 - Em a, tomografia por emissdo de pdsitrons
com 18F fluordesoxiglicose, referente ao caso 1,
mostrando hipercaptacdo nas regides correspondentes
a artéria pulmonar (seta grossa branca). Houve ainda
aumento de atividade metabdlica em opacidade
pulmonar periférica direita (seta preta) e na adrenal
direita (seta fina branca). Em b, tomografia por
emissdo de positrons com 18F fluordesoxiglicose,
referente ao caso 2, mostrando hipercaptacio
nas regides correspondentes ao tronco da artéria
pulmonar e ao ramo descendente da artéria pulmonar
direita (setas grossas brancas).

agregacdo de aspecto peculiarmente “alveolado”.
0  perfil  imuno-histoquimico  mostrou
positividade para alfa actina de musculo liso e
para vimentina, sendo negativas as reacdes para
CD31, CD34, CD45, citoqueratinas AE1/AE3,
desmina, proteina S-100 e fator de transcri¢do
tireoidiano 1, confirmando-se o diagndstico
de leiomiossarcoma pleomdrfico de artéria
pulmonar (Figura 3).

A paciente recebeu alta em boas condigdes
clinicas, com encaminhamento para tratamento
quimiorradioterapico na cidade de origem.

Caso 2

Paciente do sexo feminino, 66 anos, com
queixa de dispneia aos grandes esforcos desde
trés meses antes da internacdo, tosse seca e
palpitacdes. Como antecedentes pessoais, era
ex-tabagista (ha 30 anos), com carga tabagica
de 10 anos-mago, apresentava hipotireoidismo
(em uso de levotiroxina) e doenca diverticular
intestinal, e fora submetida a histerectomia e
apendicectomia. Em investigacdo prévia, 0s
resultados de teste ergométrico e ecocardiograma

foram normais. Fora encaminhada ao nosso
servico por nodulo pulmonar a radiografia de
torax.

Ao exame fisico, encontrava-se em bom
estado geral, eupneica em repouso, com Sa0,
de 96% em ar ambiente. A ausculta cardiaca
evidenciava sopro sistolico em foco trictuspide.
Apresentava edema moderado em membros
inferiores, sem sinais de estase jugular.

Os exames laboratoriais eram todos normais,
exceto por elevacdo dos niveis de peptideo
natriurético tipo B. Um novo ecocardiograma
mostrou hipocinesia discreta do ventriculo
direito, movimentacdo paradoxal do septo
interventricular, insuficiéncia tricispide discreta
e pressdo sistélica em artéria pulmonar de
93 mmHg.

A broncoscopia, apresentava sinais de
traqueomaldcia discreta e abaulamento da
parede lateral externa do tronco basilar do
lobo inferior direito, obliterando 40% da luz
e com sinais sugestivos de infiltracio mucosa.
As pesquisas para microorganismos e células
neopladsicas do lavado broncoalveolar foram
negativas. A bidpsia endobronquica da regido
foi inconclusiva.

A angiotomografia de tdérax evidenciava
defeito de enchimento do tronco da artéria
pulmonar e de seus ramos principais, bem
como de ramos segmentares e subsegmentares
bilaterais. Ressalta-se o aumento do calibre
da artéria pulmonar descendente direita, com
grande falha de contrastacio no seu interior.
Foram encontrados ainda multiplos nddulos
pulmonares nao calcificados no terco caudal dos
pulmées (Figura 1b).

A FDG-PET foi realizada, demonstrando
extensa area heterogénea de hipercaptacdo no
terco inferior do pulmio direito (SUV = 12,8)
em topografia correspondente a lesdo solida
observada no segmento superior do lobo inferior
direito, assim como extensa area com captacado
heterogénea no mediastino, estendendo-se para
a regido peribronquica a esquerda, em projecdo
correspondente a artéria pulmonar (SUV = 15,8;
Figura 2b).

Diante dos achados da angiotomografia
e de hipercaptacdo da FDG-PET, cogitou-se a
hipétese de neoplasia de artéria pulmonar.

A paciente foi submetida a biopsia a céu
aberto, com retirada de material do interior
das artérias pulmonares. A andlise das amostras
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Figura 3 - Fotomicrografias. Em a, padrdo histopatoldgico peculiar, com células neoplésicas pleomorficas,
dispostas em arranjos alveolados (H&E; aumento 200x). Em b, neoplasia constituida predominantemente
por células arredondadas, com moderado grau de anaplasia (H&E; aumento 400x). Em ¢, reacio imuno-
histoquimica positiva para alfa actina de musculo liso (aumento 400x). Em d, reacdo imuno-histoquimica

positiva para vimentina (aumento 200x).

evidenciou neoplasia maligna constituida por
células atipicas pleomorficas e anaplasicas,
exibindo, em extensas areas, padrdo fusiforme
e arranjos fasciculados. A analise do perfil
imunofenotipico, foi observada positividade
somente para alfa-1 antitripsina e para vimentina,
ao passo que as reacoes para alfa actina de
musculo liso, CD34, CD45, citoqueratinas AE1/
AE3, desmina, Auman melanoma black 45,
mioglobina e proteina S-100 se mostraram
negativas. Diante do padrdo morfologico
observado, aliado ao perfil imunofenotipico, o
diagnostico foi de fibro-histiocitoma maligno
indiferenciado ou, mais precisamente, sarcoma
pleomorfico indiferenciado de alto grau, ja
que a positividade para alfa-1 antitripsina
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oferece limitada contribuicdo para a definicdo
diagndstica nesse tipo de neoplasia.®

No primeiro dia de pés-operatorio, a paciente
apresentou instabilidade hemodinadmica e piora
do padrido respiratorio, sendo encaminhada a
UTI, evoluindo a ébito por choque cardiogénico
e séptico vinte dias apds a admisséo.

Discussédo

Os sarcomas de artéria pulmonar sdo
tumores raros e de dificil diagnostico. Esses
tumores podem causar obstrucdo total ou
parcial do vaso, disseminar sob a forma de
metastases hematogénicas e podem também ser
causa de hipertensdo pulmonar, podendo levar
a cor pulmonale. O prognodstico é reservado,
com sobrevida de seis meses a 2 anos, sendo a
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associacdo de quimioterapia com radioterapia o
tratamento de escolha.”

0 exame angiotomografico caracteristico
mostra preenchimento continuo da parede
dos vasos, ao contrario das falhas abruptas
de preenchimento e estreitamento vascular
nos casos de tromboembolismo pulmonar. A
distensdo do lumen vascular, sinais de invasio
das estruturas adjacentes, realce por contraste
iodado, aparéncia heterogénea devido a areas de
necrose e hemorragia, ou presenca de metastases
a distancia também podem ser evidéncias para
o diagnostico de sarcoma.® Entretanto, tais
achados sao tardios e encontrados somente em
fases avancadas da doenca, comprometendo o
tratamento e a sobrevida dos pacientes. Dessa
forma, o exame angiotomografico isoladamente
néo ¢ suficiente para a exclusio de diagnosticos
diferenciais em relacdo ao tromboembolismo
pulmonar.

Nos casos apresentados, a historia clinica,
a auséncia de tromboembolismo venoso prévio
ou de disturbios da coagulagdo que justifiquem
hipercoagulabilidade, a presenca de sintomas
constitucionais sistémicos, como febre e perda
ponderal, as provas de atividade inflamatoria
alteradas e a auséncia de melhora clinica apds
a anticoagulacdo reforcam um diagndstico
alternativo.®

Recentemente, Dornas et al.? também
relataram nesta publica¢io o caso de um paciente
masculino de 45 anos que fora inicialmente
tratado com diagnostico de hipertensdo
pulmonar secunddria a tromboembolismo
pulmonar cronico, sem resposta clinica a
anticoagulacdo oral e sildenafil. Naquele caso
em particular, as evidéncias para um diagndstico
alternativo ao de tromboembolismo pulmonar
cronico foram o realce por meio de contraste
iodado da massa localizada na artéria pulmonar
e a localizacdo central da falha de enchimento
ao exame angiotomografico.

Exames de medicina nuclear tém sido
muito utilizados mnos ultimos 30 anos no
auxilio diagndstico ndo invasivo de doencas
pleuropulmonares. A cintilografia pulmonar
com galio (Ga®’) e a determinacio do clearance
epitelial alveolar de dietilenotriaminopenta-
acetato marcado com tecnécio (Tc®™) ja foram
bastante utilizados no passado em estudos de
atividade inflamatoria e de processos infecciosos
pulmonares.”® A cintilografia de inalacio/

perfusdo utilizada para avaliar a probabilidade
de embolia pulmonar e, principalmente, a
PET realizada para a avaliacdo de neoplasias
pulmonares possuem um papel de destaque na
pneumologia atual.

Relatos prévios da literatura reforcam a
importancia da FDG-PET, principalmente
quando acoplado a TC, como um exame nio
invasivo para o diagnostico e o estadiamento
de diversas neoplasias. Nos dois casos
relatados aqui, observou-se a positividade da
captacdo do radiofdrmaco nas mesmas regides
correspondentes as falhas de enchimento
visualizadas na  angiotomografia.®-™  Por
basear-se em uma avaliacdo da atividade
metabdlica dos tumores, a PET é um exame com
alta sensibilidade e alto valor preditivo negativo
para a avaliacio de neoplasias pulmonares.(*'
Devido a dificuldade de realizagdo de biopsia
cirurgica em alguns casos, associada aos riscos
do procedimento, principalmente naqueles com
hipertensiao pulmonar, reforcamos a importancia
da utilizacdo da FDG-PET como instrumento
de auxilio diagndstico ndo invasivo nos casos
suspeitos de neoplasias vasculares pulmonares.
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