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Resumo

0 sarcoma intimal de artéria pulmonar ¢ um tumor raro e potencialmente letal, de diagnoéstico dificil e, muitas
vezes, tardio. Os sinais e sintomas clinicos sdo inespecificos, simulando com frequéncia o tromboembolismo
pulmonar cronico (TEPC). Apresentamos o caso de um homem de 45 anos em tratamento de TEPC associado com
hipertensao arterial pulmonar e cor pu/monale cronico, sem resposta ao uso de anticoagulantes e sildenafil. Ressal-
tamos as dificuldades para o diagndstico do sarcoma intimal de artéria pulmonar, a necessidade de se pesquisar
essa neoplasia no diagndstico diferencial do TEPC e a utilizacdo sistematica de critérios para a adequada indicacdo
dos novos medicamentos para a hipertensédo arterial pulmonar.

Descritores: Embolia pulmonar; Hipertensdo pulmonar; Hemangiossarcoma; Diagnéstico diferencial.

Abstract

Intimal sarcoma of the pulmonary artery is a rare and potentially lethal tumor, the diagnosis of which is difficult
and therefore frequently delayed. The clinical signs and symptoms are nonspecific, often mimicking chronic
pulmonary thromboembolism (CPTE). We report the case of a 45-year-old male under treatment for CPTE
associated with pulmonary arterial hypertension and chronic cor pu/monale. There was no response to treatment
with anticoagulants and sildenafil. We emphasize the difficulties in diagnosing intimal sarcoma of the pulmonary
artery, the need to investigate this neoplasm in the differential diagnosis of CPTE and the systematic use of criteria
for the appropriate prescription of new medications for pulmonary artery hypertension.

Keywords: Pulmonary embolism; Hypertension, pulmonary; Hemangiosarcoma; Diagnosis, differential.

Introducdo

0 sarcoma intimal de artéria pulmonar (SIAP)
¢ extremamente raro.(" Descrito inicialmente por
Mandelstamm em 1923,%-% existem aproximada-
mente duzentos casos relatados na literatura.”
A real incidéncia ¢ desconhecida, mas provavel-
mente o SIAP ¢ subdiagnosticado devido a sua
semelhanca com a tromboembolismo pulmonar
cronico (TEPC)."*® O objetivo deste relato de
caso ¢ chamar a atencdo para a necessidade de
se pensar nesta entidade no diagndstico diferen-
cial do TEPC e discutir os métodos diagnosticos
e as opcoes terapéuticas disponiveis para esta
doenca incomum e de progndstico sombrio.

Relato de caso

Homem de 45 anos de idade procurou
o Hospital Madre Teresa de Belo Horizonte
(MG) para a realizacdo de angiotomografia
de torax como seguimento de TEP recorrente.
Queixava-se de dispneia iniciada ha dois anos,
evoluindo de forma lenta e progressiva, asso-
ciada a emagrecimento, aproximadamente de
20 kg, e febre ocasional, de até 38,5°C. Referia
extensa propedéutica anterior e o diagndstico de
TEPC associado a hipertensdo pulmonar. Estava
em uso de anticoagulante oral e, iniciado ha um
meés, sildenafil 25 mg duas vezes ao dia, referindo
melhora parcial do estado geral com essas medi-
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cacdes. Devido ao grau de dispneia, o paciente
foi hospitalizado — classe funcional 11, de
acordo com a escala da Organizacdo Mundial de
Saude (OMS). O paciente apresentava taquipneia
(24 ciclos/min), Sa0, de 93% em ar ambiente
e em repouso, taquicardia (113 bpm) e edema
de membros inferiores. A pressao arterial era de
140/80 mmHg, havia turgéncia jugular (4+/4),
e a ausculta cardiaca revelava terceira bulha em
borda esternal esquerda inferior e sopro sistolico
em foco pulmonar. O figado estava palpavel a
4 cm do rebordo costal direito.

0 ecodopplercardiograma  transtoracico,
previamente realizado, mostrava aumento
moderado das camaras direitas, e a pressdo
sistdlica da artéria pulmonar (PSAP) foi estimada
em 76 mmHg. O ecocardiograma transesofa-
gico demonstrou extensa trombose em tronco
da artéria pulmonar e PSAP de 57 mmHg. Ao
estudo ultrassonografico dos membros infe-
riores, ndo havia sinais de trombose venosa
profunda. A cintilografia pulmonar perfusional,
realizada durante a internacdo, mostrava hipo-
captacdo na projecdo dos segmentos anterior e
apical posterior do pulméao esquerdo e o pulmao
direito ndo fora visualizado. No estudo angio-
tomografico de tdrax, verificava-se grande
defeito de enchimento no trajeto mediastinal
pericardico do tronco e das artérias pulmonares,
notando-se realce dessa estrutura pelo contraste
intravenoso (Figura 1a). Havia também nddulos
predominantemente periféricos a esquerda
(Figura 1b), espessamento dos septos interlobu-
lares e peribroncovasculares a direita, associado

815

com consolidag¢do no lobo superior, moderado
derrame pericardico e padrdo de perfusdo em
mosaico (Figura 2).

0 quadro clinico associado a idade, a faléncia
do tratamento anticoagulante, as alteracdes
tomograficas e o realce pelo contraste levaram
a hipdtese da presenca de sarcoma intimal —
angiossarcoma — com metastases pulmonares.
Indicou-se bidpsia transtoracica guiada por TC
de noédulo em pulmio esquerdo. O espécime
obtido era constituido por um fragmento fili-
forme pardo avermelhado e amolecido, medindo
1,2 cm de comprimento.

Os cortes histologicos mostraram neoplasia
mesenquimal constituida por proliferacdo de
células fusiformes, com nucleos alongados,
atipicos, hipertréficos, pleomorficos, hipercroma-
ticos, com cromatina grosseira e algumas figuras
de mitose. O citoplasma era pouco evidente.
Havia raros focos de necrose e de hemorragia
(Figura 3). Alesdo era bem delimitada em relacdo
ao parénquima pulmonar circunjacente que nio
mostrava alteracdes relevantes.

0 estudo imuno-histoquimico mostrou posi-
tividade apenas focal para citoqueratinas AE1/
AE3. Todos os outros marcadores estudados
(CD34, S-100, HMB-45, actina de musculo liso,
desmina, CD31 e TTF-1) foram negativos.

Baseado nos achados clinicos, histoldgicos
e imuno-histoquimicos, foi feito o diagndstico
de sarcoma indiferenciado intimal metastatico
(Figura 3).

Devido ao grau de acometimento da sindrome
consuptiva o paciente foi inicialmente encami-

Figura 1 - a) Grande defeito de enchimento no trajeto mediastinal pericardico das artérias pulmonares,
notando-se leve realce pelo contraste intravenoso. b) Nodulo subpleural no lobo superior esquerdo.
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Figura 2 - Padrdo de atenuagdo em mosaico.

nhado para tratamento oncoldgico, precedendo
a intervencio cirurgica.

Apos a primeira sessdo de quimioterapia, o
paciente foi novamente hospitalizado devido a
hemoptise volumosa, evoluindo para o dbito.

Discussio

O SIAP ¢ um tumor mesenquimal maligno
muito raro" e de alta letalidade,” que acomete
grandes vasos, frequentemente a aorta, a veia
cava inferior e a artéria pulmonar,"” apresen-
tando-se como uma obstrugdo vascular devido
ao crescimento intraluminal e a trombose asso-
ciada. O SIAP pode ser confundido com o TEPC
devido a semelhanca dos sinais e sintomas
e a evolucio para hipertensio pulmonar®®?
e posterior faléncia do ventriculo direito

com cor pulmonale cronico.'” Apresenta-se
normalmente com dispneia, dor tordcica e

Figura 3 - Neoplasia mesenquimal constituida por
proliferacdo de células fusiformes, com nucleos
alongados, atipicos, hipertroficos, pleomorficos,
hipercromaticos, com cromatina grosseira e algumas
figuras de mitose. (H&E; aumento 400x).
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tosse.0791 Hemoptise, %> emagrecimento,
febre e baqueteamento digital também podem
ser encontrados, e, quando presentes, devem
levantar a suspeita de SIAP.®?

A auséncia de trombose venosa profunda,
a pesquisa negativa para alteracdes pro-
coagulantes e a auséncia de resposta a
terapéutica anticoagulante devem ser valori-
zadas.”) A presenca de sinais tomograficos de
hipertensio pulmonar,'>' comum tanto no
SIAP quanto no TEPC, pode levar ao diagndstico
equivocado dessa ultima condicdo em funcio da
sua maior prevaléncia.” Segundo a OMS, distin-
guem-se trés tipos de sarcoma de grandes vasos:
angiossarcoma, leiomiossarcoma e sarcoma
intimal.”) Macroscopicamente, os sarcomas inti-
mais acometem a tunica intima das artérias e
tém aspecto de codgulo gelatinoso ou mucinoso
preenchendo o lumen arterial. Histologicamente
sdo tumores, na sua maioria, indiferenciados ou
pouco diferenciados, constituidos por células
ora fusiformes, ora epitelioides, com marcantes
atipias nucleares.! Na imuno-histoquimica, a
maioria dos casos descritos cora-se pelo menos
focalmente para CD34,CD31 e Fli- 1, pois esses sdo
marcadores de lesdes vasculares." O diagnostico
histoldgico mais comum ¢é o fibro-histiocitoma
maligno, sequido pelos angiossarcomas, rabdo-
miossarcomas e osteossarcomas. Como no
caso aqui relatado, muitos sarcomas intimais
sdo negativos para a maioria dos anticorpos
testados. A expressido focal de citoqueratina
AE1/AE3 pode sugerir o diagnodstico de um
carcinoma sarcomatoide metastatico. Todavia,
o diagnostico de carcinoma sarcomatoide so se
encaixa em bases imuno-histoquimicas quando
associamos os dados clinicos, laboratoriais e de
imagem; o diagnostico de sarcoma intimal foi
0 mais provavel. Ressaltamos que uma ampla
investigacio clinica e de imagem foi realizada, e
nenhum outro tumor foi localizado.

Aparentemente, a classificacdo histopato-
logica ndo influencia a conduta clinica nem o
prognéstico dos pacientes.” O SIAP nio tem
preferéncia pelo sexo® e ocorre, em geral, na
quinta década de vida,*® sendo diagnosticado
frequentemente em materiais de autopsias
ou pecas cirurgicas, motivo pelo qual a sua
real incidéncia ¢ desconhecida. Podem ocorrer
metastases para o cérebro, pancreas, glandulas
adrenais e pulmdes. O prognostico é ruim, com
expectativa de vida de 12 a 18 meses apds o
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inicio dos sintomas,®® com taxas de sobrevida
de 22% e 7% em um e dois anos, respectiva-
mente.” A terapéutica inclui a remocio cirtrgica
do tumor, sendo que a radioterapia e/ou a
quimioterapia adjuvantes podem ser necessarias
para complementacdo.->'

A prescricdo judiciosa de medicamentos
deve constituir uma preocupagdo constante
entre especialistas, outros médicos e entidades
envolvidas no diagndstico, no tratamento e na
assisténcia de pacientes portadores de hipertensao
arterial pulmonar.'® O caso descrito ilustra esse
problema e realca a importancia da utilizacdo
adequada dos recursos diagndsticos e terapéu-
ticos, tendo como guia as diretrizes nacionais e
internacionais atualmente disponiveis.

O caso apresentado chama a atengdo para a
necessidade de se levantar o diagnostico diferen-
cial em pacientes nao-responsivos ao tratamento
corrente do tromboembolismo venoso. Dentre os
diagnosticos alternativos esta o SIAP. Constituem
pistas para o seu diagndstico, na angiotomo-
grafia de tdrax, o realce pelo meio de contraste
iodado pela massa e pela sua posicdo central no
tronco e em artérias pulmonares, que sugerem
fortemente o diagnostico de SIAP em detri-
mento do TEPC. Enfatiza-se a necessidade da
utilizacdo adequada dos métodos propedéuticos
atualmente disponiveis para a exata definicdo
etioldgica dos pacientes portadores de hiper-
tensdo arterial pulmonar antes da indicacdo das
novas especialidades farmacéuticas (inibidores
da fosfodiesterase V e inibidores dos receptores
de endotelina).®®
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