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Leiomiossarcoma primario de alto grau do pulmao
High-grade primary pulmonary leiomyosarcoma
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RESUMO

Os sarcomas primdrios do pulmdo sdo raros e representam
aproximadamente 0,5% de todas as neoplasias pulmonares. Havia
aproximadamente 300 casos descritos na literatura até 2006. Todos
os tipos histologicos foram relatados, sendo que os sarcomas
intratoracicos mais comuns séo o angiossarcoma, leiomiossarcoma,
fibrossarcoma, hemangiopericitoma e rabdomiossarcoma. Devido
a sua baixa frequéncia, o comportamento biolégico desses tumores
nao é bem conhecido. O leiomiossarcoma é um dos subtipos mais
encontrados no pulmdo, e normalmente ocorre na sexta década
de vida com predominancia nos homens. Embora a frequéncia de
doenga metastatica ndo esteja relacionada ao tamanho do tumor, o
prognéstico é pior nos tumores de alto grau. Quando comparados
a outros sarcomas, a sobrevida apds a ressecgdo completa dos
leiomiossarcomas de pulméo é mais prolongada. Relatamos o caso
de um paciente com leiomiossarcoma primario de pulmao de origem
brénquica tratado com resseccéo completa e seguimento de longo prazo.
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ABSTRACT

Primary sarcomas of the lung are rare and account for 0.5% of
all primary lung tumors. There were approximately 300 cases
described in the literature as of 2006. All histologic types of
sarcoma were described, and the most common intrathoracic
types reported were angiosarcoma, leiomyosarcoma, fibrosarcoma,
hemangiopericytoma, and rhabdomyosarcoma. The biological
behavior of these tumors is not well-known due to their low frequency.
Leiomyosarcomas represent one of the most common subtypes
encountered in the lungs, and usually occur during the sixth decade,
with male predominance. Although the frequency of metastatic disease
is not related to tumor size, prognosis was reported to be poorer in
high-grade tumors. In comparison with other sarcomas, survival after
complete resection of pulmonary leiomyosarcoma was reported as
longer. We report on a patient with primary leiomyosarcoma originating
from the bronchus with complete resection and long-term follow-up.
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INTRODUCAO

Os sarcomas primarios do pulmao sdo tumores extre-
mamente raros. Eles representam aproximadamente
0,5% de todas as neoplasias pulmonares malignas®". To-
dos os tipos histolégicos foram descritos na literatura, e
0s tipos intratoracicos mais comuns sao angiossarcoma,
leiomiossarcoma, fibrossarcoma, hemangiopericitoma
e rabdomiossarcoma?. Devido ao nimero limitado de
casos, ha poucas séries que descrevem o tratamento des-
ses tumores®. O diagndstico apenas pode ser feito apds
investigagoes clinicas, patoldgicas e imagem®. Muitas ve-
zes, a investigacao clinica nao € diagndstica, sendo atingi-
da a caracterizagao histoldgica final somente apos a res-
sec¢ao cirdrgica. Desde o advento da imunoistoquimica,
evoluiram muito a identificacao e a classificacio corretas
dessas neoplasias, o que auxilia ainda mais em seu tra-
tamento. Assim como acontece com outros sarcomas, a
cirurgia continua sendo a base do tratamento.

Em 1952, Johnson et al. documentaram o primei-
ro caso de leiomiossarcoma primario do pulmao (LPP)
tratado com sucesso pela pneumonectomia®. Desde
entdo, ocorreu um aumento gradual no nimero de re-
latos de caso desse tumor.

Descrevemos o caso de um paciente com LPP origi-
nado no bronquio com achados clinicos, de imagens, e
patoldgicos, além de seu seguimento de longo prazo.

RELATO DO CASO

Um paciente do sexo masculino, 44 anos de idade, sem
sintomas anteriores, apresentou uma massa no pulmao
direito em radiografia de torax de rotina. Ele estava em
bom estado de satide e tinha histdria de tabagismo por
20 anos (30 cigarros/dia). O exame clinico ndo mostrou
nenhum achado digno de nota, e os exames laborato-
riais estavam normais. A tomografia computadorizada
(TC) do térax mostrou uma massa lobulada de 50 mm
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no lobo inferior direito (LID) sem adenopatia medias-
tinal (Figura 1). A tomografia por emissao de pOsitrons
(18F-FDG-PET) mostrou uma massa de 1,92 SUV no
LID, sem doenca a distancia (Figura 2). A ressonancia
magnética do cérebro estava normal. A broncoscopia
também estava normal e a bidpsia transbronquica nao
revelou a presenga de tumor.
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Figura 2. PET-CT com baixo SUV

O paciente foi submetido a toracotomia direita e
uma lobectomia inferior direita com disseccao medias-
tinal direita radical para a resseccdo completa. A amos-
tra congelada mostrou um tumor indiferenciado.

O periodo pos-operatdrio transcorreu sem intercor-
réncias, e o paciente recebeu alta no 6° dia apds a cirur-
gia em boas condicoes clinicas.

O 1ltimo relatdrio de patologia mostrou uma massa
no LID que media 5x3, 5x3, 0 cm, de cor branca a bege,
com borda bem circunscrita e um padrao espiralado em
contato com a parede bronquica (Figuras 3A e B). A
histopatologia mostrou fasciculos intersectados de cé-
lulas fusiformes com nucleos alongados e hipercromati-
cos, com notavel pleomorfismo (Figura 4A). O citoplas-
ma ¢ eosinofilico. O indice mit6tico € de 34 figuras por
10 campos de grande aumento, com algumas mitoses
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Figura 3. (A e B) Lobo inferior direito apresenta massa em contato com bronquio
(seta)
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Figura 4. Imunoistoquimica. (A) Necroses; (B) positiva para desmina; (C) positiva
em masculo liso; (D) negativa para citoqueratina

atipicas. Necrose ¢ visivel em 20% do tumor (Figuras
4B e 4C). O painel de imunofenotipagem foi positivo
para actina e desmina de musculo liso (Figura 4D). As
coloracoes para citoqueratinas, S-100 proteina, CD117/
c-kit, CD34 e CD99 foram negativas. Esses achados fo-
ram compativeis com o leiomiossarcoma de alto grau
com origem no bronquio. Apds 3 anos de seguimento,
nao houve evidéncias de recorréncia da doenga, e ne-
nhum tratamento adicional foi necessario.



DISCUSSAO

Os sarcomas primdrios do pulmao sdo considerados
tumores raros, e representam apenas 0,5% de todas as
neoplasias malignas pulmonares-. O leiomiossarcoma
¢ um dos subtipos histologicos mais comuns do sarco-
ma que ocorre no pulmao e corresponde a quase 30%
dos sarcomas primarios do pulmao®. O leiomiossarco-
ma pulmonar foi observado dentro de bronquio (20%),
no parénquima pulmonar (70%) ou na artéria pulmo-
nar (10%)®. O leiomiossarcoma geralmente ocorre
durante ou ap6s a 6a. década de vida e predomina em
homens. Entretanto, o leiomiossarcoma da artéria pul-
monar ocorre com igual frequéncia em homens e mu-
lheres, geralmente ao redor de uma década antes, com
uma média de idade ao diagndstico de 50 anos®.

Os pacientes com sarcomas da artéria pulmonar
apresentam dor torécica, dispneia, ou insuficiéncia car-
diaca congestiva intratavel®”. O LPP ¢ frequentemente
assintomatico, mas os pacientes podem apresentar he-
moptise. As lesoes de artéria pulmonar tém um prog-
nostico particularmente sombrio, € poucos pacientes
tém sobrevida de 6 a 12 meses®©.

Na analise radioldgica, essas neoplasias se manifes-
tam no pulméao e em nddulos homogéneos, com contor-
no bem delimitado, lisos ou lobulados ou grandes mas-
sas necroticas. O mapeamento por TC do térax € crucial
porque o tumor pode invadir as estruturas toracicas con-
tiguas (pleura, pericardio, vasos e parede toracica), € iSso
permite a determinagdo da extensao local®. Um exame
por TC também foi ttil para distinguir o tumor pulmonar
primdrio com invasdo da parede tordcica de um tumor
primario da parede toracica com extensdo endotoréacica®.
Todas as aparéncias radiograficas se assemelham aquelas
de um carcinoma broncogénico. Assim como foi relatado
em outro lugar, a localizacdo dos tumores foi mais co-
mum nos lobos superiores. Nesse contexto, a auséncia do
habito de fumar cigarros poderia alertar o médico para a
possibilidade de um sarcoma®.

Estudos feitos antes de 1985 eram confusos, porque
o uso de imunoistoquimica detalhada para o diagnos-
tico de sarcomas de tecidos moles ainda nao era de uso
corrente. A imunoistoquimica atualmente permite uma
melhor classificacdo de sarcomas, com base no padrao
histolégico predominante de crescimento e/ou de com-
posicao citoldgica®.

Entretanto, € necessario haver um amplo painel de
anticorpos para poder classificar corretamente os sar-
comas de tecidos moles. A coloracao imunoistoquimica
positiva para vimentina, queratina e EMMA nao permite
distinguir o carcinoma do sarcoma. A coloracio positiva
para ambas, vimentina e proteina S100, permite distin-
guir o melanoma do sarcoma. A coloragdo positiva para
desmina, alfa-actina, CD34, actina muscular (HHF35), e
CD68 permite uma subclassificagao adicional do tipo de
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sarcoma. Estudos imunoistoquimicos de leiomiossarco-
mas mostram a presenga regular de vimentina e desmina,
sendo a actina expressa em cerca de 60% dos casos®.

Em todas as séries anteriores, a ressec¢ao comple-
ta foi um preditor significativo de melhor sobrevida.
Por essa razdo, cremos que a resseccao agressiva de
sarcomas pulmonares primarios de localizacao central
seja justificada em pacientes que, de outra forma, sao
saudaveis!”. A meta da cirurgia é atingir margens ne-
gativas e realizar uma completa disseccdo de nddulos
mediastinais na tentativa de fazer o estadiamento do
paciente de maneira adequada®.

O procedimento cirdrgico, especialmente se nao for
radical, podera ser completado por radioterapia admi-
nistrada na dose de 50 a 60 Grays com um fraciona-
mento classico. Os avancos mais eficazes alcancados no
tratamento de sarcomas de tecidos moles referem-se
ao controle local, obtido em 70 a 80% dos pacientes.
O papel da quimioterapia convencional ou intensiva
continua em debate®. A quimioterapia baseada em
um regime em doxorrubicina e/ou ifosfamida podera
ser proposta a pacientes com sarcomas avancados ou
metastaticos®, todavia, as taxas de resposta geralmente
sao menores que 20%. A quimioterapia de alta dose ¢é
viavel e propicia taxas de resposta razoaveis em pacien-
tes com sarcomas de tecidos moles, mas ndo pode ser
considerada uma pratica comum. A maioria das séries
relatou uma sobrevida mediana ao redor de 24 meses, €
uma sobrevida de 3 anos, entre 17 e 50%W".

Em um relato da Mayo Clinic, considerou-se que
o tamanho tem um impacto na sobrevida?. Na série
atualizada mais recente de 42 pacientes do Memorial
Sloan-Kettering Cancer Center, houve uma tendéncia
distinta na qual a sobrevida era melhor em pacientes
com tumores < 5 cm®. Segundo Janssen et al., o grau
de malignidade pareceu ser um fator progndstico, em
funcao de uma frequéncia associada maior de invasao
local e recidiva a distancia®.

CONCLUSAO

Sarcomas primarios do pulmao representam um tipo
muito raro e agressivo de malignidade, e todos os sub-
tipos histolégicos podem ser encontrados, sendo leio-
miossarcoma o tumor mais frequente. Os sintomas sao
idénticos aos do carcinoma broncogénico, e o tratamen-
to e o prognéstico nao diferem dos de outros sarcomas
de tecidos moles.

A resseccao cirargica completa é o tratamento de
escolha sempre que possivel, com intencao curativa.
Devem ser feitos esforcos para definir critérios para os
sarcomas de alto risco, ja que, nesses casos, 0s pacientes
poderao ser considerados para futuros protocolos qui-
mioterapicos adjuvantes convencionais ou intensivos.
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