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Introducao

As neoplasias mesenquimais malignas que afetam a laringe
sdo tumores raros. O sarcoma pleomdrfico indiferenciado
(SPI) de alto grau, inicialmente chamado de histioci-
toma fibroso maligno, é uma neoplasia maligna de alto
grau, caracterizada por células tumorais com pleomor-
fismo difuso, na auséncia de uma linha especifica de
diferenciacdo.” O processo ocorre mais comumente em
homens e afeta todos os grupos etarios. Uma ampla mar-
gem cirurgica é muitas vezes indicada devido a suas altas
taxas de recorréncia local. No entanto, devido a sua
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raridade, existem escassos estudos sem poder estatistico
para definir o melhor desfecho.®>¢ Assim, os autores apre-
sentam um novo caso de sarcoma pleomorfico indiferenciado
de alto grau com origem na laringe e discutem os achados
histopatoldgicos e o tratamento cirurgico desse tipo raro de
tumor.

Relato de caso

Um paciente do sexo masculino, de 54 anos, foi avaliado em
um servico hospitalar com queixa clinica de rouquidao nos
Ultimos nove meses. A historia anterior incluia hipertensao
sistémica e tabagismo. No exame fisico e/ou na larin-
goscopia, foi identificada uma lesao marrom-avermelhada
elevada, com area ulcerada central, que comprometia a
prega vocal direita. Nao foram identificados sinais de linfa-
denopatia cervical. O paciente foi submetido a cordectomia
com laser. No exame macroscopico, a amostra consistia em
alguns fragmentos acinzentados, irregulares, pesava 1g, o
maior fragmento media 1cm.

Na avaliacdo histologica, foi identificada uma neoplasia
pleomorfica maligna de alto grau, com células fusiformes
dispostas em padrao estoriforme e com alto indice mitético.
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Undifferentiated high-grade pleomorphic sarcoma of the larynx

Figura 1  Sarcoma pleomorfico indiferenciado de alto grau
com origem na laringe: sarcoma pleomorfico de alto grau que
afeta a lamina propria, circunda a area de edema, hematoxilina-
-eosina, 40x.

O tumor estava presente em todos os fragmentos da amostra
e afetava as margens radiais. A analise revelou imunoex-
pressdo positiva para vimentina (difusa) e actina de musculo
liso (focal) e coloracao negativa para actina muscular espe-
cifica, calponina, AE1/AE3, S-100, desmina, h-caldesmona,
CD31, CD34 e fator de Von Willebrand. O diagnédstico de
sarcoma pleomorfico indiferenciado de alto grau da laringe
(histiocitoma fibroso maligno pleomérfico estoriforme) foi
estabelecido (fig. 1).

O paciente foi entao submetido a uma laringecto-
mia frontolateral direita (fig. 2), sem esvaziamento. O
espécime cirlrgico mediu 5,5x 4 x3cm e mostrou um
nodulo residual, mole, cinzento-acastanhado, que afetava
a lamina prépria da prega vocal direita (fig. 3) e que media
0,9 x 0,6 x 0,5cm. Nao havia evidéncia de invasao vascu-
lar ou linfatica. As margens cirlrgicas estavam livres de
neoplasia. Apds a cirurgia, o paciente apresentou escape

Figura 2 Sarcoma pleomorfico indiferenciado de alto grau
com origem na laringe: amostra obtida de laringectomia fron-
tolateral direita.

Figura 3 Sarcoma pleomorfico indiferenciado de alto grau
com origem na laringe: uma neoplasia pleomorfica exibe
células epitelioides com acentuada atipia nuclear e celular,
hematoxilina-eosina, 100x.

salivar, tratado com sucesso com condutas conservadoras.
Apos cinco anos de acompanhamento, o paciente nao apre-
senta sinais clinicos ou radioldgicos de recorréncia.

Discussao

0 sarcoma pleomorfico indiferenciado (SPI) de alto grau,
anteriormente chamado de histiocitoma fibroso maligno,
é uma neoplasia maligna de alto grau caracterizada por
células tumorais com pleomorfismo difuso na auséncia de
uma linha especifica de diferenciacao. O SPI apresenta uma
ampla gama de caracteristicas histologicas e os padroes
mais comuns consistem em uma mistura de areas estori-
formes e pleomorficas.* O SPI que se origina na laringe
é um tumor incomum que caracteristicamente afeta o
sexo masculino (3: 1) e ocorre em todos os grupos etarios
(6-68 anos). Na laringe, a glote é o local de predilecao.
Os sintomas podem variar de rouquidao, comprometimento
das vias aéreas, disfagia ou sensacdo de corpo estranho
na garganta.>>¢ Usualmente, o SPI compromete os tecidos
moles somaticos como uma massa que apresenta velocidade
de crescimento lenta e a coxa € a localizagao mais comum,
seguida pelas extremidades superiores. Os SPIs retroperi-
toneais estao relacionadas a anorexia, mal-estar, perda de
peso e sinais de aumento da pressao abdominal. A associacao
entre SPI e radiacdo prévia ja foi descrita.'*%” Nosso paci-
ente, no entanto, nao tinha sido exposto a radioterapia.
Ao exame macroscopico, SPIs que surgem na laringe
podem ser lesoes sésseis a polipoides, mas geralmente fir-
mes; frequentemente ulceradas, com uma superficie de
corte amarelo-acastanhada a cinza-esbranquicada. Alguns
casos sao vistos como uma massa nodular solitaria, multilo-
bulada, carnosa, que pode medir até 10cm de diametro.
Na superficie de corte, as areas mixoide, hemorragica e
necrotica sdo caracteristicas comuns.®>%° Na avaliacdo
microscopica, o SPlI pode ser amplamente dividido em
células pleomorficas, células fusiformes, células redondas
e padroes epitelioides, sem uma linha identificavel de
diferenciacdo. As areas estoriformes consistem em células
fusiformes encorpadas dispostas em fasciculos curtos em
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um padrao de roda de carroca, ou estoriforme, ao redor
de vasos alinhados longitudinalmente.’35819 As areas ple-
omorficas contém células fibroblasticas encorpadas, células
arredondadas semelhantes a histiocitos dispostas ao acaso
sem orientacdo especifica aos vasos e um grande nimero
de células gigantes com varios nlcleos hipercromaticos
irregulares. A maioria dos tumores tem uma combinacao
de areas estoriformes e pleomorficas, com preponderan-
cia da Ultima, as quais também exibem pleomorfismo mais
acentuado e atividade mitética.>>% % As células tumorais
anaplasicas dispostas aleatoriamente em camadas, sao uma
caracteristica tipica do SPI. Em geral, o estroma consiste em
delicadas fibrilas de colageno que envolvem células indivi-
duais. Em alguns casos, a deposicao de colageno é extensa
e separa amplamente as células. Raramente, o estroma
contém material metaplasico osteoide ou condroide.’>810
O SPI que exibe numerosas células gigantes tende a ser
multinodular e é composto por uma mistura de células gigan-
tes fusiformes, arredondadas e similares a osteoclastos.
Alguns exemplos de SPI tém um infiltrado xantomatoso e
neutrofilico proeminente, possivelmente relacionado com o
desenvolvimento de citocinas. O SPI também pode apresen-
tar elementos mixoides e epitelioides.”*71°

O diagnostico da SPI pressupde ampla amostragem e
avaliacao de cortes corados com hematoxilina-eosina; e
a técnica de imuno-histoquimica é uma ferramenta fun-
damental para excluir outros tumores pleomoérficos. O SPI
apresenta caracteristicas de fibroblastos/miofibroblastos e
pode mostrar expressao positiva para a actina de mus-
culo liso. A expressao focal para citoqueratinas pode ser
observada. As coloracoes para desmina e h-caldesmona sao
caracteristicamente negativas.>*%%° O diagnostico diferen-
cial inclui outros tumores malignos que exibem um grau
comparavel de pleomorfismo celular. A amostragem extensa
e um painel de imunocoloracdo sao passos fundamentais
para determinar o diagnéstico do SPl. Esse tumor deve
ser diferenciado de carcinoma sarcomatoide, fibrossarcoma,
mixofibrosarcoma, formas pleomorficas de lipossarcoma,
leiomiossarcoma, rabdomiossarcoma, osteocondrosarcoma
e condrossarcoma.>*68°

O carcinoma espinocelular (CEC) é a neoplasia maligna
mais comum da laringe e as regides supragdticas e gloticas
sdo as localizacGes mais comumente afetadas.*®

O CEC ocorre principalmente em homens adultos que
abusam de tabaco e alcool. O tumor origina-se da mucosa
escamosa ou do epitélio respiratorio ciliado que sofreu
metaplasia escamosa, ou de qualquer grau de displasia
surgida no epitélio. O CEC pode se espalhar diretamente
para estruturas contiguas, ou através de vasos linfaticos
e sanguineos para os nodulos linfaticos regionais.>®° As
metastases hematogenas em locais mais distantes sao inco-
muns e podem ocorrer nos estagios tardios da doenca.
Estadiamento TNM, margens de resseccao, indice prolifera-
tivo e invasao linfovascular e perineural sao fatores clinicos
preditivos. Metastase de linfonodo é o fator progndstico mais
adverso no CEC de cabeca e pescoco.*? Esse comportamento
bioldgico do SPI difere significativamente daquele relacio-
nado com CEC. O SPI é uma neoplasia mesenquimal maligna
de alto grau originada do tecido conjuntivo da laringe. A
disseminacao hematogénica para os pulmées é frequente,
sem tendéncia a desenvolver metastases cervicais. Fato-
res prognosticos favoraveis independentes relacionados a

sobrevivéncia especifica da doenca em SPI sao o estagio
AJCC I ou Il, margens cirlrgicas negativas, localizacdo super-
ficial, subtipo mixoide e idade inferior a 50 anos. Margens
cirlrgicas amplas sdao geralmente indicadas por causa de
suas altas taxas de recorréncia local, variam de 44% a
73%.%5%%° Parece que a resseccao radical do SPI é o método
mais eficaz para melhorar a sobrevida e reduzir a recor-
réncia. No entanto, a laringectomia parcial frontal e a
microcirurgia da laringe foram previamente descritas com
bons resultados. A quimioterapia pode ser usada em paci-
entes com lesoes ressecaveis. A radioterapia nao ¢ indicada
para SPI, devido a resposta tumoral ruim.3%68°

Conclusao

O SPI laringeo é um tumor maligno mesenquimal muito
raro, afeta com maior frequéncia individuos do sexo mascu-
lino. A imuno-histoquimica é uma ferramenta fundamental
para estabelecer o diagnostico. Até onde sabemos, este é
o terceiro caso relatado de SPI de prega vocal tratado por
laringectomia frontolateral na literatura de lingua inglesa.
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