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Angiossarcoma de Mama - Relato de Caso

Angiosarcoma of the Breast - Case Report
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Claudio Kemp, Geraldo Rodrigues Lima

RESUMO

O angiossarcoma primario da mama é um tumor raro, que incide entre os 14 e 82 anos, com
média aos 35 anos de idade. Seu aspecto clinico predominante é o de uma massa indolor, com
aumento difuso na mama, que se apresenta com cor violdcea ou enegrecida. Como ocorre com
outros tipos de sarcoma, o tamanho médio da lesdo é de aproximadamente 5 cm quando do
diagndstico. Histologicamente, o angiossarcoma caracteriza-se pela proliferacdo de células
endoteliais que formam canais vasculares comunicantes entre si infiltrando estruturas
glandulares e o tecido adiposo. Seu diagndéstico histolégico é dificil e nem sempre é estabelecido
de imediato, principalmente nos casos com baixo grau de malignidade, devido geralmente a
escassez do material biopsiado. Pela dificuldade diagnéstica e pela agressividade, trata-se de
neoplasia de prognéstico desfavordvel pelas freqtientes metdstases. Em nosso servico, uma
paciente de 18 anos procurou atendimento por apresentar nédulo doloroso de rdpido crescimento,
que foi biopsiado com diagnéstico de hemangioma, sendo indicada ressecgéo ampla. Trés meses
apds, evoluiu com recidiva tumoral, que foi novamente biopsiada sendo indicada mastectomia,
por tratar-se de angiossarcoma de baixo grau de malignidade. Apds novas recidivas, indicou-se
quimioterapia e, posteriormente, radioterapia. Em vigéncia desta, evoluiu com novas metdstases,
indo a 6bito por metdstase pulmonar.

PALAVRAS-CHAVE: Sarcoma. Mama: cdncer.

]
Relato de Caso

Introducao

O angiossarcoma primario da mama € ex-
tremamente raro. A incidéncia relativa em rela-
cao aos sarcomas mamarios € de 2,7 a 7,9%.
Cerca de 15% deles acometem as mamas.

A idade no momento do diagnéstico varia de
14 a 82 anos, com média aproximada de 35 anos'.

O aspecto clinico predominante é o de uma
massa mamaria indolor, as vezes com aumento
difuso da mama. A pele suprajacente pode apre-
sentar cor violacea ou enegrecida.

Seu aspecto macroscopico é muito variavel,
sendo na maioria das vezes uma massa amolecida
e hemorragica com bordos mal delimitados. En-
tretanto, algumas vezes se manifesta como uma
area endurecida ou espessada da mama?.

Como nos demais tipos de sarcoma, o dia-
metro médio da lesao quando do diagnéstico €
maior que 5 centimetros. Varios autores tém ob-
servado uma correlacdo entre o diametro do tu-
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mor primario e o progndstico®, sendo que as pa-
cientes com tumores com menos de 3 cm de di-
ametro tém melhor prognéstico quando compa-
radas aquelas com tumores volumosos?.

Sugere-se a possibilidade de estes tumo-
res sofrerem influéncia hormonal, devido a pre-
senca de receptores de estrégeno, progesterona
e glicocorticéides?*°.

Por definicdo, o angiossarcoma mamario se
origina no interior do parénquima, podendo com-
prometer secundariamente a pele suprajacente
ou musculos peitorais em casos avancados.
Histologicamente caracteriza-se pela proliferacao
de células endoteliais, que formam canais vas-
culares anastomosados entre si e que infiltram
as estruturas glandulares e o tecido adiposo®.
Devido a sua rara incidéncia e ao freqliente erro
no diagnoéstico, retardando a terapéutica adequa-
da, relatamos o caso ocorrido em nosso servico.

Relato de caso

Paciente com 18 anos, de cor negra, foi
atendida no Ambulatério de Mastologia, no Hos-
pital Sao Paulo, em setembro de 1995 com quei-
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xa de nodulo indolor e aumento de volume da
mama esquerda ha 3 meses, que evoluiu rapida
e progressivamente.

Teve menarca aos 14 anos, era nuligesta e
negava uso de anticoncepcional hormonal, bem
como histéria familiar de cancer de mama.

Ao exame fisico apresentava a palpacao,
tumor de 4 cm nos quadrantes suUpero-lateral e
supero-medial da mama esquerda, movel e re-
gular. Nao havia linfonodos axilares palpaveis.

Foi realizada puncao com agulha fina, que foi
inconclusiva, pela grande quantidade de sangue.
Foi entdo indicada bidpsia excisional ambulatorial,
com diagnéstico inicial de tumor filodes. O estudo
anatomopatolégico revelou tratar-se de um heman-
gioma capilar associado a fibrose.

Quatro meses apods, a paciente apresen-
tou tumoracdo na mama esquerda, de 4 cm de
diametro, que ao ultra-som mostrava consistén-
cia so6lida heterogénea, de contornos nao-deli-
mitados, com cistos no interior, que foi tratada
por resseccdo ampla, tendo o diagnéstico de he-
mangioma capilar.

Trés meses apods, apresentou nova recidi-
va, que foi biopsiada, tendo sido indicada a
mastectomia total. O achado macroscépico intra-
operatério foi de um tumor esbranquicado, fir-
me e elastico, permeado por areas vinhosas ir-
regulares, comprometendo praticamente toda a
mama. Foi também feita exérese de parte do
musculo peitoral e margem de pele adjacente a
lesdao. A microscopia, observavam-se lesées vas-
culares envolvendo difusamente o parénquima
mamario, revestidas por endotélio plano com
esparso tecido mural destituido de tecido mus-
cular. O estudo imuno-histoquimico (método
streptavidina-biotina-peroxidase) foi positivo
para fator VIII, vimentina e CD34. Estes achados
foram considerados compativeis com angiossar-
coma de grau intermediario de malignidade
histologica. Foi entédo realizada revisao das lami-
nas das biopsias anteriores, concluindo tratar-
se de lesbes compativeis com angiossarcoma de
baixo grau de malignidade (Figuras 1, 2 e 3).

Figura 1 - Recorréncia loco-regional vista em pega de mastectomia.

Angiossarcoma de mama

Figura 3 - Fotomicrografia de angiossarcoma (400X) HE. Observar nucleos hipercrométicos.

A paciente evoluiu com nova recidiva na
cicatriz cirurgica, cinco meses apoés, sendo en-
tao iniciada quimioterapia, com 3 ciclos de PAI
(cisplatina, doxorrubicina, Mitexan e Holoxane).
Em vigéncia da quimioterapia, detectou-se nova
recidiva na cicatriz, sendo indicada exérese da
mesma e modificado o esquema quimioterapico
para PEB (cisplatina, etoposida e bleomicina),
sendo realizados 5 ciclos (Figura 4).

Figura 4 - Recorréncia local pos-operatdria - &rea eritematosa na cicatriz cirirgica.
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Apdbs o 5° ciclo de PEB, apareceram novos
nodulos metastaticos na mama contra-lateral, na
regido de omoplata esquerda e no quadril direi-
to, que foram excisados, sendo indicada radio-
terapia bilateral. Foram realizadas 25 sessoes,
com dose total de 4500 cGy na mama contrala-
teral e na cicatriz.

Trés meses apos, e em vigéncia de trata-
mento radioterapico na regido da omoplata, a
paciente apresentou dispnéia de inicio subito,
evoluindo para 6bito. Foi diagnosticada metas-
tase pulmonar, que foi confirmada pela necropsia.

Discussao

O angiossarcoma mamario € raro € nem
sempre o diagnoéstico de certeza se confirma de
imediato, existindo apenas 170 casos relatados
na literatura’. Grande parte das pacientes, es-
pecialmente aquelas com tumores de baixo grau
de malignidade, tém o seu diagnodstico retarda-
do devido a escassez de material biopsiado!®. O
diagnoéstico de certeza so € feito mediante varios
fragmentos de tecidos para uma melhor avalia-
cao anatomopatolégica.

Uma caracteristica destes tumores € a ex-
tensao microscopica, podendo frustar o intuito
do cirurgiao de extirpar a totalidade da lesdo com
uma resseccao amplal?*,

Os padroes de crescimento do angiossar-
coma podem ir desde uma formacao de vasos
sanglineos bem diferenciados, até uma prolife-
racao solida mal diferenciada de células fusifor-
mes, podendo apresentar-se de aspecto benig-
no ou associar-se a um potencial extremamente
anaplasico.

E classificado em 3 categorias?, sendo: gru-
po I ou bem diferenciado - caracteriza-se pela
presenca de canais vasculares bem formados,
anastomosados e infiltrativos que afetam as es-
truturas glandulares mamarias. A arquitetura
glandular mamaria se mantém preservada a
medida que as estruturas vasculares proliferati-
vas crescem e expandem o estroma intralobular.
A atividade mitotica identificavel € minima ou
nula. Este padrao de crescimento com um pa-
drao inocuo € o que mais freqientemente con-
duz a um diagnéstico de benignidade (heman-
gioma ou angiomatose); os tumores do grupo II
ou intermediarios ou moderadamente diferenci-
ados - apresentam atividade mitética mais fre-
quente; em alguns casos pode-se identificar tu-
mor soélido ou de células fusiformes, que sdo ca-
racteristicas das lesdes de alto grau histologico;
por fim, no grupo Il ou pouco diferenciado es-
tdo os tumores que apresentam areas de cresci-
mento sb6lido compostas por células fusiformes,
com pronunciada atividade mitética®°.
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Os angiossarcomas possuem um aspecto
morfologico heterogéneo a microscopia. Associ-
am-se com ampla variedade histolégica tanto do
lado da mesma lesdo, como entre distintos tu-
mores, sendo entdo, recomendavel que todos os
tumores vasculares da mama sejam cuidadosa-
mente estudados com uma quantidade sufici-
ente de amostras enviadas ao patologista para
descartar proliferacoes vasculares benignas®.

As amostras obtidas mediante puncao
aspirativa com agulha fina em angiossarcoma
mamario se associam com abundante quantida-
de de sangue e com células tumorais dispersas
e dificeis de identificar com certeza. Esta afirma-
cao é especialmente valida nos casos de angios-
sarcoma de baixo grau, nos quais as células
endoteliais malignas mostram uma escassa ten-
déncia a proliferar em conglomerados sélidos!'®.

Estudos revisados por Chen et al.! obser-
varam que, de 87 casos revisados, 37% das le-
soes haviam sido erroneamente diagnosticadas
como linfangiomas e hemangiomas, o mesmo
ocorrendo em 2 dos 8 casos revisados por Molitor
et al.? e, no caso relatado por Macias-Martinez et
al.c.

Um fenémeno significativo que ocorre nes-
tes tumores é a presenca de um padrao de lesao
bem diferenciada (grupo I) na borda periférica
infiltrativa presente em praticamente todos os
angiossarcomas mamarios € um componente
pouco diferenciado (grupo III), situado com mai-
or freqiiéncia na parte central da lesao?.

As técnicas imuno-histoquimicas raramen-
te desempenham um papel 1til na classificacao
patologica do angiossarcoma mamario. Os
antigenos relacionados com o fator VIII e com o
Ulex eropaeus aglutinina-1 (UEA-1) sao os
marcadores das células endoteliais normais e
neoplasicas, mas que podem nao ser encontra-
dos nos casos das células endoteliais neoplasi-
cas menos diferenciadas. No entanto, a identifi-
cacdo destas substancias nas células neoplasi-
cas vasculares ndo permite estabelecer uma di-
ferenca entre processos benignos e malignos®!!.

O principio fundamental do tratamento
dessa neoplasia consiste na resseccao tumoral
ampla, complementada com mastectomia radi-
cal. Raramente compromete os linfonodos axila-
res. Considerando o comportamento muito
agressivo e o prognostico ominoso destes tumo-
res, € recomendavel considerar a terapéutica
complementar radical.

A radioterapia perioperatéria se associa
com uma diminuicdo da probabilidade de recor-
réncia local'! de 20 a 50% das pacientes subme-
tidas a resseccao ampla como Unico tratamento.
A recorréncia em outros 6rgaos ocorre geralmen-
te nos pulmodes em 50% dos casos!?!3. Portanto,
€ necessario implementar um tratamento adju-
vante efetivo nos casos de sarcoma de alto grau.
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Rosenberg et al.!* demonstraram o prolon-
gamento da sobrevida livre de doengca com a ad-
ministracdo de doxorrubicina e ciclofosfamida
depois da resseccao cirurgica de sarcomas pri-
marios.

Donnell et al.?, numa série de registros de
casos, a mais completa dos ultimos anos, obser-
varam um indice de sobrevida livre de doenca
da ordem de 41 e 33% em 3 e 5 anos, respecti-
vamente, em um grupo de 40 mulheres. A
sobrevida média das pacientes foi de 2 anos.
Uma analise correlacionando a sobrevida e a
patologia demonstrou diferencas associadas aos
graus histopatologicos, sendo a contagem
mitoética o fator histologico mais significante para
0 prognostico®.

A maioria das mulheres com lesées do gru-
po I encontravam-se vivas (12/13) e 10 delas sem
o desenvolvimento de lesdes recorrentes, depois
de um periodo de S anos. Por outro lado, a mai-
oria das pacientes com tumores do grupo III fa-
leceram (14/18). Neste grupo observaram-se
duas sobreviventes a longo prazo, depois de se-
rem tratadas com mastectomia e quimioterapia
(principalmente com actinomicina D).

Considerando estes dados, e embora o di-
agnoéstico seja raro, o angiossarcoma mamario
torna-se a neoplasia de prognéstico mais omi-
noso de todos os tumores malignos da mama,
com uma freqliente extensao metastatica fulmi-
nante, no curso de 2 a 3 meses.

SUMMARY

Primary angiosarcoma of the breast is a rare tumor, which
appears between 14 and 82 years, with an average of 35
years of age. Its predominant clinical aspect is a painful
mass with diffuse increase in the breast and violet or
blackened color. Equally to other cases of sarcoma, the
medium size of the lesion is approximately 5 cm at the
diagnosis. Histologically, it is characterized by the
proliferation of endothelial cells that form vascular
channels linked to each other infiltrating glandular
structures and fatty tissue. Its histological diagnosis is
difficult and not always the right diagnosis is immediately
established, mainly in the cases of a low malignancy
degree, due to limited biopsy material. Because of the
difficult diagnosis and aggressivity, it is a neoplasia with
ominous prognosis, due to frequent metastasis. In our
service, a 18-year-old patient presented with a painful
lump which grew quickly. It was biopsied and a
hemangioma was diagnosed, a wide excision being
indicated. Three months later, she suffered a tumoral
relapse, that was biopsied again and mastectomy was
indicated, because it was an angiosarcoma with low degree
of malignancy. After other relapses, chemotherapy was
indicated and later, radiotherapy. During radiotherapy she

Angiossarcoma de mama

developed new metastases, and died of pulmonary
metastasis.
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