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Relato de Caso

Lipossarcoma Gigante da Vulva; relato de caso

Vulval Giant Liposarcoma: a case report

Denise Gongcalves Priolli, Carlos Augusto Real Martinez
Fillipo Campione, José Geraldo Leme de Araujo
Jaques Waisberg, Enzo Magrini

RESUMO

O lipossarcoma é neoplasia rara, origindria das células mesenquimais primitivas e, entre os
sarcomas, é o tipo histolégico mais freqtiente. Acomete principalmente os membros, podendo
atingir outras regides, sendo rara a localizacdo genital. Os autores relatam caso de
lipossarcoma vulvar em paciente de 27 anos, que apresentava massa de crescimento
progressivo que limitava a deambulacdo. O exame fisico mostrava tumor vulvar volumoso e
ulcerado. A doente foi submetida a ressecg¢do local, tendo o exame histopatolégico
diagnosticado lipossarcoma bem diferenciado com margens livres de comprometimento.
Atualmente a enferma encontra-se bem, sem recidiva da doenga, 24 meses apos a cirurgia.

PALAVRAS-CHAVE: Vulva: cdncer. Sarcomas.

[ntroducéao

Os lipossarcomas, tumores originarios da
célula mesenquimal primitiva, representam 15%
de todos os sarcomas de partes moles!. Sdo tumo-
res raros que ocorrem, geralmente, em pessoas
idosas e que aparecem, quase sempre, em locais
onde existe acamulo de tecido adiposo?®. Esses
tumores atingem com maior freqiiéncia os mem-
bros inferiores e superiores, o tronco e o abdoémen,
sendo excepcional sua localizacdo na regiao vulvar,
onde representam apenas 1 a 2% das neoplasias
malignas*. A revisdo da literatura confirma a ra-
ridade deste tipo de localizacao quando se verifica
o0 pequeno numero de casos publicados®.

Na maioria das vezes o lipossarcoma da re-
gido vulvar apresenta-se como lesdo Unica, de
pequeno ou médio porte, e sua aparéncia
macroscopica circunscrita leva, freqlientemente,
ao diagnostico erroneo de doenca benigna®s. Este
retardo no diagnéstico faz com que um numero
nao desprezivel de doentes procure atendimento
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médico com lesbées avancadas, diminuindo com
isso a possibilidade de cura.

O interesse na publicacao deste relato é de-
monstrar a presenca de neoplasia raramente ob-
servada, de localizacdo e dimensodes pouco fre-
quentes, numa faixa etaria excepcionalmente
atingida e que apos tratamento cirargico apresen-
tou evolucao favoravel.

Relato do Caso

Paciente do sexo feminino, 27 anos, branca,
referia ha um ano o aparecimento de massa na
regido vulvar direita, indolor, de crescimento pro-
gressivo, que passou a dificultar a deambulacao.
Negava perda ponderal significativa no periodo e
relatava ainda a presenca ocasional de secrecao
sanguinolenta que sujava as vestes.

O exame fisico geral era normal. O exame
da regidao perineal mostrava a presenca de mas-
sa de aproximadamente 30 cm em seu maior di-
ametro, movel, indolor, pediculada, de consistén-
cia fibroelastica, que se iniciava no terco infe-
rior do grande labio vulvar direito atingindo a
regido perianal. A lesdo apresentava ulceracao
central superficial, na extremidade caudal,
recoberta parcialmente por uma crosta de fibrina
(Figura 1).
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Figura 1 - Tumor no grande I&bio vulvar direito e regido perianal.

O toque vaginal demonstrava que a lesdo néao
infiltrava a parede vaginal e no toque o reto encon-
trava-se preservado. Nao havia linfoadenomegalia
na regiao inguinal.

O exame hematologico completo ndo apre-
sentava alteracoes (Hb: 14,4 g/dL, Ht: 38%, leuco-
citos 9.380 e plaquetas 282.000/mm?®) e os exa-
mes bioquimicos revelavam glicemia de 92 mg/dL,
uréia 24 mg/dL, creatinina 0,3 mg/dL, TC 4 mi-
nutos e anti-HIV negativo. A radiografia de térax,
a ultra-sonografia abdominal e a tomografia com-
putadorizada do abdémen nao mostravam a pre-
senca de metastases.

Ap6s bloqueio anestésico peridural, a doen-
te foi submetida a resseccao local, respeitando-se
margem de trés centimetros, realizada com faci-
lidade em virtude de a lesdo apresentar-se
pediculada em sua base. A ferida cirtirgica foi tra-
tada por meio de sutura primaria sem necessida-
de de rotacao de retalho cutaneo. A excisao cirar-
gica realizada permitiu a preservacao da anato-
mia local, ndo havendo necessidade de remocao
do grande labio vulvar direito.

O tumor, com dimensodes de 33 por 24,5 por
10 cm, pesando 4.400 g, era recoberto por retalho
de pele em quase toda extensdo, com lesao
escarificada de 4,5 x 2,0 cm em sua extremidade
caudal. O exame microscopico demonstrou
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neoplasia mesenquimal constituida por células
adiposas predominantemente maduras, septadas
por faixas de tecido fibroso que delimitavam lobu-
los irregulares. Nesses septos estavam presentes
lipoblastos com nucleos irregulares, hipercroma-
ticos e atipicos, permeados por células fusiformes
(Figura 2). As margens cirurgicas se mostraram
livres de comprometimento neoplasico. Os acha-
dos do exame histopatolégico firmaram o diagnos-
tico de lipossarcoma bem diferenciado, com baixo
potencial de malignidade. Segundo o Sistema TNM
a doenca foi classificada como estadio IB. No mo-
mento a paciente encontra-se bem, sem sinais
de recidiva da doenca 24 meses apds a resseccao
cirargica.

Figura 2 - Fotomicrografia mostrando lipoblastos com nucleos irregulares,
hipercromaticos e atipicos, com vacuolos de lipide no citoplasma, permeados por células
fusiformes (HE 400X).

Discussao

Os sarcomas de partes moles sdo tumores
raros. Tal constatacao fica mais evidente ao veri-
ficarmos estatisticas mostrando que nos Estados
Unidos surgem aproximadamente 6.000 casos
novos por ano®. Considerando-se que os fatores
geograficos e raciais parecem nao ter importan-
cia na etiologia dessa neoplasia e respeitando-se
ainda os indices demograficos especificos de cada
pais, estima-se que no Brasil devam existir cerca
de 3.500 casos novos por ano®.

Dos sarcomas de partes moles o lipossarco-
ma € o tipo histolégico maligno mais frequiente,
geralmente surgindo em areas onde existe
acumulo de tecido adiposo!7. Na maioria das ve-
zes sao encontrados, em ordem decrescente, nos
membros inferiores, membros superiores, tronco,
cabeca e pescoco, retroperitonio e mediastino!25.
A localizacao vulvar é rara e este fato pode ser con-
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firmado ao verificarmos que de 1966 até o presen-
te s6 pudemos encontrar 16 casos publicados*>®
14 Talvez esse numero possa até ser maior pelo
fato de nao existir uniformidade na denominacéo
de todas as variantes histopatolégicas da neoplasia.

As lesoes geralmente sdo Unicas e raramen-
te atingem grandes proporc¢oes. Em virtude de a
localizacdo do tumor permitir o auto-exame e con-
sequentemente o diagnoéstico precoce, a enferma
quando procura auxilio médico possui, na maioria
das vezes, tumores de pequeno ou médio porte. Os
tumores de maiores dimensdes sao encontrados
em locais de acesso dificil, tais como o
retroperitonio e o mediastino®®’. Tumores de gran-
des proporcoes sao vistos em regides superficiais
do corpo com menor frequiéncia®. Cabe destacar
que no caso que acompanhamos, nao obstante o
local permitir o auto-exame, a neoplasia apresen-
tava dimensoées consideraveis, chegando a impe-
dir a deambulacao normal.

A velocidade de crescimento deste tipo de
neoplasia esta diretamente relacionada ao seu
grau de diferenciacédo celular. Tumores de baixo
grau apresentam crescimento lento, infiltrando os
tecidos e 6rgaos vizinhos'. Recentemente descre-
veu-se variedade bem circunscrita da neoplasia,
que ocorre principalmente em doentes jovens, de
crescimento lento, pouca agressividade e que pos-
sui bom prognéstico apds a simples excisao local's.
Tal variedade clinica, semelhante a da enferma
que acompanhamos, € conhecida por varias deno-
minacoes, sendo lipossarcoma bem diferenciado,
lipoma atipico, lipoblastoma-simile e lipossarcoma
mixoéide as mais empregadas!®!®. A expressao
imuno-histoquimica da vimetina e da proteina S-
100 sugerem o carater maligno dessa variante,
nao obstante possuirem uma evolucao clinica lenta
e gradual'® 16,

Nos tumores indiferenciados esse cresci-
mento € mais rapido, acompanhado de invaséo
loco-regional e disseminacao metastatica por via
hematogénica. Essa forma de disseminacéo pare-
ce estar relacionada com a graduacédo histologica
ao constatar-se que as metastases pulmonares
acontecem em 14% dos tumores de baixo grau, e
em mais de 50% nos tumores de alto grau'. Com
freqiiéncia menor as metastases se disseminam
por via linfatica®”.

O lipossarcoma pode acometer todas as fai-
xas etarias, sendo mais freqiiente, porém, a par-
tir da sexta década’. Essa mesma caracteristica
ja nao é tao evidente quando o tumor localiza-se
na vulva. Dos 16 casos publicados, verifica-se em
cinco deles que a neoplasia ocorreu em faixa
etaria mais precoce®!?'*, assim como no caso que
pudemos acompanhar. A doenca nédo tem, aparen-
temente, predisposicdo racial®’.
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A principal manifestacdo clinica, na maior
parte dos casos, é a presenca de massa indolor
que progressivamente aumenta de tamanho abau-
lando a pele subjacente e tornando-a lisa e bri-
lhante. A medida que o tumor progride, em virtu-
de de fenémenos isquémicos ou pela infiltracao
neoplasica, a pele adquire tonalidade escurecida,
evoluindo com freqiiéncia para necrose e ulcera-
cao’. Tal aspecto também foi por nos verificado.

O diagnostico clinico geralmente é dificil e
na maioria das vezes a doenca é diagnosticada
como lipoma®>1°, Entretanto, algumas caracteris-
ticas podem auxiliar no diagnéstico diferencial. O
lipossarcoma apresenta crescimento mais rapi-
do, tem carater infiltrativo loco-regional mais ni-
tido, possui uma consisténcia maior devido a pro-
liferacado celular mais intensa'?. No caso que
acompanhamos embora essas caracteristicas es-
tivessem presentes, nao permitiam diagnostico
pré-operatorio de certeza.

Os exames de imagem no lipossarcoma da
regido vulvar sdo Uteis para o estadiamento da
doenca. Assim, a radiografia e a tomografia
computadorizada do térax e a tomografia do abdo-
men sdo de grande valia na pesquisa de
metastases pulmonares ou hepaticas, respectiva-
mente'®. A radiografia simples, a tomografia e a
ressonancia magnética da regido pélvica podem
contribuir para a avaliacao da infiltracao do reto,
vagina, Utero, ossos e grandes vasos inguinais!>'’.
Acreditamos que as ultra-sonografias endovaginal
e endorretal possam ser Uteis na avaliacao loco-
regional, ao verificar-se o importante papel que
possuem no estadiamento de outros tumores da
regidao pélvica. Na doente que acompanhamos a
radiografia de térax revelou-se normal para pes-
quisa de metastases pulmonares. Da mesma for-
ma, a tomografia computadorizada de abdémen to-
tal ndo demonstrou presenca de metastases hepa-
ticas ou linfonodais, bem como nao evidenciou com-
prometimento dos 6rgdos da regido pélvica.

A puncéo-bidépsia com agulha fina guiada
pela tomografia ou ultra-sonografia pode ser em-
pregada no diagnoéstico histopatolégico. Contudo,
cabe destacar que em virtude de a neoplasia apre-
sentar areas de aspecto histolégico variavel e de
dificil interpretacdo, a quantidade de material a
ser examinado devera ser substancial, preconi-
zando-se entdo a utilizacao de agulhas de grosso
calibre'®. A biopsia excisional é reservada exclu-
sivamente para os casos de tumores pequenos e
superficiais. Tal procedimento nao deve ser reali-
zado em tumores maiores, mesmo quando pare-
cam completamente ressecaveis, pois a resseccao
curativa depende da remocao completa do tumor
em monobloco com as estruturas que o envol-
vem'”. O exame histopatolégico do lipossarcoma
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revela que a neoplasia possui falsa capsula que
nada mais é do que reacao inflamatéria na perife-
ria do tumor®#°. Quando existe a progressao atra-
vés dessa pseudocapsula, as células neoplasicas
infiltram estruturas adjacentes. O conhecimento
desse fato é importante no tratamento cirurgico,
fazendo com que a resseccdo deva ser realizada
respeitando uma margem ampla e distante o su-
ficiente dos limites macroscopicos do tumor. Na
enferma que acompanhamos ressecou-se a lesao
respeitando margem de trés centimetros, tendo o
exame microscopico mostrado que se encontra-
vam livres de comprometimento neoplasico. A re-
cidiva parece estar diretamente relacionada com
resseccao incompleta’:16,

A determinacédo do grau de malignidade tam-
bém é importante na programacao terapéutica. Em
geral, estes tumores sao classificados de I a IV
segundo o grau de diferenciacdo celular®. Tumo-
res com alto grau histolégico de malignidade po-
dem apresentar diagnéstico histopatologico dificil,
sendo freqientemente confundidos com os
fibrossarcomas e histiocitomas!®!®. Atualmente os
parametros mais utilizados para a graduacao dos
sarcomas sao: diferenciacao e proliferacao celu-
lar, vascularizacao, quantidade de necrose e na-
mero de mitoses®58.

Estudos recentes tém procurado correlacio-
nar a expressao imuno-histoquimica da proteina
S-100, da vimetina, dos genes P-53, Ki-67, h-mdm-
2 e da ploidia com o prognoéstico dos sarcomas de
partes moles”!>1% Os resultados ainda s&do con-
troversos na maioria das vezes, todavia, tem-se
demonstrado que tumores classificados dentro de
subgrupos semelhantes apresentam caracteristi-
cas biolégicas e moleculares diferentes, o que pode
justificar comportamento clinico e resposta tera-
péutica diferentes!®.

Tumores com baixo grau de malignidade sédo
tratados, a semelhanca do que realizamos, com
resseccao local que respeite margens cirurgicas
adequadas!”'®. O conceito de resseccao
tridimensional, na qual a neoplasia devera estar
envolvida, em todos os sentidos, por um a dois cen-
timetros de tecido normal é fundamental para re-
duzir a chance de recidivas’. Na doente do pre-
sente relato a lesdo encontrava-se em intimo con-
tato com a pele, o que nos obrigou a realizar a
resseccao respeitando margem minima de trés
centimetros.

Nos tumores volumosos ou de localizacao
profunda o emprego da radioterapia prévia segui-
da da extirpacao cirargica vem sendo preconiza-
do, com o intuito de diminuir o tamanho da lesao,
permitindo operacoes menos mutiladoras!®?°. Nos
tumores nao passiveis de resseccdo cirurgica ra-
dical na avaliacao inicial, a quimioterapia e a ra-
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dioterapia neoadjuvantes, seguidas de resseccdo
marginal e complementacao com radioterapia ex-
terna ou braquiterapia, sdo alternativas também
utilizadas!”1°.

Nas enfermas portadoras de lesées com alto
grau de malignidade, submetidas a cirurgia pré-
via nao adequada ou que apresentaram recidiva
local, a resseccdo cirurgica com ampliacao das
margens seguida de radioterapia tem sido condu-
ta recentemente propostal’.

O esvaziamento linfatico concomitante com
a excisao local deve ser reservado para casos em
que existe disseminacdo para linfonodos inguinais.
Linfadenectomia inguinal profilatica nao ¢é indicada,
em virtude de estes tumores apresentarem disse-
minacao linfatica rara, assim como pelas sequelas
que esse tipo de procedimento acarreta'®.

Na doente que acompanhamos, ndo obstante
o tamanho, a lesdo apresentava baixo grau de
malignidade, além de permitir a resseccdo cirar-
gica adequada. Dessa forma, optou-se pela excisdo
local isolada, sem radioterapia adjuvante. Tal pro-
posta terapéutica vem sendo preconizada por cen-
tros de grande experiéncia no tratamento dos
sarcomas de partes moles”®!. A evolucdo pos-ope-
ratoéria, sem evidéncias de recidiva neoplasica até
a presente data, respalda a conduta realizada.

ABSTRACT

Liposarcoma is a rare neoplasia that originates from
primitive mesenchymal cells and is the most common
histological type of sarcoma. It mainly affects the limbs but
can reach other regions. Genital localization is, however,
rare. The authors report a case of vulvar liposarcoma in a
27-year-old patient, who presented a progressively growing
mass that limited her movements. Physical examination
showed a large ulcerated vulvar tumor. The patient underwent
local resection and histopathological examination
diagnosed a well-differentiated liposarcoma with
uncompromised margins. At the present time, 24 months after
surgery, the patient is well and without recurrence of the
disease.

KEYWORDS: Vulvar: cancer. Sarcoma.
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