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Relato de Caso / Case Report

Sarcoma granulocitico multicéntrico como recidiva de leucemia mieloide aguda
Multicentric granulocytic sarcoma as relapse of acute myelogenous leukemia
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Introducéo

Sarcoma granulocitico (SG) é um tumor sélido extramedular, constituido por células
precursoras de granulécitos. E geralmente associado a leucemia mieloide aguda ou
raramente a outras desordens mieloproliferativas. O tumor geralmente ocorre
precedendo uma leucemia mieloide aguda, durante o seu curso ou apds a remissao ter
sido alcancada. O prognastico é pobre e tem como principais modalidades terapéuticas
a quimioterapia e a radioterapia. Relata-se um caso de SG multicéntrico, de evolugdo
rapida, com acometimento difuso de pele, mamas, ganglios linfaticos, tecido celular
subcutaneo e liquor, em mulher de 45 anos, fora de tratamento para leucemia mieloide
aguda e em remissao hematoldgica ha 18 meses. A paciente apresentava dor intensa
em membro inferior direito ha uma semana e estava em anticoagulacdo oral ha seis
meses por trombose venosa profunda neste membro. Diagnosticado o SG, a paciente
foi tratada com radioterapia e quimioterapia com boa resposta. Ap6s trés meses de
seguimento, em vigéncia do tratamento quimioterapico, evoluiu com recidiva do SG
neste membro, associado ao acometimento das mamas e posteriormente do sistema
nervoso central, evoluindo para 6bito em aplasia e sepses. Rev. Bras. Hematol. Hemoter.
2009;31(3):207-210.

Palavras-chave: Leucemia mieloide aguda; sarcoma granulocitico; cloroma; tumor
de células mieloides extramedular.

uma paciente de 45 anos, em remissdo de LMA-M4 ha 18
meses, 0 que o torna bastante incomum.

Sarcoma granulocitico (SG) € um raro tumor sélido

extramedular, constituido por células precursoras de gra-
nulécitos, que pode acometer qualquer parte do corpo.t E
geralmente localizado, frequentemente associado com
doencas hematol 6gicas, maiscomumente aleucemiamiel oide
aguda (LMA). O tumor geralmente ocorre precedendo uma
LMA, durante 0 seu curso, ou apds a remisséo ter sido
alcancada, sendo considerado fator de mau prognostico.2
Este € um caso de sarcoma granulocitico multicéntrico, em

Relato do Caso

MGSG feminino, 45anos, portadoradeLMA-M4 em
remissao ha 18 meses, em anticoagul agdo oral ha seis meses
por trombose venosa profunda em membro inferior direito
(MID), foi internadacom dor deforteintensidade no membro
referido. Apresentava edema de 3+/4+ no MID, com sinais
flogisticos e lesdes eritémato-papulonodulares em regido
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Figura 1. A— Pele do membro inferior direito com lesdes papulonodulares por infiltrag&o leucémica; B — Linfonodo inguinal direito, parcialmente
infiltrado pela neoplasia; notar células maiores ocupando parte do seio subcapsular (HE-200x); C — Corte correspondente a figura B corado
por imuno-histoquimica; células coradas em castanho, positivas para CD68 (200x); D — Pele da regido tibial direita com infiltracéo leucémica
na derme (HE-200x); observar em detalhe no canto inferior direito com ampliagdo de 1000x, mieloblastos (cromatina fina e nucléolos
proeminentes), promielécitos e raros mieldcitos eosinofilicos; E — Fotomicrografia da mama com infiltragdo leucémica; notar intensa substituicao
do estroma e parénquima mamario em torno de ductos residuais (HE-100x); F — Liquor: células blasticas, displasicas de linhagem mieloide
(HE-1000x).

tibial anterior direita que se estendiam até a raiz da coxa. Diante da suspeitaderecidivadaleucemia, apaciente
(Figura1-A). Apresentava ainda adenomegaliainguina di- foi investigada sistemicamente. O sangue periférico e o
reitae nodul o endurecido em mamaesquerdade cercade 2,0 mielograma evidenciavam remissdo hematol égica; a pun-
cm dediametro. ¢ao do nédulo mamério foi inespecifica, porém as biopsias
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dolinfonodo inguinal edapeledaregidotibial direitaforam
compativeis com infiltracdo leucémica, com imuno-histo-
quimicapositiva paralinhagem mieloide, fechando o diag-
nostico de SG. (Figuras 1-B, 1-C e 1-D). Iniciou-seradiotera-
pialocal neste membro, associadaaquimioterapiasistémica
(daunorrubicina e citarabina) com remiss&o total.

Apbs trés meses de seguimento e em vigéncia do
segundo ciclo de quimioterapia (QT), a paciente voltou a
apresentar lesdes cutaneas eritémato-viol aceas, nodulares e
quentes em MID, perineo, hipogastrio e regido deltoideana
bilateral, além de massas de consi sténcia pétreaem mamas.
Biopsia em nédulo mamaério revelou infitrado compativel
com SG. (Figura 1-E). Foi reiniciada radioterapiaem MID e
mantida a QT, obtendo-se remisséo parcial. Apos dois me-
sesamesmaevoluiu com ptose pal pebral esquerda. O liquor
evidenciou infiltragdo leucémica, com 100% de células
blasticas. (Figura1-F). Contudo, o rastreamento tomogréfico
do crénio foi normal, bem como do térax e abdome, e novo
miel ograma continuavaevidenciando remissao hematol 6gica.
A paciente foi a 6bito seis meses apds a apresentacdo, com
quadro séptico e em aplasiamedular.

Discusséo e Concluséao

O SG pode acometer qual quer parte do organismo, po-
rém os sitios mais comuns sao: 0ssos, tecidos moles, pele,
sistema nervoso central (SNC) e linfonodos.**” Na pele,
usuamente se apresenta na forma de les@o papulonodular,
firme, dergpido crescimento, podendo ser solitaria, multipla
ou disseminada, como observado no presente caso.! A mama
€ um local incomum e o acometimento bilateral foi docu-
mentado em rarosrelatos daliteratura.>® O envolvimento do
SNC é predominante em mulherese provavelmenteseinicia
pelainvasdo de veias superficiais da aracnéide por células
blasticas.*®

O diagndstico de sarcoma granulocitico pode ndo ser
facil. Microscopicamente, 0 SG tem sido classificado emtrés
categorias, dependendo do grau de diferenciacéo:® | — tipo
bl astico, que é composto primariamente de miel oblastos, com
poucadiferenciacdo parapromiel ocitos; miel ocitoseosinéfilos
ndo sdo usualmente encontrados; |1 — tipo imaturo, com in-
termediario grau de diferenciacéo, contendo principalmente
mieloblastos e promielécitos; mieldcitos eosindfilos estéo
usua mente presentes; |11 —tipo diferenciado, composto pri-
mariamente de promiel dcitos e célulasem estagio maistardio
de maturacdo; mieldcitos eosindfilos sdo ainda mais abun-
dantes neste grau. O presente caso parece enquadrar-se
melhor no grau ll.

Entretanto, muitas vezes o SG néo é reconhecido e
tem sido interpretado como linfoma, especia mente quando
a histologia mostra células um pouco diferenciadas da
doenca hematol égica prévia.l* Entdo, € muito importante
para o diagnostico de SG o estudo himuno-histogquimico,
onde a mieloperoxidade, lisozima e o CD43 mostram-se
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positivos.t*%° Em nossa paciente, o painel imuno-histo-
quimicofoi positivo paramiel operoxidase, CD68 e LCA; 0s
antigenos PAN-B, PAN-T e CD15 foram negativose o CD43
ndo foi pesquisado. As opcdes terapéuticas no sarcoma
granul ocitico sdo: quimioterapia, radioterapiaecirurgia, esta
dltima limitada aos casos onde ha compressdo pelo tu-
mor.281° A radioterapia pode ser usada nos pacientes com
formalocalizadaou difusade SG e como terapéutica paliati-
va. Geralmente ha boa resposta a radiagéo, porém recaidas
ocorrem e ndo previne o desenvolvimento de leucemianos
casos associados ou ndo com a doenca.l A quimioterapia
tem sido usada para prolongar a sobrevida e prevenir o
desenvolvimento ou recaida de leucemia nos casos isola-
dosde SG*

Em nossa paciente, em remissdo ha 18 meses, foi
utilizada a associagdo de radioterapia e quimioterapia. E,
apesar da boa respostainicial, houve recidiva do SG com
crescimento rapido na pele, mamas e progressao da doenca
com invasdo do liquor. O que caracteriza araridade do pre-
sente caso é 0 seu acometimento disseminado em pele, teci-
do celular subcutaneo, ganglios linféticos, glandulas mamé-
riase SNC, de carater reincidente, adespeito do diagndstico
precoce e do tratamento radio e quimioterdpico e, sobretudo,
da persistente remissdo hematolégica de sua leucemia
mieloide aguda.

Abstract

Granulocytic sarcoma is an extramedullary solid tumor consisting
of immature granulocytic cells. It is often associated with acute
myelogenous leukemia and more rarely with other
myeloproliferative disorders. The tumor generally occurs before
acute myeloid leukemia, during its course or after disease remission.
It has a poor prognosis with the main therapeutic options being
chemotherapy and radiotherapy. A multicentric accelerated case
of granulocytic sarcoma of a 45-year-old woman with diffuse skin,
breast, lymphatic ganglia and subcutaneous tissue presentations
no longer undergoing treatment for acute myeloid leukemia and in
hematologic remission for 18 months is reported. The patient
presented with severe pain of right lower limb for a week and was
undergoing oral anticoagulation for 6 months due to deep venous
thrombosis. After diagnosis of granulocytic sarcoma she received
radiotherapy and chemotherapy with good response. After a 3-
month follow-up, under chemotherapy, she presented relapse of
granulocytic sarcoma in the limb followed by breast and central
nervous system presentations leading to death in aplasia and
sepsis. Rev. Bras. Hematol. Hemoter. 2009;31(3):207-210

Key words: Acute myeloid leukemia; granulocytic sarcoma;
chloroma; extra-medullar myeloid cell tumor.
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