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INTRODUCAO

O Sarcoma de Células Claras (SCC), tam-
bém chamado de Melanoma Maligno de Partes
Moles, € tumor raro e agressivo, compreendendo
menos de 1% dos sarcomas de tecidos moles'. E
lesao tipicamente profunda que surge em asso-
cia¢do com tendoes e aponeuroses, envolvendo
a pele apenas em lesoes avancadas®. Ocorre com
maior frequéncia em adolescentes e adultos jovens
de ambos os sexos, tendo como localizacio mais
comum as extremidades inferiores?, sendo raramente
localizado na cabeca ou pescoc¢o?.

APRESENTACAO DO CASO

Paciente feminina, 43 anos, caucasiana,
com queixa de aumento de volume progressivo, hi
um ano e quatro meses, em regiio parotidea direita,
sem outros sintomas. Apresentava hipertensao arte-
rial sistémica e asma, ambas controladas. O exame
fisico evidenciou tumor em regiao parotidea direita
de 5 centimetros (cm) de diametro, endurecido,
pouco mével, hiperemiado, indolor a palpacao e
ulcerado.

A puncao aspirativa por agulha fina (PAAF)
revelou neoplasia de padrao basaloide com baixo
indice de proliferacao celular. A tomografia de
cabeca e pescoco identificou tumorag¢io em regiao
parotidea direita (Figura 1A).

Foi indicado tratamento cirtrgico: paro-
tidectomia superficial e esvaziamento cervical de
oportunidade do nivel II, com sacrificio do nervo
acessorio por infiltracdo tumoral. A andlise histopa-
tologica mostrou neoplasia maligna indiferenciada,
com padrao de crescimento multilobulado e células
com pequena quantidade de citoplasma palido,
nucleo vesicular e nucléolos ocasionalmente pro-
eminentes (Figura 1B). Inicialmente, pelo aspecto
morfolégico, sugeriu-se a possibilidade de metastase
de melanoma maligno. Porém, o estudo imunohis-
toquimico revelou positividade difusa apenas para
a proteina S-100 (Figura 1C), sendo negativo para
marcadores de melanoma maligno: HMB45, Melan-
-A, MART-1 e MITF. Para chegar ao diagnéstico de-
finitivo, entio, foi necessario o teste citogenético de
FISH - Fluorescence In Situ Hybridization, que mos-
trou a translocac¢io t(12;22) (q13;q12) (Figura 1D),
mudando o diagndstico para SCC.

No oitavo més pos-operatorio, a paciente
evoluiu com recidiva cervical, sendo submetida a

Figura 1. A: Tomografia Computadorizada da regido da cabeca e
pescogo mostrando tumoragao com 5 cm em seu maior didmetro,
heterogénea e realcada por contraste em regiao parotidea direita.
B: Microscopia 6ptica com lamina corada em Hematoxilina-Eosina
(HE) (Aumento de 100x). C: Estudo imunohistoquimico com
positividade difusa para a proteina S-100 (Aumento de 200x). D:
Teste de FISH mostrando o rearranjo do gene EWSR1, através
da translocacéo t(12;22) (q13;12).

esvaziamento cervical radical e radioterapia adju-
vante (6600 centigrays). Nao hi sinais de recidiva
apos 6 meses.

DISCUSSAO

Ap6s sua primeira descricao em 1965% o
SCC passou a ser conhecido, ao longo do tempo,
como Melanoma Maligno de Partes Moles pela
semelhanca histologica e imunohistoquimica com
o Melanoma!. Entretanto, estudos moleculares
determinaram que sao entidades distintas, ja que
o SCC apresenta a translocacao t(12;22) (q13;q12),
resultando no gene quimérico EWSR1/ATF1, o que
nao acontece no Melanoma'. Essa alteracao € encon-
trada também no carcinoma hialinizante de células
claras de glandulas salivares, no histiocitoma fibroso
angiomatoide e na minoria dos casos de um subtipo
recentemente descrito de SCC: o SCC tipo gastrin-
testinal’. Nesse caso, o aspecto morfolégico encon-
trado e a auséncia dos marcadores melanociticos
sao compativeis com o diagndstico dessa variante?.

Dos cerca dos 500 casos de SCC jd relata-
dos?, apenas 1,2% acometeram a regiao da cabeca
ou pescoco’. Na regido parotidea, hd apenas trés
casos descritos na literatura®>®. O SCC apresenta,
em geral, evolucao lenta, indolor e com menos
de 5 cm no momento do diagnéstico?. Tem alta

taxa de recorréncia local e metastases tardias® e,
ao contrario da maioria dos sarcomas, apresenta
metdstase preferencialmente para linfonodos regio-
nais. A taxa de sobrevida em cinco e dez anos é
aproximadamente de 47% e 36%, respectivamente’.
Tamanho tumoral maior que 5 cm e presenca de
necrose tumoral sao fatores considerados de pior
prognéstico®. O melhor tratamento aparenta ser a
excisao ampla do tumor e radioterapia adjuvante?.
Diante dos poucos casos relatados, tanto o papel
do esvaziamento cervical como o uso de adjuvancia
sistémica ainda sao incertos.

COMENTARIOS FINAIS

O SCC, embora raro, pode também ocor-
rer na cabeca ou pescoco, sendo, frequentemente,
confundido com melanoma maligno.
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