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PALAVRAS-CHAVE Resumo

Neoplasias Os sarcomas primarios do pulmao so neoplasias raras e potencialmente agressivas, que devem
pulmonares; ser distinguidos de outros tumores pulmonares malignos e cujo comportamento biol6gico ndo
Sarcoma pulmonar; esta completamente esclarecido.

Sarcoma pleomérfico Os autores apresentam um caso clinico de sarcoma pleomérfico indiferenciado do pulméo, que
indiferenciado foi diagnosticado a um homem de 66 anos. Na altura do diagndstico foi realizada desobstrugéo
pulmonar; brénquica por laser e radioterapia, tendo sido posteriormente observada uma sobrevivéncia
Sobrevivéncia superior a 11 anos.
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Undifferentiated Abstract
pleomorphic Primary sarcomas of the lung are uncommon, potentially aggressive neoplasms that need to be
pulmonary sarcoma; distinguished from other malignant pulmonary tumors and whose biological behavior is as yet

not fully understood.

*Autor para correspondéncia.
Correio electrénico: mjsagoncalves@hot mail.com (M.J. Gongalves).

0873-2159/ $ - see front matter © 2010 Publicado por Hsevier Espafia, SL. en nome da Sociedade Portuguesa de Pneumologia.
Todos os direitos reservados.



Sarcoma pleomdérfico primario do pulmao —11 anos de sobrevivéncia 45

Primary undifferentiated pleomorphic sarcoma was diagnosed in the right lung of a 66 year-old

Long survivors

man, who has survived over 11 years after treatment with endobronchial tumor debulking by
laser therapy and radiotherapy.
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Introducéao

Os sarcomas primarios do pulméo sao raros, correspondendo
a menos de 0,5%das neoplasias pulmonares, e a sua
classificagdo néo é consensual na literatura, principalmente
devido a mudangas de terminologia e de critérios
de diagnéstico, que ocorreram desde o advento da
imunohistoquimica'®.

Devido a sua raridade, o tratamento destes tumores nao
estd padronizado, embora a remogéo cirargica completa
seja a terapéutica que confere maior sobrevivéncia'. O
tamanho do tumor e o seu grau sio factores adicionais que
podem influenciar o progndstico®.

Caso clinico

Um homem de 66 anos, reformado de pintor e pedreiro,
com suspensao recente de habitos tabagicos (132 unidades
mago/ ano), apresentou, em Agosto de 1999, queixas de
tosse com esputo purulento, hemoptises, dispneia e febre,
sem melhoria ap6s um curso de antibioterapia.

Apresentava bom estado geral, mastinha uma redugéo do
murmurio vesicular no tergo inferior do hemitérax direito.
ApaO, em ar ambiente era de 73 mmHg. O Rx térax mostrou
uma opacidade na metade inferior do hemitérax direito,
e a tomografia computorizada (TC) toracica mostrou uma
massa endobrénquica que causava obstrugéo do Iimen do
bréonquio lobar inferior (fig. 1) e que se estendia cerca de
3 cm, de forma irregular, para o parénquima pulmonar.
Acitologia do esputo mostrou células malignas e a histologia
da biopsia brénquica obtida por broncofibroscopia mostrou
um tumor maligno de caracteristicas sarcomatosas. Realizou

Figura1 TCtoracico mostra uma massa endobrénquica (seta)
causando obstrugao do brénquio lobar inferior.

TC abdominal e cerebral e uma cintigrafia éssea que nao
mostraram evidéncia de tumor noutra localizagdo. A massa
tumoral endobrénquica foi subsequentemente removida com
laser, e o exame histolégico mostrou um tumor de células
fusiformes com pleomorfismo nuclear marcado, células
tumorais gigantes multinucleadas e numerosas mitoses
(fig. 2). Nao havia evidéncia de diferenciacao epitelial. O
tumor era imunoreactivo para a vimentina e focalmente
para CD68, e negativo para multiplas citoqueratinas de
alto e baixo peso molecular, antigénio epitelial especifico,
antigénio membranar epitelial, actina, actina do misculo
liso, desmina, proteina S 100 e CD34. A imunofixagao com
CD117 nao evidenciou células mastocitarias no tumor. O
indice de proliferagao celular com Ki 67 foi de 60% Foi entéo
feito o diagndstico de sarcoma pleomérfico indiferenciado.

Foi submetido a toracotomia exploradora que mostrou
invasdo mediastinica, pelo que se efectuou radioterapia
ao tumor e ao mediastino com uma dose de 56 grays em
28 fraccdes, que levou ao desaparecimento da massa.

O doente foi seguido regularmente durante os ultimos
11 anos, tendo apresentado infecgOes respiratorias
recorrentes, com boa recuperagdo com antibioterapia. As
TCs toracicas seriadas (fig. 3) mostraram uma densidade
difusa inalterada nas regides subcarinais e do hilo direito,
estendendo-se para a artéria pulmonar direita, que se
pensa serem cicatriciais. O doente recusou sempre efectuar
broncofibroscopia de controlo.

Discussao

Os sarcomas pulmonares primarios sdo tumores raros,
representando cerca de 40 %das neoplasias pulmonares
“raras” e 9%de todos os sarcomas?. Na literatura estao

Figura 2 Microfotografia mostrando um tumor de células
fusiformes com pleomorfismo nuclear marcado, células
tumorais multinucleadas gigantes. Na imagem inserida no canto
inferior direito vé-se uma mitose atipica (seta).
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Figura3 TCtoréacica efectuada aos 10 anos de seguimento
mostra uma densidade difusa nas regides subcarinais e hilar
direita estendendo-se para a artéria pulmonar direita, que se
pensa ser cicatricial, em vez de recidiva tumoral.

descritos aproximadamente 300 casos'. Os sarcomas
pulmonares podem ter origem no parénquima pulmonar,
nos brénquios ou na artéria pulmonar e nos seus ramos?2.
Habitualmente ocorrem em individuos de meia-idade com
ligeiro predominio no sexo masculino. Ahistéria prévia de
radioterapia ou a exposi¢éo acidental a radiagdo conferem
grande susceptibilidade ao desenvolvimento de sarcomas. Os
sintomas e as caracteristicas imagiol6gicas sdo semelhantes
aos de outros tumores pulmonares epiteliais e dependem
mais da localizagao do tumor do que das suas caracteristicas
histol6gicas?.

Os sarcomas primarios do pulmao representam um
consideravel desafio diagndstico quer para o histopatologista
quer para o clinico. Litzsky’ refere dois pontos: a maioria
dos tumores malignos de células fusiformes nos pulmées sdo
carcinomas com diferenciagao sarcomatéide e os sarcomas
metastaticos para o pulmao sdo muito mais frequentes do
que os sarcomas primarios nessa localizagao.

O pulméao apresenta todos os tipos histoldgicos comuns
de sarcoma primério existentes nos restantes tecidos moles.
As mudancas da terminologia e de critérios histologicos
dificultam a comparagéo da incidéncia dos diferentes
tipos de sarcoma, publicados em diferentes séries'”.
O fibrossarcoma foi um tipo de sarcoma referido como
frequente em estudos anteriores®, ndo sendo actualmente
mencionado; de igual modo, tumores fibrohistocitérios,
como o histiocitoma fibroso maligno, também referidos
como comuns no passado*, sdo raramente encontrados? Os
sarcomas mais frequentemente referidos actualmente sdo
o leiomiossarcoma, o sarcoma sinovial, o tumor maligno da
bainha do nervo periférico e ostumores vasculares’.

Actualmente é aceite que, em conjunto com as
caracteristicas morfologicas, a imunohistoquimica tem
um papel importante na classificagdo, e o largo espectro
de anticorpos correntemente disponiveis permitiu que
entidades previamente diagnosticadas como fibrosarcoma,
histiocitoma fibroso maligno e hemangiopericitoma fossem
reclassificados. O sarcoma pleomérfico indiferenciado,
previamente denominado histiocitoma fibroso pleomérfico
maligno, é diagnosticado somente quando ndo pode ser

definida uma linha de diferenciagdo®, como no presente
caso. Aimunohistoquimica é também essencial para excluir
os carcinomas sarcomat éides, muito mais frequentes. No
Nnosso caso, 0s anticorpos contra as citoqueratinas de alto
e baixo peso molecular, o antigénio epitelial especifico e
0 antigénio da membrana epitelial excluiram o carcinoma
sarcomatoide, o sarcoma sinovial € o mesotelioma maligno
difuso, diagndstico este que deve ser considerado quando o
tumor envolve a pleura ou o mediastino’. O sarcoma sinovial
caracteriza-se pela presenga de células mastocitarias no
tumor®, as quais ndo foram detectadas neste tumor pela
coloragédo com CD117. A actina do musculo liso, a actina e
a desmina sao encontradas no leiomiosarcoma, e as duas
ultimas no rabdomiossarcoma, por sua vez a proteina
S-100 observa-se no tumor maligno da bainha dos nervos
periféricos e no liposarcoma, enquanto o tumor fibroso
maligno solitario e os tumores vasculares malignos séo
imunorreactivos para CD34; de realgar que todos estes
marcadores foram negativos neste caso. O CD68, focalmente
positivo no nosso caso, e que anteriormente era considerado
como marcador do sarcoma pleomérfico indiferenciado
(histiocitoma fibroso maligno) ja ndo é considerado como
sendo util® Todos os tumores considerados no diagnostico
diferencial histolégico sdo compostos predominantemente
por células fusiformes e expressam vimentina. O problema
da sobreposicao de perfisimunohistoquimicos que se observa
nos sarcomas esta a ser alvo de atencao crescente através
de estudos de genética molecular destes tumores®.

Os sarcomas pulmonares sdo histologicamente
indistinguiveis dos sarcomas metastaticos. Os exames
clinico e radiol6gico cuidadosos sdo necessarios para excluir
um tumor primario®. No longo seguimento do nosso doente,
nao houve evidéncia de aparecimento de tumores noutros
locais.

Os sarcomas pulmonares primarios podem ter uma
progressao agressiva®. Aremogao cirdrgica é o tratamento
de eleicdo para todos os tipos histoldgicos, seguida de
radioterapia de 50-60 grays em doses fraccionadas, se a
remocao for incompleta'. Aquimioterapia com doxorubicina
e ifosfamida é aconselhada apenas nos sarcomas metastaticos
ou avangados, mas a responsa € inferior a 2093.

Arecorréncia local é frequente e é a principal causa de
morte, enquanto as metastases a distancia sao raras. Os
factores de prognoéstico mais relevantes sdo o tamanho do
tumor a data do diagndstico, o grau histolégico e a remogao
cirurgica completa’®. Asobrevivéncia média descrita para
estestumores € 24-36 meses'56. No entanto, com a remogao
cirargica completa do tumor, estende-se para 47 meses'.
Numa série de leiomiossarcomas pulmonares, os doentes
com tumores de alto grau tiveram uma sobrevivéncia média
de 5 meses'®, embora um destes casos se encontrasse bem
12 anos apos a cirurgia. Outro doente submetido a uma
lobectomia por um schwannoma de alto grau encontrava-se
vivo e sem recidiva ap6s 25 anos®. Embora o nosso doente
tivesse um tumor relativamente pequeno, o tipo histolégico
e a impossibilidade de remoc¢éo cirurgica completa
sugeriam um mau progndstico. Aresposta a radioterapia
€ inconsistente na literatura, havendo descrigdes de boa
resposta em alguns doentes, habitualmente aqueles nos
quais se conseguiu fazer uma remogao tumoral completa's.

Descrevemos um doente com um sarcoma pleomérfico
primario indiferenciado do pulmao, cujo tumor ndo pode ser
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ressecado, que continua vivo apds 11 anos do diagnostico.
Este trabalho evidencia a importancia de se publicarem
casos de sarcomas primarios do pulméao, no sentido de uma
melhor compreensdo do comportamento biolégico deste
grupo de tumores raros.
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