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Introducao

O Sarcoma da Artéria Pulmonar (SAP) ¢ um
tumor raro e usualmente fatal, tendo sido descri-
to pela primeira vez por Mandelstamm em 1923

A origem deste tipo de neoplasia ainda ndo se
encontra devidamente esclarecida, mas podera
estar relacionada com a degeneragdo maligna de
células mesenquimatosas, pertencentes a cama-
da intima ou subendotelial vascular?.

Cox et al, em 1997°, publicaram a maior série
de doentes com SAP, documentando 138 casos e
identificando: 43 Sarcomas Indiferenciados, 22
Leiomiossarcomas, 10 Histiocitomas Fibrosos
Malignos, 19 Sarcomas Fusocelulares e outras
formas menos frequentes.

De acordo com a literatura, a idade de apre-
sentagdo varia entre os 13 e 86 anos, sendo mais
frequentes na classe etaria dos 45 aos 64 anos.

Clinica

Os Sintomas nao sao especificos, simulando
frequentemente o Tromboembolismo Pulmonar
(TEP): Dispneia, Toracalgia inespecifica, Expec-
toragdo Hemoptoica ou Hemoptises e Sincope,
sdo usualmente a forma de apresentacdo mais
habitual no TEP.

A presenca de Hipertermia, Emagrecimento e
Fadiga devem levar-nos a pensar em Patologia
Neoplasica primaria ou concomitante, embora
sejam comuns a multiplas patologias.

O Exame Fisico pode ser Normal ou apresen-
tar Sinais sugestivos de Sobrecarga do Ventricu-
lo Dt.°: refor¢o do componente pulmonar de S,
turgescéncia venosa jugular, hepatomegalia, re-
fluxo hepatojugular e edemas periféricos.

Podera ainda ser evidente um sopro sistolico
ou diastolico, correspondendo a estenose ou in-
suficiéncia da valvula pulmonar, respectivamente.

Ha casos descritos de tamponamento car-
diaco.
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Exames Complementares de Diagndstico

Os Exames Analiticos sdao usualmente pouco
uteis no estabelecimento diagndstico.

No entanto, a presenga de Anemia e de uma
Velocidade de Sedimentagao (VS) elevada, de-
verdo levar a suspeita de outra entidade nosolo-
gica que nao o TEP.

Na literatura encontramos referéncia da co-
existéncia de resisténcia a Proteina C e de Trom-
bocitopenia induzidas pela heparina, com o SAP>.

Os Achados Radiologicos sao multiplos e fre-
quentemente pouco elucidativos, pela «simulagao
de outras patologiasy», sendo contudo os mais tipi-
cos: diametro da artéria pulmonar > 15 mm, com
ou sem imagem de amputagdo («stop»); «mas-
sas» para-hilares; massas, nédulos ou opacidades
esbatidas pulmonares (atelectasias em «banday);
opacidades triangulares periféricas da base ex-
terna (sugestivas de enfarte pulmonar); diminui-
¢ao da trama vascular (oliguemia); derrame pleural
uni ou bilateral; aumento do indice cardiotora-
cico.

A Cintigrafia de Ventilag¢dao/Perfusdo podera
evidenciar Defeitos de Perfusao, lobares, segmen-
tares ou subsegmentares, unicos ou multiplos,
consistentes com oclusdo completa ou parcial da
Artéria Pulmonar envolvida, sem «Match», com
eventuais Defeitos de Ventilagdo (na possibili-
dade de coexisténcia de patologias).

- Com esta Técnica nao ha sinais especificos que
permitam diferenciar obstru¢do vascular por
Tumor ou por TEP. No entanto, Myerson et
al.” referiram que os defeitos provocados por
SAP se mantém estaveis ao longo do tempo,
contrapondo-se a doenga tromboembdlica, na
qual a fibrin6lise ou a recorréncia alteram o
padrao cintigrafico.

O Ecocardiograma, em particular o Transe-
sofagico, podera nalguns casos demonstrar Oclusao
da Artéria Pulmonar por Massa Tumoral'.

A Tomografia Axial Computorizada (TAC)
Toracica tem sido util no diagndstico desta pato-
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logia, podendo alguns aspectos, como a hetero-

geneidade da lesdo, a presenga de densidade dos

tecidos moles na artéria pulmonar, a captacdo do
contraste endovenoso ¢ a distensdo vascular,
orientar-nos para a suspeita de tumor®.

A Ressonancia Magnética Nuclear (RMN)
com Gadolinium também demonstrou ser util no
diagnostico de SAP, ao evidenciar a presenca de
um defeito intraluminal captador de contraste,
bem como heterogeneidade da lesdo e distensao
vascular’.

O Cateterismo Cardiaco e a Angiografia
Pulmonar sdo usualmente requisitados para ava-
liagdo de doentes com obstrucao vascular mas,
na maioria dos casos, ndo permitem o diagnosti-
co diferencial entre TEP e SAP.

- No Catererismo, as Pressdes da Artéria Pul-
monar podem estar normais, embora habitual-
mente se encontrem aumentadas.
Encontramos casos descritos na Literatura®,
nos quais, embora a Pressao Ventricular Dt.*
esteja elevada, a Pressao da Artéria Pulmonar
pode estar diminuida ou normal, tal como no
Caso Clinico que descrevemos.

- A Angiografia podera evidenciar uma imagem
intraluminal de subtracc¢ao no tronco da artéria
pulmonar, com ou sem émbolos a periferia e,
nalguns casos, imagens de massas pedicula-
das, as quais sdo patognomonicas de neopla-
sia’.

A Ultrossonografia Endovascular, a Biopsia
Percutanea ou Endovascular da Artéria Pulmo-
nar possibilitam o Diagnodstico em algumas si-
tuacgdes”'°.

O Diagnostico de SAP sera assim de consi-
derar em doentes com o diagndstico inicial de
TEP, cujo estado se mantém estacionario apesar
de niveis de hipocoagulacao, ou nos quais se veri-
fica uma Deterioracgao Clinica e Radioldgica pro-
gressivas, com Fadiga e Emagrecimento, aumento
da Velocidade de Sedimentagdo (VS) ou da Pro-
teina C Reactiva (PCR), ou Anemia®.

44 Vol. IX N.°1

Tratamento

Ainda ndo se encontra bem definido o trata-
mento Optimo para esta entidade patolégica,
porque a maioria dos diagndsticos ¢ tardia, apds
meses de terapéutica hipocoagulante ineficaz,
sendo nalguns casos apenas postmortem, dado
que a hipdtese de SAP raramente ¢ colocada.

Embora na maioria das situagdes o tumor ja
seja irressecavel na altura da cirurgia, recidivan-
do meses ap0s a excisdo, naqueles casos em que
o tumor ¢ passivel de excisdo completa a cirur-
gia ¢ seguramente o procedimento terapéutico
mais adequado®.

Segundo Mayer et al., mesmo nos casos em
que a cirurgia ndo ¢ curativa, esta deve ser efec-
tuada, pois prolonga a sobrevida média para 19
meses'’.

O Bypass Cardiopulmonar podera ser util no
tratamento de Sarcomas que envolvam o coragdo
e grandes vasos'?.

A Quimioterapia e a Radioterapia tém con-
duzido a resultados desencorajadores, se bem que
sejam necessarios mais estudos clinicos para
definir o papel destas duas modalidades terapéu-
ticas.

Prognéstico

Embora nalgumas séries de doentes operados
existam referéncias a taxas de sobrevida de 69 %
aos 3 e 5 anos'?, habitualmente a sobrevida mé-
dia destes doentes, apds diagnostico, ¢ de 1,5
meses, aumentando para 10 meses apds resseccao
cirurgica, sendo raro sobrevidas superiores a 3,5
anos*!.

CASO CLINICO

Homem de 59 anos, estucador, natural e resi-
dente no Porto, enviado ao Servico de Urgéncia
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(SU) do Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia
(C.H.V.N.Gaia) pelo seu médico assistente, refe-
rindo Dispneia de Esforco, Toracalgia dt.* de ca-
racteristicas ndo pleuriticas, Hipertermia, Astenia
e Emagrecimento de 4 kg com 1 més de evolugao.

Antecedentes Pessoais e Familiares:

Tuberculose Ganglionar aos 28 anos de idade
(1959) e Carga Tabagica de 60 UMA, tendo aban-
donado o habito 6 anos antes.

Objectivamente: Consciente e colaborante,
bom estado geral, pele € mucosas coradas e hi-
dratadas, sem organomegalias ou adenomegalias
periféricas palpaveis, pulsos arteriais palpaveis
e simétricos, membros inferiores sem alteracoes.

Peso — 70 kg; Altura— 1,73 m; TA — 130/
/80 mmHg; Pulso — 80/min, ritmico, regular e
amplo; Temp. Axilar — 38°C.

Auscultagdo Cardiaca normal, apresentando
na Auscultagdo Pulmonar Crepitacdes Inspirato-
rias na base do hemitorax dt.°.

Portador de Exames efectuados no Ambulatorio:
— Ecocardiograma Transtorécico e Prova de
Esfor¢o — Normais.

Estudo Analitico:

Portador de estudo analitico sumario normal,
efectuou novo controlo e estudo completo da coa-
gulagdo (antitrombina III, proteina S e C, inibi-
dor lupico), tendo iniciado hipocoagulagdo com
heparina em perfusao IV.

No Internamento

Manteve-se sempre clinica, radioldgica e he-
modinamicamente estavel.

Analiticamente: Velocidade de Sedimentagao
Glomerular (VSG) — 114, Inibidor Lupico e An-
ticardiolipina Ig M aumentados (Quadro I).

Hemoculturas, Uroculturas e Baciloscopias —
Negativas.
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Intradermo-Reacg¢do de Mantoux (RT23) a 2
U - 20 mm.

Ecocardiograma Transesofdagico — sem al-
teragoes.

Ecodoppler dos membros inferiores — sem
sinais de trombose venosa profunda, estando pa-
tentes os vasos das femurais as popliteas.

Broncofibroscopia — Sem lesdes endoscopi-
cas visiveis; Citologia, Bacteriologia e pesquisa
de BK no Lavado Bronquico — Negativas.

TAC Abdominopélvico, Ecografia Tireoideia,
Endoscopia Digestiva Alta — Normais.

Cataterismo Cardiaco (CC) — Sem evidén-
cia de doenga corondria ou hipertensdao pulmo-
nar, boa fung¢do ventricular esq.”

Perante estes resultados, o nosso Diagnésti-
co Inicial foi de Trombose da Artéria Pulmo-
nar, num doente com Quadro de Hipercoagua-
bilidade, nomeadamente de uma Sindroma
Antifosfolipidica.

Discutido o caso com o Servigo de Cirurgia
Cardiotoréacica do nosso Centro Hospitalar, foi
decidido manter o doente sob vigilancia e hipo-
coagulagao.

Ap6s alta do Internamento, ficou sob vigilan-
cia em Hospital de Dia, mantendo-se estavel du-
rante 2 meses.

Nessa altura, inicia novamente Quadro Febril
e Agravamento da Dispneia de Esforco.

Reinternado para estudo, no Exame Fisico
surge, de novo, um Sopro Sistolico III / VI no
Foco Pulmonar.

Analiticamente — Anemia Normocitica e
Normocromica, Hipoalbuminemia, VS ¢ NSE
elevados (Quadro I).

Cateterismo Cardiaco — Pressdes Pulmo-
nares Normais.

Aumento da Pressao do Ventriculo Dt.° (Pres-
sdo Sistolica — 62 mmHg ).

Aceite pelo Servigo de Cirurgia Cardiotoraci-
ca do Hospital de Santa Marta, Lisboa, para trom-
boendarterectomia pulmonar.

Durante a Cirurgia, efectuada com paragem
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Fig. 1 — Telerradiografia Toracica: Imagem de «STOP» na Artéria Pulmonar Dt.*. Hipodensi-
dade periférica de contornos ovalados, na transi¢do do 1/3 médio e inferior. Oblite-
ragdo do seio costodiafragmatico dt.° .

ANTERIO

Bl

Fig. 2 — Tomografia Axial Computadorizada (TAC) Toracica: «...Trombose da Artéria Pulmonar Dt.*. ...
Consolidagdes Alveolares Periféricas compativeis com areas de Enfarte Pulmonar. Pequeno Der-
rame Pleural Dt.° ».
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Fig. 3 — Angiografia Pulmonar — Oclusdo Trombética da Artéria Pulmonar Dt.%, justatroncular,
estando patente a artéria pulmonar esq.® e seus ramos. Sem Circulagdo Colateral, angiogra-
ficamente demonstravel, no pulmao dt.°.

Fig. 4 — RMN Tordcica — Trombose da Artéria Pulmonar Dt.?, com trombo de 3 cm de extensao
com efeito de massa e ligeiro alargamento da artéria pulmonar e seu ramo inferior dt.°.
Nao se diferencia lesdo focal, ou massa suspeita de ser tumoral
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Fig. 5 — Telerradiografia Tordacica — Aumento do didmetro da Artéria Pulmonar Dt.*.

1-HAR-2001
ACE 40

TAC Tordcica— Trombose Total da Artéria Pulmonar Dt*., com extensido
para a Artéria Pulmonar Contralateral, prolongando-se para os seus
ramos de divisdo, os quais se encontram ectasiados. Observam-se ainda

Trombos Murais a periferia.
Janeiro/Fevereiro 2003
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QUADRO1I
Exames subsidiarios do 1.° e 2.° Internamentos
1°Intern. | 2°Intern. 1°Intern. 2°Intern.

Hb 12.9 11.6 g/dl Ig G/A/M 1260/278/106 mg/dl
Leucécitos 11.2 11.62 x10%/L ANA <1/80
Neut 59.3% 61.6% ANCAS <1/40
Linf 19.7% 22.5 Inibidor lupico 68.9 Seg
Plaquetas 352 368 x10%/L ACLIgM/Ig G 15.6/9.4 12.1/9.4 | MPL/GPL

Anti B2-glicoprot. Neg
VSG 114 87 mm Proteina C /S 91/80 %
Ureia 31 19 mg/dl Antitrombina III 137 %
Creatinina 0.9 0.62 mg/dl NSE /PSA/CEA 18.3/0.52/.0.40 25.1/0.4/0.4 ng/ml
TGO 13 8 U/L CA125/CA19.9/AFP 14.7/3.64/3.3 5.9/4.3/1.4 U/ml
TGP 16 6 U/L Hemoculturas Neg Neg
Proteinas t 7.3 5.0 g/dl Uroculturas Neg Neg
Albumina 3.8 24 g/dl Baciloscopias Neg Neg
DHL 308 274 U/L VHB/VHC/HIV Neg

cardiocirculatoria e circulagdo extracorporal,
constatada a presenca de «megartérias pulmo-
naresy, preenchidas por massa trombosada, que
se estendia até as ramificagdes arteriais segmen-
tares. Apds exérese das massa, necessidade de
realizar pneumectomia direita, por hemorragia
progressiva incontrolavel.

Exame Anatomopatologico Extempordneo:
Presenca de Células Neoplasicas.

Exame Anatomopatologico Definitivo: «Sar-
coma sem areas de diferenciagdo, apenas vimen-
tina positivoy.

Faleceu ao 7.° dia de pds-operatdrio, por
ARDS em Pulmio Unico.
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Diagnoéstico Definitivo

Sarcoma da Artéria Pulmonar com Metastases
Intraparenquimatosas e Invasao da Pleura
Parietal.

Discussao

Este caso ilustra bem a dificuldade do Diag-
nostico Diferencial entre TEP e SAP e a necessi-
dade de ponderar outras hipoteses em doentes
com sintomas e sinais usualmente nao associa-
dos ao TEP, com agravamento apesar da hipo-
coagulacdo bem conduzida.
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Fig. 7 — Corte longitudinal do pulméo, observando-se na regido
central o contetido tumoral intra-arterial com invasao de bém com conteudo tumoral. Arvore bronquica e parén-
ganglios adjacentes. Na periferia identificam-se vasos quima adjacente sem lesdes.
também com conteudo tumoral.
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Fig. 9 — Histologia do tumor, constituido por células pleiomorficas com marcada anisoca-
riose, sem diferenciacao evidente (HE ).
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Fig. 8 — Ramos arteriais periféricos de menores dimensdes tam-
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- Na Literatura, encontramos 2 casos descritos

de coexisténcia de Sarcoma da Artéria Pulmo-
nar com quadros de Hipercoaguabilidade: re-
sisténcia a Proteina C activada e Trombocito-
penia Tipo II induzida pela Heparina.

- Tal ndo observamos no caso que descrevemos.

Contudo, constatamos a presenca de Anticar-
diolipina Ig M e Inibidor Lupico elevados. A
reavaliacdo do inibidor lupico ndo foi possi-
vel, pela impossibilidade de suspender hipo-
coagulagdo.

Permanece a questio da coexisténcia de

SAP com um quadro de Hipercoaguabilidade,
nomeadamente de uma Sindroma Antifosfo-
lipidica.
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