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Resumo
O carcinoma pleomórfico do pulmão (CPP) é um tu-
mor maligno raro e de prognóstico reservado. Está
inserido no grupo dos carcinomas pulmonares pouco
diferenciados não pequenas células, exibe componen-
te sarcomatoso ou sarcoma like (células fusiformes/
/células gigantes).
Atendendo à raridade do tumor e às dificuldades no
diagnóstico, é apresentado pelos autores o caso de
um carcinoma pleomórfico do pulmão diagnostica-
do por biópsia aspirativa num paciente de 44 anos,
fumador, e cuja apresentação inicial consistiu numa

Abstract
Pleomorphic carcinoma of  the lung (PLC) is a rare
malignant tumour presenting with  a poor clinical
outcome. It is included in the group of  non-small cell
lung carcinomas that contain sarcoma or sarcoma-like
components (spindle cells/giant cells).
Because of  its rarity and diagnostic difficulties, the
authors report a case of  PLC in a 44 year-old patient,
smoker, with the initial clinical presentation of  a dor-
sal tumoural mass. As the time of  diagnosis the tu-
mour was in stage IV (TNM), the patient was treated
only with supportive therapy and died five months
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tumefacção dorsal. À data de diagnóstico apresenta-
va estádio IV (TNM), não tendo sido possível efec-
tuar tratamento dirigido ao tumor pelo mau perfor-
mance status apresentado pelo doente, mas apenas
terapêutica de suporte. A sobrevida do doente foi de
5 meses. Na sequência do estudo clínico, foi confir-
mada a síndroma de Mounier-Kuhn.
Reportam-se os aspectos clínico-imagiológicos mais
importantes, assim como os aspectos citológicos e imu-
nocitoquímicos que caracterizam esta entidade e per-
mitiram efectuar o diagnóstico.

Rev Port Pneumol 2006; XII (5): 621-628

Palavras-chave: Carcinoma pleomórfico, biópsia aspi-
rativa, imunocitoquímica, síndroma de Mounier-Kuhn.

later. During clinical evaluation, a Mounier-Kuhn Syn-
drome was confirmed.
Clinical-imagiological aspects of this situation are re-
ported as well as cytological and immunocytochemi-
cal features.

Rev Port Pneumol 2006; XII (5): 621-628

Key-words: Pleomorphic carcinoma, aspirative biopsy,
immunocytochemistry, Mounier-Kuhn syndrome.

Introdução
Na nova classificação de neoplasias do pul-
mão da Organização Mundial de Saúde
(OMS) de 2004 foi unificado um grupo he-
terogéneo de carcinomas, pouco diferen-
ciados, de não pequenas células, com com-
ponentes sarcomatóides, sob a designação
de carcinoma sarcomatóide, subdividido em
5 grupos representando um contínuo mor-
fológico: Carcinoma pleomórfico, carcino-
ma de células fusiformes, carcinoma de cé-
lulas gigantes, carcinossarcoma e blastoma
pulmonar1,2,3,4.
Actualmente, o carcinoma pleomórfico do
pulmão (CPP) é definido como um carcino-
ma pouco diferenciado de não pequenas cé-
lulas, com componente de células gigantes
e/ou células fusiformes e componente epi-
telial de carcinoma epidermóide ou adeno-

carcinoma. O componente de células gigan-
tes e/ou células fusiformes aparece nos es-
fregaços citológicos como agregados celula-
res coesos, sem diferenciação inequívoca
glandular ou epidermóide. As células são ple-
omórficas ou alongadas, dispondo-se isola-
damente ou em agregados laxos. A relação
núcleo-citoplasmática é elevada e os núcleos
grandes, por vezes fusiformes e com nucléolo
proeminente5,6. Este componente deve cor-
responder a pelo menos 10% da neoplasia
para uma classificação correcta de acordo
com os critérios estabelecidos pela OMS e
casos publicados7,11.
O carcinoma pleomórfico do pulmão é um
tumor maligno raro, que representa aproxi-
madamente 0,1-0,4% de todas as neoplasias
do pulmão, com prognóstico reservado, uma
vez que a cirurgia, a quimioterapia e a radio-
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terapia são geralmente ineficazes, porque
aquele se encontra em estádio avançado
aquando do diagnóstico1,4,7.
O CPP é mais frequente no sexo masculino
(superior a 90%), apresenta forte associa-
ção com o tabaco (92% dos doentes são
fumadores)4 e alguns casos parecem estar
relacionados com exposição aos asbestos8.
A idade média de aparecimento deste tu-
mor é de 59 anos9.
O diagnóstico é baseado na histologia e na
imunocitoquímica. A imunorreactividade de
marcadores epiteliais e mesenquimatosos, co-
mo a coexpressão de citoqueratina e da vi-
mentina, respectivamente, é útil para o diag-
nóstico de CPP7.

Caso clínico
Homem de 44 anos, fumador (30 UMA),
com antecedentes de tuberculose pulmonar
há cerca de 20 anos e com clínica compatí-
vel com bronquite crónica tabágica desde há
vários anos; foi orientado em Fevereiro de
2005 para a Unidade de Pneumologia On-
cológica (UPO) do Centro Hospitalar de Vila
Nova de Gaia, para estudo de uma tumefac-
ção dorsal associada a uma massa pulmonar.
A doença reporta-se a Agosto de 2004, al-
tura em que o doente notou o aparecimen-
to da tumefacção dorsal, infra-escapular di-
reita, que não valorizou por pensar que se
tratava de um “quisto sebáceo”. Durante os
meses seguintes verificou o aumento pro-
gressivo do tamanho da tumefacção, asso-
ciado a toracalgia direita, de características
inespecíficas.
Em Fevereiro de 2005, na sequência de in-
tercorrência infecciosa respiratória, recorreu
ao seu médico assistente, que face ao tama-
nho da tumefacção dorsal solicitou radiogra-
fia do tórax e, posteriormente, tomografia

computorizada (TC), que revelou: “…múl-
tiplas bolhas de enfisema predominando nos
lobos superiores e uma massa paravertebral
direita no segmento póstero-basal do lobo
inferior direito, com cerca de 5 cm. No arco
posterior da 9.ª costela identifica-se uma mas-
sa heterogénea que destrói grande parte da
grade costal” (Fig. 1A e B).
Na primeira consulta da UPO o doente re-
feria toracalgia direita intensa, na região dor-
sal, de características inespecíficas, tosse com
expectoração purulenta, dispneia para mé-
dios esforços, astenia e anorexia marcadas e
emagrecimento de cerca de 10 kg no último
mês. Ao exame objectivo apresentava mau
estado geral e emagrecimento, salientando-
-se a tumefacção dorsal, infra-escapular di-
reita, com cerca de 10x8 cm, dura e não do-
lorosa à palpação (Fig. 2). Na auscultação
pulmonar apresentava diminuição global do
murmúrio vesicular, mais evidente na região
póstero-lateral da base do hemitórax direito.
Restante exame sem alterações importantes.

Fig. 1 – A – Radiografia do tórax: hipotransparência ho-
mogénea de contornos bem definidos, paracardíaca direi-
ta e hipotransparência na metade inferior do campo pul-
monar direito.
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Fig. 1 – B – Tomografia computorizada: uma massa paravertebral direita no segmento
póstero-basal do lobo inferior direito, com cerca de 5 cm e outra massa heterogénea na
9.ª costela que destrói grande parte da grade costal.

O estudo analítico revelou elevação marca-
da dos marcadores tumorais: NSE de 52,51
ng/ml (0,1-15,2), Cyfra 21-1 de 20,39 ng/ml
(0-3,3), Ca125 de 51,66 U/ml (0-35) e CEA
de 35,10 ng/ml (0-4,3).
Pela biópsia aspirativa da massa da região
dorsal, realizada na primeira consulta, carac-
terizou-se uma “neoplasia epitelial maligna
pouco diferenciada com componente pleo-
mórfico (carcinoma pleomórfico? carcinoma
embrionário?)”
Perante estes resultados iniciais, o estudo sub-
sequente foi no sentido de investigar se esta-
ríamos perante uma neoplasia primitiva do
pulmão metastizada para a parede torácica,
um tumor primário de tecidos moles da re-
gião, ou a metastização de tumor primitivo
de outro órgão.
Assim, o doente realizou ecografia da tirói-
de e testicular que não revelaram alterações
e a tomografia computorizada abdominal foi
também normal.
A broncofibroscopia revelou traqueia de diâ-
metros aumentados e com diversos recessos
na parte posterior, com secreções que se as-
piravam e se refaziam. Diâmetro também
aumentado do calibre brônquico sugerindo
traqueobroncomegalia, ou seja, síndroma de
Mounier-Kuhn (Fig. 3). No exame citológi-
co do lavado broncoalveolar não foram iden-
tificadas células neoplásicas.
Para melhor esclarecimento da situação foi
realizado uma tomografia por emissão de
positrões (PET-TC), que demonstrou:
“...foco no 7.º arco costal posterior à direita;
massa volumosa na região dorso-lombar di-
reita, que envolve os tecidos moles subcutâ-
neos e a grade costal, não sendo clara a inva-
são ou não do parênquima pulmonar direito;
massa volumosa na região para-vertebral di-
reita, na transição dorso-lombar” (Fig. 4). As
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Fig. 3 – Broncofibroscopia: traqueia de diâmetros aumenta-
dos e com diversos recessos na parte posterior. Diâmetro
também aumentado a nível brônquico, aspecto sugestivo
de traqueobroncomegalia – síndroma de Mounier-Kuhn.

Fig. 2 – Tumefacção dorsal, infra-escapular direita, com
cerca de 10x8 cm.

alterações observada pela PET, e a intensa
avidez para FDG pelas lesões, indicavam in-
filtração maligna localizada a nível pulmonar.
O diagnóstico concordante de carcinoma pleo-
mórfico do pulmão foi feito posteriormente
por biópsia aspirativa transtorácica, com con-
trolo de TC, da massa do lobo inferior direito,
cujo exame citológico revelou “células isoladas
e em agregados mal definidos com pleomor-
fismo marcado e presença de células gigantes
multinucleadas. Frequentes figuras de mitoses

atípicas. O estudo imunocitoquímico mostrou
imunorreactividade difusa das células neoplá-
sicas, incluindo o componente pleomórfico,
para CEA e BerEp4; variável para CK7, CK20
e CK de baixo peso molecular, EMA e vimen-
tina – carcinoma pleomórfico do pulmão (va-
riante de células gigantes)” (Fig. 5).
O doente foi estadiado como T2N0M1 (es-
tádio IV) e proposto para radioterapia palia-
tiva da massa da parede torácica, seguindo-
-se quimioterapia.
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Em Abril, e na véspera de iniciar a radiotera-
pia prevista, o estado clínico do doente agra-
vou-se e foi internado no Serviço de Pneu-
mologia por infecção traqueobrônquica,
tendo-se isolado no lavado broncoalveolar
Staplylococcus aureus meticilino-resistente; efectuou
tratamento com vancomicina, tendo alta ao
26.º dia de internamento. Durante este perío-
do verificou-se um aumento significativo das
dimensões da massa dorsal (20x15 cm), pelo
que acabou por não ser sujeito a radioterapia.
Foi então proposto para quimioterapia com
paclitaxel e carboplatinum, que não chegou
a efectuar por agravamento do estado geral
– zubrod ¾ e manteve tratamento paliativo,
vindo a falecer a 08 de Agosto de 2005.

Discussão
O carcinoma pleomórfico do pulmão (CPP)
é um tumor maligno raro e de prognóstico
reservado. Histologicamente exibe compo-
nentes epiteliais malignos e sarcomatóides
homólogos fusiformes e também células
gigantes7,10.

Este tipo de neoplasia representa, na maio-
ria das vezes, um desafio para os anatomo-
patologistas. O CPP precisa de ser dife-
renciado de uma variedade de tumores
anaplásicos pulmonares, incluindo sarcoma,
carcinossarcoma melanoma e tumores me-
tastáticos. O carcinossarcoma, gera sempre
algumas dúvidas na diferenciação, pois é um
tumor bifásico, similar ao CPP, cujo com-
ponente sarcomatóide demonstra elemen-
tos heterólogos, como osso, cartilagem ou
músculo esquelético. Os estudos imunoci-
toquímicos ajudam a caracterizar a diferen-
ciação do componente sarcomatóide, que
exibe reactividade para a queratina e vimen-
tina e reactividade variável para EMA e
CEA, no caso do CPP9,10.
O CPP representa aproximadamente 0,1-
-0,4% de todas as neoplasias do pulmão e é
mais frequente no sexo masculino, com ida-
de média de aparecimento aos 59 anos, como
já foi referido. Tal como acontece com ou-
tras neoplasias do pulmão, o tabaco é o fac-
tor de risco mais importante4,9.
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Fig. 4 – PET-TC – foco no 7.º arco costal posterior à direita; massa volumosa na região dorso-lombar direita; massa volumosa na região para-vertebral
direita, na transição dorso-lombar.
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Em 60-70% dos casos apresenta-se como
uma massa periférica, sem envolvimento
endobrônquico, tornando difícil o diag-
nóstico através de broncofibroscopia4,8,9.
Este tipo de tumor invade frequentemente

estruturas adjacentes, como a pleura e a
parede torácica, como no caso apresen-
tado, demonstrando habitualmente um
crescimento rápido num curto espaço de
tempo4,8.
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Fig. 5 – A células gigantes multinucleadas (Giemsa). Es-
tudo imunocitoquímico com imunorreactividade intensa e
difusa das células neoplásicas (incluindo o componente
pleomórfico) para CEA; B e BerEp4 C; variável e focal para
CK7 D e vimentina E.

A D

B E

C
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Aproximadamente metade dos casos de CPP
apresentam-se, à data de diagnóstico, em es-
tádio III ou IV, constatando-se invasão da
parede torácica em cerca de 25-50% dos ca-
sos4,8,9.
O prognóstico dos doentes com este tipo de
tumor é reservado, na medida em que tanto
a cirurgia, como a quimioterapia e a radiote-
rapia, são geralmente ineficazes1,4. Alguns es-
tudos demonstraram uma sobrevida média
de 5 a 10 meses com cirurgia e uma sobrevi-
da média de 2,7 meses com químio-radiote-
rapia concomitante ou sequencial1.
O caso clínico descrito vai por isso de en-
contro aos dados encontrados na literatura
relativamente à agressividade, localização e
extensão radiológica.
A raridade do carcinoma pleomórfico, e, por
isso, a pouca experiência neste tipo de tu-
mor, torna mais difícil o diagnóstico e o fol-
low-up deste tipo de neoplasias.
Como curiosidade, o presente caso torna-se
ainda mais raro por se encontrar casualmente
associado à síndroma de Mounier-Kuhn e,
pela revisão efectuada na literatura médica, é
a primeira associação descrita.
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