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CASO CLINICO
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Resumo

Os sarcomas primarios do pulméao sao neoplasias raras e potencialmen
ser distinguidos de outros tumores pulmonares malignos e cujo comp
esta completamente esclarecido.

Os autores apresentam um caso clinico de sarcoma pleomérfico indifi
foi diagnosticado a um homem de 66 anos. Na altura do diagnostico f
bronquica por laser e radioterapia, tendo sido posteriormente obse
superior a 11 anos.
© 2010 Publicado por Elsevier Espafa, S.L. en nome da Sociedade Portugue
Todos os direitos reservados.
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Sarcoma pleomdrfico primario do pulmao — 11 anos de sobrevivéncia

Primary undifferentiated pleomorphic sarcoma was diagnosed in the r

Long survivors

laser therapy and radiotherapy.
© 2010 Published by Elsevier Espafa, S.L. on behalf of Sociedade Portugues

All rights reserved.

man, who has survived over 11 years after treatment with endobronc

Introducao

Os sarcomas primarios do pulmao sao raros, correspondendo
a menos de 0,5% das neoplasias pulmonares, e a sua
classificacdo nao é consensual na literatura, principalmente
devido a mudancas de terminologia e de critérios
de diagnostico, que ocorreram desde o advento da
imunohistoquimica'>.

Devido a sua raridade, o tratamento destes tumores ndo
esta padronizado, embora a remocao cirurgica completa
seja a terapéutica que confere maior sobrevivéncia’. O
tamanho do tumor e o seu grau sao factores adicionais que
podem influenciar o prognodstico®.

Caso clinico

Um homem de 66 anos, reformado de pintor e pedreiro,
com suspensao recente de habitos tabagicos (132 unidades
maco/ano), apresentou, em Agosto de 1999, queixas de
tosse com esputo purulento, hemoptises, dispneia e febre,
sem melhoria apds um curso de antibioterapia.
Apresentava bom estado geral, mas tinha uma reducao do
murmurio vesicular no terco inferior do hemitérax direito.
A pa0, 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 endobronquica que causava obstrucao do lumen do
bronquio 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 bronquica obtida por broncofibroscopia mostrou
um tumor maligno de caracteristicas sarcomatosas. Realizou

TC abdominal e cerebral e uma cin
mostraram evidéncia de tumor nout
tumoral endobronquica foi subsequer
laser, e o exame histoldgico mostro
fusiformes com pleomorfismo nuc
tumorais gigantes multinucleadas
(fig. 2). Nao havia evidéncia de dife
tumor era imunoreactivo para a Vil
para CD68, e negativo para multif
alto e baixo peso molecular, antigér
antigénio membranar epitelial, act
liso, desmina, proteina S-100 e CD3
CD117 néao evidenciou células mas
indice de proliferacao celular com Ki «
feito o diagndstico de sarcoma pleon
Foi submetido a toracotomia exf
invasao mediastinica, pelo que se
ao tumor e ao mediastino com um:
28 fraccoes, que levou ao desaparec
O doente foi seguido regularmer
11 anos, tendo apresentado inf
recorrentes, com boa recuperacao
TCs toracicas seriadas (fig. 3) most
difusa inalterada nas regides subcar
estendendo-se para a artéria pulr
pensa serem cicatriciais. O doente re
broncofibroscopia de controlo.

Discussao
Os sarcomas pulmonares primaric

representando cerca de 40% das r
“raras” e 9% de todos os sarcoma:
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Figura 3 TC toracica efectuada aos 10 anos de seguimento
mostra uma densidade difusa nas regiées 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 bronquios ou na artéria pulmonar e nos seus ramos?23.
Habitualmente ocorrem em individuos de meia-idade com
ligeiro predominio no sexo masculino. A histdria prévia de
radioterapia ou a exposicao acidental a radiacao conferem
grande susceptibilidade ao desenvolvimento de sarcomas. Os
sintomas e as caracteristicas imagiologicas sao semelhantes
aos de outros tumores pulmonares epiteliais e dependem
mais da localizagao do tumor do que das suas caracteristicas
histologicas?.

Os sarcomas primarios do pulméao representam um
consideravel desafio diagnostico quer para o histopatologista
quer para o clinico. Litzsky’ refere dois pontos: a maioria
dos tumores malignos de células fusiformes nos pulmoes sao
carcinomas com diferenciacao sarcomatoide e os sarcomas
metastaticos para o pulmao sao muito mais frequentes do
que os sarcomas primarios nessa localizacéo.

0 pulmao apresenta todos os tipos histologicos comuns
de sarcoma primario existentes nos restantes tecidos moles.
As mudancas da terminologia e de critérios histologicos
dificultam a comparacao da incidéncia dos diferentes
tipos de sarcoma, publicados em diferentes séries'”.
O fibrossarcoma foi um tipo de sarcoma referido como
freauente em estudos anteriore<® nao sendo actualmente

definida uma linha de diferenciag
caso. A imunohistoquimica é tambéi
os carcinomas sarcomatoides, mui
nosso caso, 0s anticorpos contra a:
e baixo peso molecular, o antigéni
o antigénio da membrana epitelial
sarcomatoide, o sarcoma sinovial e
difuso, diagnostico este que deve se
tumor envolve a pleura ou o mediast
caracteriza-se pela presenca de c
tumor?®, as quais ndo foram detect
coloracao com CD117. A actina do |
a desmina sao encontradas no leio
Gltimas no rabdomiossarcoma, p
S-100 observa-se no tumor maligni
periféricos e no liposarcoma, enc
maligno solitario e os tumores vz
imunorreactivos para CD34; de re
marcadores foram negativos neste c:
positivo no nosso caso, e que anteric
como marcador do sarcoma pleor
(histiocitoma fibroso maligno) ja n
sendo Util®. Todos os tumores consi
diferencial histologico sdo compost
por células fusiformes e expressam
da sobreposicao de perfis imunohistc
nos sarcomas esta a ser alvo de ate
de estudos de genética molecular d¢

Os sarcomas pulmonares sa
indistinguiveis dos sarcomas mef
clinico e radiolégico cuidadosos sao
um tumor primario®. No longo segui
nao houve evidéncia de aparecime
locais.

Os sarcomas pulmonares prim
progressdo agressiva®. A remocao c
de eleicao para todos os tipos hi
radioterapia de 50-60 grays em dc
remocao for incompleta'. A quimiote
e ifosfamida é aconselhada apenas nc
ou avancados, mas a responsa € infe

A recorréncia local é frequente ¢
morte, enquanto as metastases a
factores de prognostico mais relev:
tumor a data do diagndstico, o grau
cirargica completa’®. A sobrevivén
ectes ttiuimores @ 24-36 meses’56 NO
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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 pulmao, no sentido de uma
melhor compreensao do comportamento bioldgico deste
grupo de tumores raros.
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