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RESUMO
Os sarcomas pulmonares primarios constituem menos de 0,5% de todos os tumores malignos toracicos. Sao neoplasias agressivas,
que se originam de células mesenquimatosas das paredes brénquicas, vasos ou intersticio pulmonar. Os autores descrevem um caso
clinico de uma doente com um leiomiossarcoma pulmonar, caso que se revelou um verdadeiro desafio, ilustrativo das dificuldades no
diagndstico destes tumores, mas também da sua agressividade, uma vez que teve uma evolugéo rapida e fatal.

ABSTRACT
Primary pulmonary sarcomas account for less than 0.5% of all thoracic neoplasms. They’re aggressive tumors arising in mesenchymal
cells from the bronchial walls, vessels or pulmonary interstitium. The authors present a patient in which the diagnostic pathway ended
with the diagnosis of a primary pulmonary leiomyosarcoma. This case was a true challenge, illustrative of the difficulty associated with
this type of neoplasm, but also regarding its aggressiveness, considering its rapid and fatal progression.

CASO CLiNICO

Doente do sexo feminino, de 68 anos de idade, ndo racdo hemoptdica desde ha trés meses. Ndo apresentava
fumadora, agricultora, que recorre ao servico de urgéncia outras queixas, nomeadamente febre, dispneia, rouquidao
por astenia, anorexia e emagrecimento com sete meses de  ou sintomas extra-pulmonares.
evolugdo e toracalgia pleuritica a direita, tosse e expecto- Tem histéria de hipertens&o arterial e fibrilhag&o auri-
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cular, estando habitualmente medicada com trimetazidina
30mg/dia, enalapril 20mg/dia, omeprazole 20mg/dia e pro-
pafenona 150mg/dia.

Ao exame objectivo, na admissdo, estava consciente
e orientada, apirética, eupneica em repouso, com palidez
muco-cutanea. A pressao arterial era de 144/75 mmHg,
a frequéncia cardiaca de 98 bpm, a saturagdo periférica
de O2 de 97%. Apresentava auscultagdo cardiaca com
sons arritmicos, sem sopros e auscultagao pulmonar com
abolicdo do murmurio vesicular no 1/3 superior do campo
pulmonar direito. Apresentava alargamento da regido cervi-
cal, edema e plétora facial e engurgitamento marcado das
veias jugulares externas, bilateralmente, quadro interpreta-
do como sindrome da veia cava superior.

Apresentava a gasimetria arterial a ar ambiente com
discreta alcalose respiratoria (pH 7,53; pO2 93 mmHg;
pCO2 32 mmHg; HCO3- 28,9 mmol/L; lactatos 0,8 mmol/L;
SatO2 98%).

Realizou analises das quais se destaca uma anemia
normocitica, normocromica e normalidade dos marcadores
tumorais (Tabela 1).

Realizou radiografia toracica (Fig. 1-A) que revelou uma
imagem arredondada radiopaca para-hilar direita, hetero-
génea, sem broncograma aéreo e com sinal da silhueta
com as estruturas do mediastino.

Foi internada, para acelerar o processo de diagnéstico,
de uma provavel de neoplasia pulmonar e sindrome da veia
cava superior (SVCS). Durante o internamento realizou to-
mografia computorizada (TC) toracica (Fig. 1-B) que reve-
lou uma volumosa formacao sélida, heterogénea e captan-
te de contraste iodado no lobo superior direito (LSD), com
5,5cm de didmetro, que se estendia desde a periferia até
ao hilo pulmonar, sem planos de clivagem que fizessem

Tabela 1: Analises realizadas pela doente durante o internamento

inferir a coexisténcia de outras lesdes parenquimatosas.

Realizou broncofibroscopia (BFO) que revelou lesao
endobrbénquica com necrose, a ocupar o brénquio lobar
superior direito (BLSD); foram efectuadas biépsias brénqui-
cas (que revelaram provavel leséo inflamatdria brénquica)
e o escovado brénquico (que foi negativo para células neo-
plasicas).

Foi realizada biopsia aspirativa transtoracica (BATT)
guiada por TC, da leséo, mas cujo resultado histoldgico re-
velou um provavel ndédulo fibroblastico em fase fibrética.

Foi repetida BFO por um operador com mais experi-
éncia e efectuadas varias biopsias e escovado que foram
inconclusivos. Repetiu-se também a BATT guiada por TC
cujo resultado histolégico foi inconclusivo (lesdo inflamaté-
ria/neoplasica?).

Durante o internamento iniciou prednisolona 20mg de
8/8h, com melhoria do quadro de SVCS e teve alta clini-
camente estabilizada, orientada para a consulta. Contudo
recorreu novamente ao servico de urgéncia por insuficién-
cia respiratéria global no contexto de obstrugéo brénquica e
agravamento do SVCS. Foi tentada desobstrugéo brénqui-
ca com nova BFO que revelou uma massa endobrénquica
proveniente do BLSD de maior dimensao relativamente a
BFO anterior, ocluindo por completo o BLSD e estendendo-
-se por pediculo largo para o brénquio principal direito, ocu-
pando a quase totalidade deste lumen. Tratava-se de uma
massa de consisténcia esponjosa, friavel. Esta foi biopsa-
da, mas novamente esta foi inconclusiva para o diagnosti-
co.

Realizou-se depois broncoscopia rigida com desobstru-
¢ao quase total com laser e realizagdo de varias biopsias
em diferentes locais. Nao foi considerada a colocagdo de
prétese. As biopsias foram compativeis com uma neoplasia
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Fig. 1 - A-Radiografia toracica com imagem nodular para-hilar di-
reita; B-Imagens de TC do térax com imagem tumoral comprimindo
a VCS e invadindo a artéria pulmonar;

maligna com caracteristicas de sarcoma de diferenciacdo
muscular — leiomiossarcoma pulmonar. O exame imuno-
citoquimico revelou positividade para vimentina, desmina
e actina do musculo liso. Por se tratar de uma neoplasia
muito rara foi equacionada a hipétese de se tratar de uma
lesdo metastatica e a doente realizou uma TC-abdominal e
pélvica e uma cintigrafia 6ssea que foram normais. Assim,
assumiu-se como diagnostico um leiomiossarcoma pulmo-
nar primario.

A doente foi orientada para a Oncologia Pneumoldgica
e iniciou quimioterapia com ifosfamida. Ndo houve respos-
ta clinica, mas sim pancitopenia grave apés dois ciclos de
terapéutica, que obrigou a novo internamento e suspensao

do citostatico. Foi alterada a quimioterapia para doxorru-
bicina e dacarbazina. Apresentou novamente pancitopenia
que obrigou a suspensao da terapéutica. Apos resolugao
da intercorréncia hematoldgica tentou-se novo ciclo de
doxorrubicina e dacarbazina e pedfilgrastim. Novamente
ndo houve resposta clinica e, reflectindo a agressividade
deste tipo de neoplasias, assistiu-se a uma deterioragao
progressiva rapida do estado geral com sucessivas vindas
ao servigo de urgéncia por episédios de neutropenias febris
e agravamento da dispneia com insuficiéncia respiratoria
por obstrugdo brénquica. Por agravamento do SVCS houve
necessidade de efectuar angioplastia da veia cava superior
com colocagao de endoprotese, com melhoria sintomatica
do edema, plétora facial e dificuldade respiratoria.

A doente manteve agravamento progressivo da insufi-
ciéncia respiratoria e foi decidido optar-se por medidas de
conforto. A doente acabou por falecer apos cerca de 13 me-
ses apos o diagndstico.

DISCUSSAO

Sarcomas toracicos primarios s&o tumores raros, cons-
tituindo menos de 0,5% de todos os tumores malignos to-
racicos." O seu diagnostico sé é possivel apos exclusdo de
lesdes sarcoma-like ou doenca metastatica. Sdo neopla-
sias agressivas, que se originam de células mesenquimato-
sas das paredes brénquicas, vasos ou intersticio pulmonar
e classificam-se de acordo com os achados histolégicos e
podem ocorrer no pulmao, pleura, mediastino ou parede to-
racica, sob a forma de angiosarcomas, leiomiossarcomas,
rabdomiosarcomas ou variantes sarcomatoides do mesote-
lioma.’

Geralmente manifestam-se sob a forma de grandes
massas heterogéneas, como neste caso, mas por vezes
também como ndédulos pulmonares solitarios, tumores en-
dobrdénquicos ou massas intraluminais nas artérias pulmo-
nares. Radiologicamente s&o indistinguiveis entre si e do
carcinoma pulmonar, porém, a sua localizagéo pode forne-
cer pistas para o diagndstico mais provavel, por exemplo,
uma massa costal numa crianga com febre pode indicar um
sarcoma de Ewing, uma massa de matriz calcificada pode
significar um condrosarcoma ou osteosarcoma, uma leséo
adjacente a uma artéria pulmonar pode ser indicativa de
um leiomiossarcoma.’

A clinica dos leiomiossarcomas toracicos relaciona-se
com efeitos de massa locais (dor, tosse, SVCS); quando ha
envolvimento das artérias pulmonares podem cursar com
dor pré-cordial, dispneia ou sinais e sintomas de insuficién-
cia cardiaca congestiva refractaria; em parte consideravel
dos doentes ha hemoptises (presente em 4 doentes numa
revisdo de 14 casos descritos na literatura).?*

A forma de abordagem e orientagdo das manifestagdes
clinicas deve ser feita caso a caso, e de acordo com a evo-
lugdo clinica do doente. Neste caso a doente apresentava
um SVCS que apresentou boa resposta a corticoterapia,
com melhoria sintomatica, tendo tido alta enquanto se
aguardava o resultado histoldgico de biopsia realizada por
BFO (que mais tarde se revelaria inconclusivo).
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O diagndstico é habitualmente dificil, pela raridade
deste tipo de neoplasias, pela necessidade de excluséo
de tumor primitivo primario extra-pulmonar, e também pela
dificuldade no diagnéstico anatomo-patoldgico. Neste caso
clinico em particular destaca-se a dificuldade obtida na ob-
tencdo de amostras histoldgicas suficientes e de qualida-
de para o exame histopatolégico por broncofibroscopia e
BATT guiada por TC, o que so6 foi possivel apés broncosco-
pia rigida. Neste caso decidiu-se reservar esta técnica mais
invasiva para segunda linha, tentando-se obter biopsias de
qualidade e desobstrugdo brénquica com BFO efectuada
por operadores sucessivamente mais experientes.

E fundamental a realizagdo de exames complementa-
res imagiologicos que permitam a exlusdo de neoplasias
primarias abdominais e pélvicas, nomeadamente do trac-
to gastro-intestinal, uterinas, retroperitoneais ou 6sseas, o
que foi concretizado nesta doente.

O progndstico de leiomiossarcomas pulmonares é mau
e pior quanto maior a dimensé&o do tumor, pois existe maior
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frequéncia de invaséao local e recidiva apds quimioterapia/
radioterapia. A invasdo da artéria pulmonar confere prog-
néstico particularmente sombrio, o que também se verificou
neste caso clinico.® O tratamento consiste na exciséo lo-
cal, quando possivel tecnicamente, que neste caso nao foi
possivel, quimioterapia e radioterapia, contudo a sobrevida
média global situa-se entre 6-12 meses.5 Nesta doente em
particular a sobrevida apés o diagnéstico foi de 13 meses,
sendo de realgar, como ja referido, a dificuldade diagnos-
tica, mas também a resposta a quimioterapia assim como
efeitos secundarios que obrigaram a sua cessacgao.
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