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Resumo

Os sarcomas primarios do pulmao sdo neoplasias raras e potencialmente agressivas, que devem
ser distinguidos de outros tumores pulmonares malignos e cujo comportamento biol6gico ndo
estd completamente esclarecido.

Os autores apresentam um caso clinico de sarcoma pleomorfico indiferenciado do pulmao, que
foi diagnosticado a um homem de 66 anos. Na altura do diagnéstico foi realizada desobstrugao
brénquica por laser e radioterapia, tendo sido posteriormente observada uma sobrevivéncia
superior a 11 anos.
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Primary pleomorphic sarcoma of lung — 11 year survival

Abstract

Primary sarcomas of the lung are uncommon, potentially aggressive neoplasms that need to be
distinguished from other malignant pulmonary tumors and whose biological behavior is as yet
not fully understood.
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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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Introducéo

Os sarcomas primarios do pulméo séo raros, correspondendo
a menos de 0,5% das neoplasias pulmonares, e a sua
classificagdo ndo 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 ndo
esta padronizado, embora a remocao cirlrgica completa
seja a terapéutica que confere maior sobrevivénciat. O
tamanho do tumor e o seu grau sdo factores adicionais que
podem influenciar o prognostico®.

Caso clinico

Um homem de 66 anos, reformado de pintor e pedreiro,
com suspensdo 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, mas tinha uma reduc¢éo do
murmdrio vesicular no terco inferior do hemitdrax direito.
A paO, 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 obstruc¢édo do Iimen do
bronquio lobar inferior (fig. 1) e que se estendia cerca de
3 cm, de forma irregular, para o parénquima pulmonatr.
A citologia do esputo mostrou células malignas e a histologia
da biopsia brénquica obtida por broncofibroscopia mostrou
um tumor maligno de caracteristicas sarcomatosas. Realizou

Figura1l TC toracico mostra uma massa endobronquica (seta)
causando obstrucdo do brénquio lobar inferior.

TC abdominal e cerebral e uma cintigrafia dssea que nédo
mostraram evidéncia de tumor noutra localizagdo. A massa
tumoral endobrénquica foi subsequentemente removida com
laser, e 0 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 diferenciagédo 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 musculo
liso, desmina, proteina S-100 e CD34. A imunofixacdo com
CD117 néo evidenciou células mastocitarias no tumor. O
indice de proliferagéo 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 infecgdes respiratdrias
recorrentes, com boa recuperagdo com antibioterapia. As
TCs toréacicas 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 estéo

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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