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RESUMO

Os sarcomas indiferenciados sio neoplasias de tecidos moles derivados do mesoderma. R elata-
mos um caso de sarcoma pleomorfico indiferenciado, sua dermatoscopia, seu estadiamento e sua
abordagem terapéutica.
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ABSTRACT

Undifferentiated sarcomas are neoplasms of soft tissues derived from the mesoderm. We report a case of
undifferentiated pleomorphic sarcoma, its dermoscopy, staging, and therapeutic approach.
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INTRODUCAO

Sarcomas sio tumores derivados do mesoderma. Sio divi-
didos em dois tipos: dsseos e de partes moles, em que se incluem
os tumores cutineos.! Os sarcomas de partes moles acometem
uma a cinco pessoas/100.000/ano, principalmente acima dos 55
anos.” Seus subtipos principais sio: gastrointestinal, lipossarcoma
e leiomiossarcoma.? Existem dois tipos de sarcomas de partes
moles que mais comumente surgem na pele : sarcoma pleomoér-
fico indiferenciado (antes denominado fibro-histiocitoma ma-
ligno pleomorfico e estoriforme) e mixofibrossarcoma (antes
denominado fibro-histiocitoma maligno mixoide).! Sarcomas
cutaneos, geralmente, apresentam-se como nddulos cor da pele
ou massas subcutineas, de crescimento rapido, mais comumente
nos membros.'
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Ha uma graduacio histologica (G) para sarcomas de par-
tes moles (FNCLCC- Franca) em que trés parametros recebem
uma pontuacdo: diferencia¢io (1 a 3), indice mitdtico (1 a 3)
e necrose tumoral (0 a 2). Com a soma dos ndmeros, encon-
tram-se os seguintes resultados: GX, G1 (2 a 3), G2 (4 a 5), G3
(6 a 8). A American Cancer Society estabeleceu também um
estadiamento TNM para este grupo de tumores a depender da
sua topografia: cabega e pescogo, tronco e extremidades, érgios
viscerais toracicos e abdominais e retroperitoneo®.

O sarcoma pleomorfico indiferenciado corresponde ao
quarto mais importante sarcoma de partes moles. Sua epidemio-
logia ¢ assim constituida: 50 a 70 anos (faixa etdria mais aco-
metida), com preponderancia de homens (dois ter¢os) em rela-
¢do as mulheres quanto a prevaléncia.* Membros inferiores sio
a topografia mais afetada, mas 10 a 15% ocorrem em cabeca e
pescoco.! Tendéncia evolutiva: recorréncia local: 19 a 31%; indice
de metastases: 31 a 35% (com a seguinte frequéncia: pulmoes
90%, ossos 85%, figado 1%).Taxa de sobrevida em cinco anos: 65
a 70%. O tratamento preconizado ¢ cirirgico com margens de
2cm e radioterapia adjuvante em casos selecionados (dificulda-
de de obten¢io de margens livres pela cirurgia). Para a doenca
metastatica indica-se quimioterapia (ainda que com resultados
pobres) com antraciclinas (16 a 27% de resposta) associadas ou
nio a ifosfamida. Doxorrubicina é paliativa. Novos estudos tém
mostrado maior beneficio com mesilato de eribulina.’

RELATO DO CASO

Mulher, 88 anos, queixa-se de lesio nodular com cres-
cimento progressivo na regiio clavicular esquerda ha trés me-
ses. Exame dermatologico demonstrou tumoragio violacea, ul-
cerada, com presenca de necrose, friavel, 11cm no maior eixo,
na regido infraclavicular esquerda (Figura 1). A dermatoscopia
caracterizava-se por vasos polimorficos, sem outras especificida-
des (Figura 2). Realizada bidpsia incisional da lesdo, cujo exame
anatomopatologico revelou infiltragio da por¢io profunda da
amostra por neoplasia de células grandes, de formato fusifor-
me predominante, com nucleos celulares de variados tamanhos
e formas, com cromatina irregular; numerosas figuras de mitose,
compativel com sarcoma fusocelular e pleomorfico infiltrado na
derme reticular grau histologico 3 (Figura 3). O painel imuno-
-histoquimico apresentou resultado negativo para a expressio de
todos os antigenos pesquisados (AE1/AE3, p63, 34BetaE12, pro-
teina S-100, SOX-100, melan-A, AML, desmina, CD3 e CD34),
compativel com sarcoma indiferenciado. Apds exame anatomo-
patolégico, optamos por exérese da lesio com margens cirtrgi-
cas amplas e fechamento primario da ferida cirtrgica (Figura 4).
Realizado rastreamento de metastases pulmonares, linfonodais
e abdominais com exames de imagem, que foi negativo. A pa-
ciente encontra-se em seguimento, sem sinais de recidiva local

(Figura 5).

DISCUSSAO

Para estadiamento TNM deste caso foi adotada a refe-
réncia da AJCC (American Joint Comittee on Cancer) 2018
para sarcomas de partes moles de tronco e extremidades.
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FIGURA 1: Grande tumoragao violacea, ulcerada na regido clavicular
esquerda

FIGURA 2: Dermatoscopia: vasos polimdrficos

A tabela 1 representa o T e a tabela 2 o estadiamento final.
(repare que a classificagdio G descrita na introdugdo ¢ conside-
rada).

Neste caso relatado, a imuno-histoquimica foi de funda-
mental importancia, uma vez que clinicamente e até histopato-
logicamente o sarcoma pleomorfico indiferenciado faz diagnos-
tico diferencial com:
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FIGURA 3: Neoplasia com predominio de celulas fusiformes com nucleos
de tamanhos variados e cromatina irregular

FIGURA 5: Resultado final

tina e H- caldesmon para excluir leiomiossarcoma; e p63 e p40
para exclusio de carcinoma espinocelular.”

- Leiomiossarcoma (positividade para actina de musculo
liso, desmina e S100).'

- Sarcoma pleomorfico indiferenciado (positivo para vi-
mentina, fator XIIla, CD68, CD10, CD34, CD 99; e negativo
para marcadores de queratina, musculares e melanociticos)."!

TABELA 1: TNM final

T Valores (cm)

1 Até 5
FIGURA 4: Ferida apds a exérese 2 5a10

3 10a 15

4

- Melanoma (desmoplasico; positividade frequente para Maior que 15

5100, HMW-MMA; rara positividade para SMA, desminina, fa-

tor XIIIA, laminina e colageno tipo IV; e geralmente negati- TABELA 2: estadi to G
vo para HMB-45, Gp100, melan A/Martl, tirosinase e fator de s EStACIAMENTo

transcricio de microftalmia).® Estadiamento TNM e G
. - Carcinoma espinocelular d.e célu.las fusiformes (positi- A TINOMOG1
vidade para AE1/AE3, CAM5.2 e vimentina).’
- Dermatofibrossarcoma protuberans (positividade para B T2-4NOMOG1
CD34 e vimentina; negatividade para enolase neurdnio especifi- I TINOMOG2-3

ca, HMB-45 ¢ proteina S100).%

- Fibroxantoma atipico (diagnoéstico de exclusio, sendo
negativo para citoqueratinas para excluir carcinoma espinoce- I11B T3-4NOMO0G2-3
lular de células fusiformes, S-100 e marcadores melanogénicos, v NIM]1

IITA T2NOMO0G2-3

como melan-A e HMB-45 para excluir melanoma; desmina, ac-
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CONCLUSAO

O caso apresentado enriquece a memoria do dermatolo-
gista quanto aos diagnodsticos diferenciais possiveis dentre os ra-
ros tumores mesenquimais. Enfatizou-se o quio imprescindivel
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