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resumo

Sarcoma O sarcoma embrionério (indiferenciado) € uma neoplasia mesenquimal maligna incomum e priméria do
Tumores figado, que acomete principalmente criangas na faixa etéria entre 6 e 10 anos de idade. Este trabalho tem

como objetivo relatar um caso dessa neoplasia, enfatizando os aspectos clinicos e anatomopatoldgicos,
Figado bem como revisar a literatura sobre o tema.

abstract
Embryonal (undifferentiated) sarcoma is a primitive and unusual malignant neoplasm of the liver that | Sarcoma
occurs mainly in children between 6 and 10 years of age. The aim of this case report is to describe one case | 5.
of this neoplasm, emphasizing clinical and anatomopathological findings as well as review the literature
Liver

about the theme.

apresentam niveis dentro dos padrdes de normalidade.
Em alguns casos ha relato de aumento da fosfatase
alcalina sérica®.

Introducao

O sarcoma embrionario (indiferenciado) do figado
€ uma neoplasia maligna rara de etiopatogenia ainda

desconhecida, que acomete a populacdo pediétrica, Os aspectos radiol6gicos encontrados na ultra-

principalmente na faixa etaria entre 6 e 10 anos de
idade, sem predilecdo por sexo, e raramente ocorre
em adultost 39,

Clinicamente, a maioria dos casos apresenta
expansdo abdominal, com tumor palpéavel doloroso
na regido epigéstrica ou no hipocodndrio direito, de
rapido crescimento. Alguns pacientes podem apre-
sentar sintomas gastrintestinais inespecificos e perda
de peso. As provas de funcdo hepética geralmente

sonografia e na tomografia computadorizada variam
entre imagens sélidas e cisticas>'>17. Os tumores com
importante componente cistico podem simular hamar-
toma mesenquimal e cistos hidaticos do figado® '®.

Relato de caso

Paciente, sexo feminino, 5 anos, proveniente do
Nordeste brasileiro, procurou atendimento médico com

1. Médicos patologistas do Laboratrio de Patologia e Citologia de Sorocaba (SP).

2. Médica patologista do Departamento de Patologia do Hospital Universitério (Unidade Presidente Dutra) da Universidade Federal do Maranhdo (HU/UFM).
3. Médico oncologista do Hospital do Cancer Infantil Sarina Rolim Caracante de Sorocaba (SP).

4. Médico patologista; diretor responsavel da Consultoria em Patologia de Botucatu (SP).

5. Professora-doutora do Departamento de Anatomia Patoldgica da Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Estadual de Campinas (FCM/UNICAMP).
Caso apresentado resumidamente como poster no XXV Congresso Brasileiro de Patologia realizado em Natal (2005).
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historico de dor abdominal ha 15 dias. Ao exame fisico,
apresentava-se em bom estado geral, observando-se tumor
palpével na regido epigéstrica.

Os exames de ultra-sonografia e tomografia compu-
tadorizada abdominais mostraram imagem heterogénea,
sélido-cistica, de contornos irregulares, localizada no lobo
esquerdo do figado. A paciente foi submetida a hepatec-
tomia parcial com exérese completa do tumor.

Ao exame anatomopatolégico observou-se, no
estudo macroscépico, neoplasia de limites irregulares
(10 x 8 x 7 cm), com éreas sélidas pardo-vinhosas,
bem como midiltiplas éreas cisticas e hemorragicas. Mi-
croscopicamente, os cortes histolégicos corados com
hematoxilina e eosina (HE) demonstraram neoplasia
maligna composta por células com nicleos fusiformes
e pleomérficos, bizarros, algumas multinucleadas, dis-
persas num estroma ora fibroso ora mixoide, rico em
mucopolissacarideos e com ductos biliares isolados de
varios tamanhos (Figuras 1A e 1B).

Figura 1A - Células neopldsicas com niicleos pleomdrficos e ducto biliar isolado
dispersos em estroma mixide (hematoxilina-eosina - 40x)

Figura 1B - Células neopldsicas apresentando glbulos hialinos intracitoplasmdticos
(hematoxilina-eosina - 40x)

As células neoplésicas apresentam como caracteristica
importante a presenca de glébulos hialinos intracitoplas-
maticos, positivos na coloracdo histoquimica do acido
periddico de Schiff (PAS) com diastase (Figura 2).

Figura 2 - Células neopldsicas apresentando niicleos pleomérficos e glébulos intraci-
toplasmdticos PAS diastase-resistentes (PAS com diastase - 40x)

O estudo imuno-histoquimico demonstrou positividade
nas células neoplésicas para desmina (D33) e a-1-antitrip-
sina (policlonal). Portanto, os estudos morfolégico, histo-
quimico e imuno-histoquimico definiram o diagnéstico de
sarcoma embrionario (indiferenciado) do figado.

Foram realizados trés ciclos de quimioterapia (proto-
colo VAIA-CWS: vincristina, actinomicina D, ifosfamida e
doxorrubicina). Atualmente, dois anos apds o diagnéstico
e tratamento, a paciente apresenta-se em bom estado geral
e sem sinais de recorréncia da neoplasia.

Discussao

O sarcoma embrionério (indiferenciado) foi primei-
ramente descrito como uma entidade clinicopatoldgica
distinta por Stocker et al.?%, em 1978, com a publicacéo
de uma série de 31 casos e, até hoje, ainda ndo possui uma
etiopatogenia definida.

Estudos ultra-estruturais e imuno-histoquimicos indicam
origem mesenquimal do tumor, porém ndo hé definicéo
quanto a uma linhagem celular especifica. Através de trabalhos
que demonstraram a sobreposicdo de caracteristicas imuno-
histoquimicas e ultra-estruturais semelhantes, alguns autores
sugerem histogénese comum entre o sarcoma indiferenciado
e o rabdomiossarcoma do figado, provavelmente decorrente
de uma célula-tronco mesenquimal multipotencial® ' 19),

Algumas evidéncias sugerem que o sarcoma embrio-
nario (indiferenciado) do figado seja derivado, em alguns
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casos, da transformacdo maligna do hamartoma mesenqui-
mal- 101520 Estudos genéticos reascendem a idéia de uma
histogénese comum entre essas duas neoplasias®.

Na literatura sdo descritas algumas variedades de altera-
¢Oes cromossdmicas envolvidas na patogénese da neoplasia,
mas ainda ndo ha uma anormalidade genética especifica®.
Estudos recentes enfatizam a possibilidade do envolvimento
de genes especificos, como o Tp53, no desenvolvimento
do sarcoma embrionario.

O sarcoma embrionario é considerado uma neoplasia
agressiva e de prognéstico desfavoréavel, com sobrevida de 1
a 2 anos. Nos casos em que ha predominio de padréo cistico,
a ruptura da neoplasia é uma complicacdo importante!”: 22,

Nas Gltimas décadas, o prognéstico dos pacientes com
sarcoma indiferenciado do figado melhorou expressiva-
mente, com a associacdo da resseccdo cirdrgica completa
do tumor e tratamentos adjuvantes, principalmente novos
protocolos quimioterapicos® 23 24,
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