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RESUMO

0 carcinoma mioepitelial € uma neoplasia rara, de manifestagio muito heterogénea, que encerra um grande desafio na adocao de critérios
progndsticos categdricos, uma vez que, apesar de ser classificado como tumor de baixo grau de malignidade, apresenta comportamentos
muito agressivos. Enquanto varios estudos indicam a resseccdo cirtirgica completa como o melhor tratamento para carcinoma mioepitelial,
terapias adjuvantes em-se revelado efetivas na prevencio da recidiva. Este estudo descreve o caso de uma paciente que desenvolveu
carcinoma mioepitelial em coxa direita, acometendo partes profundas, o qual foi conduzido como indica a literatura atual, contudo,
apresentando desfecho desfavoravel. As informacdes disponiveis provém de poucos estudos, logo, ressaltamos a importancia de reunir
dados a respeito do tema, que ainda sdo escassos.

Unitermos: carcinoma; desdiferenciacao celular; mioepitelioma; neoplasias de tecidos moles; metastase neoplasica.

ABSTRACT

Myoepithelial carcinoma is a rare neoplasm of very heterogeneous manifestation that represents a major challenge to the adoption
of categorical prognostic criteria since, despite being classified as a low-grade cancer, it bebaves very aggressively. While several
Studlies have indicated complete surgical resection as the best treatment for myoepithelial carcinoma, adjuvant therapies have proven
effective in preventing relapse. This study describes the case of a patient who developed myoepithelial carcinoma in the right thigh,
affecting deep tissues, which were conducted as indicated in the current literature, however, presenting an unjfavorable oulcome.
The available information comes from few studies; therefore, we emphasize the importance of gathering data on the subject, which
are still scarce.
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RESUMEN

El carcinoma mioepitelial es una neoplasia rara, de manifestacion muy heterogénea, que encierra un gran desafio para la adopcion
de criterios prondsticos categoricos, puesto que, a pesar de ser clasificado como tumor de bajo grado de malignidad, muestra
comportamientos muy agresivos. Mientras varios estudios indican la reseccion quirtdrgica completa como el mejor tratamiento
para el carcinoma mioepitelial, terapias adyuvantes se han revelado efectivas para prevenir la recidiva. Este estudio describe el
caso de una muger que presento carcinoma mioepitelial en muslo derecho, afectando partes profundas, lo cual fue conducido
como indica la literatura actual, sin embargo, con un resultado desfavorable. Las informaciones disponibles son producto de
pocos estudios, por ello, destacamos la importancia de reunir datos acerca del tema, que atin son escasos.
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INTRODUCAO

Carcinoma mioepitelial, ou mioepitelioma maligno, é
um tumor raro, de baixo grau, composto por células basais
especializadas, com apresentacdo em glandulas salivares, epitélio
do trato respiratorio, mamas e glandulas sudoriparas. Ndo tem
predilecio por sexo; em relacdo a faixa etdria, ainda existem
divergéncias na literatura quanto a sua predomindncia®.
Entretanto, sabe-se que frequentemente ocorre malignizacio na
populacdo pedidtrica®. MorfolGgica e imunofenotipicamente,
esses tumores sao similares aos seus correspondentes das
glandulas salivares e podem se diferenciar bilateralmente,
possuindo tanto caracteristicas epiteliais quanto miogénicas. Eles
foram caracterizados pela primeira vez em 1997 por Kilpatrick
et al.,em um estudo de caso®.

Mais de 90% dos carcinomas mioepiteliais ocorrem nas
glandulas salivares” e correspondem a menos de 1% de todos
os tumores de glandulas salivares. Carcinomas mioepiteliais de
tecidos moles sdo extremamente raros, e 75% dos casos afetam os
membros, principalmente os membros inferiores®.

No presente estudo, descrevemos o caso clinico de uma
paciente que desenvolveu carcinoma mioepitelial em coxa direita,
acometendo partes profundas, e revisamos a literatura para avaliar
as condutas tomadas em relacio ao desfecho do caso, realgando o
potencial de malignidade desse tumor e a importancia de reunir
dados a respeito do tema, que ainda sdo escassos®.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 36 anos, negra, sem histcrico de
tabagismo ou alcoolismo, apresenta tumoracdo no terco médio
da face lateral da coxa direita. Refere que a massa palpavel de
aspecto firme, imdvel e indolor surgiu em 2009 e teve crescimento
progressivo até atingir 5 cm de didmetro, em 2016. Neste mesmo
ano, o primeiro procedimento cirdrgico para exérese completa da
leséo foi realizado. O resultado da imuno-histoquimica (Tabela 1)
levou-nos a concluir que a lesdo era uma neoplasia multilobular
pouco circunscrita e com focos de esclerose estromal, cursando
com mioepitelioma, sem critérios de malignidade. Porém, suas
caracteristicas de padrao multilobular infiltrativo e focos de
celularidade significantes poderiam estar relacionadas com um
maior potencial de recidiva, bem como com desdiferenciacéo,
sendo necessario estreito acompanhamento clinico.

Em 2017, apds cerca de oito anos de evolucdo, a paciente relata
recidiva da tumoragdo no mesmo local, porém, agora com dor.

Em abril de 2019, afirma presenca de “sangue vivo” na boca, em
momentos aleatorios do dia, sem ocorréncia de tosse ou vomitos,
além de sensaco de queimagio retroesternal, de intensidade 9/10,
sem irradiacOes, com piora 2 movimentacao e melhora ao dectibito
dorsal, sem relacdo com fungdes organicas. Apds esses sintomas,
procurou servico médico na Unidade de Pronto Atendimento (UPA),
onde foi encaminhada para o Hospital Geral Ptblico de Palmas

(HGPP). Realizou radiografia (Rx) e tomografia computadorizada
(TC) do torax; tais exames apresentaram muiltiplos nodulos com

atenuacdo de partes moles randomicamente distribuidos por ambos
os pulmdes, 0 maior medindo 1,8 cm.

Apds 10 dias dos exames de imagem, foi realizada uma cirurgia

para remogao dos tumores de um dos pulmdes. O exame imuno-
-histoquimico apresentou neoplasia mesenquimal com evidéncias
de diferenciacao mioepitelial em parénquima pulmonar, com as
caracteristicas descritas na Tabela 2.

TABELA 1 — Resultado do exame imuno-histoquimico da lesao em partes moles
(coxa direita)

Moderada a baixa celularidade de tipo epitelioides em arranjo linear,
reticular em estroma mixoide

Auséncia de mitose
Baixo indice proliferativo de Ki-67
Imunoexpressao focal de $100, Caldesmon, HHF-35 e SOX-10

TABELA 2 — Resultado do exame de imuno-histoquimica da lesio em pulmao

Tumor bem delimitado, nao encapsulado, intraparenquimatoso
com aspecto multilobulado
Padréo morfol6gico com moderada a baixa celularidade de tipo epitelioide
em arranjo linear e reticular em estroma mixoide
Atividade mitdtica, oito mitoses/10 CGA associado ao indice proliferativo
de Ki-67 de 5% a 8%
Imunoexpressao focal de p63 e SOX-10, sem outras expressoes significantes

CGA: campos de grande aumento.

Os aspectos encontrados na bidpsia das nodulacdes

pulmonares apresentaram-se semelhantes aos encontrados no
exame prévio de coxa direita; trata-se da mesma neoplasia.
Portanto, a atual amostra (pulmonar) corresponderia a neoplasia
metastdtica a partir da lesdo anterior de 2016 da coxa direita.
Na amostra anterior, havia coexpressdo de proteina S100 e
antigenos miogénicos, caracterizando diferenciacao mioepitelial.
Na amostra recente, ndo havia expresso de antigenos miogénicos
possivelmente devido ao processo de desdiferenciacdo a partir da
neoplasia primaria.

A neoplasia foi melhor classificada como mioepitelioma

maligno (carcinoma mioepitelial de partes moles) metastatico
para pulmao. No dia 22 de julho de 2019, a paciente iniciou
tratamento de quimioterapia no HGPP (Figuras 1 e 2).
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ou andlise imuno-histoquimica seriam ferramentas muito tteis
para obtencao de um diagndstico preciso®.

Alguns estudos relatam a faixa etdria média de 38 anos no
momento do diagndstico e o pico de incidéncia, que ocorre entre
a terceira e a quinta décadas de vida, e ainda mostram que a
taxa de acometimento € igual para sexo masculino e feminino®.
A duracdo média dos sintomas, assim como a deste estudo, €, em
média, de 4 anos, mas com ampla margem de duracio (duas
semanas a 20 anos). Hornick ef al. (2003)® ainda relatam que
0s principais sinais e sintomas sdo: massa indolor ou dolorosa,
dor sem presenca de massa, edema e parestesias; eles também
verificaram que tumores malignos eram significativamente
maiores que os benignos, entretanto, nao ha dados que amparem
fortemente essa situacdo com um critério progndstico.
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2%

FIGURA 1 — Imagem microscipica (100x) de meldstase para o pulmdo, notando-se lago

de mucina Quanto a0 aspecto microscopico, acredita-se que o carcinoma

mioepitelial se apresente bem circunscrito ou cercado por
uma pseudocdpsula fibrosa. Pode manifestar infiltracdo focal;
em alguns casos, ndo € possivel avaliar adequadamente as
bordas do tumor. Com frequéncia, a arquitetura € lobulada ou
multinodular, e a maioria apresenta um padrio de crescimento
predominantemente reticular, com corddes que se cruzam
de células epitelioides, ovoides ou fusiformes, separadas por
condromixoide ou estroma coldgeno®.

Cortesia de Dr. Plinio Medeiros, Laboratdrio Sicar, Palmas, Tocantins, Brasil.

0 estudo de Hornick ef al. (2003)® utilizou esses elementos
citologicos para classificar os tumores quanto a malignidade:
tumores benignos apresentaram pouca atipia, com nicleo
pequeno e elementos mais uniformes, com pouca variacao de
tamanho entre as células; padrio de atipia moderada e com
cromatina vesicular ou grossa, nucléolo proeminente, geralmente
grande ou pleomorfismo nuclear, determinam os tumores
malignos. Uma vez classificado como mioepitelioma de partes
moles de alto grau, sua malignidade é conhecida e o tumor deve
ser tratado como tal.

FIGURA 2 — Imagem microscipica (400%) de metdstase para o pulmdo, com detalhe
citologico da neoplasia, contendo mitoses (seta)

Cortesia de Dr. Plinio Medeiros, Laboratorio Sicar, Palmas, Tocantins, Brasil. - ) . L R
A andlise microscopica deste caso clinico revelou, em lesao

primdria, uma estrutura multilobular pouco circunscrita, com focos
de esclerose estromal e baixa celularidade de tipo epitelioides em
arranjo linear e reticular em estroma mixoide, achados consistentes
com mioepitelioma. Embora os critérios de malignidade ndo
tenham sido verificados inicialmente, o padrio multilobular

DISCUSSAO

0 carcinoma mioepitelial é uma neoplasia rara e de

manifestacio bastante heterogénea, e os dados disponiveis
atualmente sdo insuficientes para a compreensao holistica dessa
doenca. A adoco de critérios progndsticos categoricos é um dos
desafios mais importantes na sua investigacdo e, considerando o
comportamento altamente agressivo do carcinoma mioepitelial, é
muito importante estabelecer um diagndstico o mais rapido possivel.
Caracteristicas patoldgicas como dreas mixoides e citopleomorfismo

infiltrativo com focos de celularidades significantes revelou
maior potencial de recidiva local, incluindo desdiferenciacio.
Dessa forma, seguimento rigoroso e monitorizacao evolutiva com
pesquisa clinica de eventual neoplasia residual foram indicados,
visando a exérese completa da leso.

Quanto aos achados imuno-histoquimicos, mais de 90% dos
mioepiteliomas expressam queratinas de largo espectro, proteina
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§100 e calponina, além de outros marcadores que direcionam
a andlise. Os achados do presente estudo foram, igualmente,
consistentes com mioepiteliomas, apresentando imunoexpressdo
focal de S100, caldesmon, HHF-35 e SOX-10 e baixo indice
proliferativo de Ki-67.

Amaioria dos pacientes com achados de lesao de alto grau sio
submetidos a excisdo completa, cujo objetivo € a cura; no entanto,
o estabelecimento da malignidade é complexo em mioepiteliomas
que nfo apresentam atipia, e muitos carcinomas mioepiteliais
de baixo grau tém comportamentos muito agressivos”’. Apesar de
muitos autores descreverem a resseccdo cirdrgica completa
como Unico e melhor tratamento para carcinoma mioepitelial, a
radioterapia adjuvante pode ser efetiva na prevencdo da recidiva”.

Devido a alta propensdo dessa recidiva local, além de possivel
metastatizacio, o seguimento desses pacientes € imprescindivel e
um longo periodo de vigilancia é necessrio, mesmo em tumores
em estdgios clinicamente precoces e submetidos A resseccao
cirGrgica completa com margens negativas®. No que se refere
20 nosso estudo, apesar da exérese da lesdo realizada no primeiro
momento, houve recidiva apds um ano; em trés anos, verificou-se
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neoplasia em parénquima pulmonar correspondente 2 lesao
metastdtica da lesdo anterior.

Atualmente, embora seja atribuido um baixo grau de
malignidade ao mioepitelioma, as informacdes disponiveis na
literatura sugerem um mau progndstico a longo prazo para
pacientes com lesdio maligna. Dessa forma, fica evidente o
potencial maligno desse tumor, que apresenta taxa de recorréncia
de 17% a 50% e taxa de metdstases de 8% a 48%. Os focos de
metdstases mais comuns incluem pulmao, linfonodos, metastases
0sseas e outros tecidos moles®.

CONCLUSAO

Os estudos disponiveis na literatura sao escassos, apesar
do crescente numero e reconhecimento de casos ainda em
estdgio precoce. Portanto, é fundamental que haja um esforco
considerdvel para coletar informacoes em um arquivo de dados
e unificd-las para uma determinagio precisa do progndstico e o
correto seguimento dessa neoplasia.
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