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SARCOMA EMBRIONARIO INDIFERENCIADO DO FiGADO — RELATO
DE CASO*

Severino Aires de Aradjo Neto', Anténio Soares de Souza?

O sarcoma embrionario indiferenciado do figado é uma entidade rara que acomete, principalmente, criancas
acima dos cinco anos de idade. O aspecto macroscopico consiste, caracteristicamente, de grande massa
hepatica com maior componente sélido, porém apresenta algumas areas cisticas. Curiosamente, a tomogra-
fia computadorizada superestima o componente cistico da lesdo, sendo a ultra-sonografia um método mais
fidedigno na demonstracao da consisténcia do tumor. Os estudos por imagem ajudam a afastar enfermida-
des nao-neoplasicas, como abscessos e hematomas hepaticos, e avaliam a extensao das lesées. O diagnos-
tico de sarcoma embrionario indiferenciado pode ser corretamente presumido quando se consideram os acha-
dos de imagem em conjunto com a idade do paciente e o nivel de alfa-fetoproteina. Os autores descrevem
um caso de sarcoma embrionario indiferenciado no figado de uma crianca do sexo feminino de dez anos de
idade, enfatizando seus aspectos imagenoldgicos e o diagnodstico diferencial.
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Undifferentiated embryonal sarcoma of the liver — case report.

Undifferentiated embryonal sarcoma of the liver is a rare disease that affects predominantly children over
five years of age. The most common macroscopic finding is a large hepatic mass with a greater solid component
and smaller cystic areas. However, computed tomography tends to overestimate the cystic components of
the lesion and consequently ultrasonography is considered a more reliable technique for evaluating the texture
of the tumor. Imaging methods can help to rule out nonneoplastic diseases such as liver abscesses and
hematomas, and to establish the extent of the lesions. The diagnosis of undifferentiated embryonal sarcoma
can be correctly inferred when imaging findings, the age of the patient and serum alpha protein levels are
concurrently analyzed. The authors report a case of undifferentiated embryonal sarcoma in a 10-year-old girl

and discuss the imaging findings features and differential diagnosis.
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INTRODUCAO

O sarcoma embrioné&rio indiferencia-
do (SEl) do figado é uma entidade rara
que acomete, principalmente, criancas
com idade acima dos cinco anos. Essas
criangas geralmente apresentam massa
abdominal palpavel e dolorosa. Febre,
perda de peso e sintomas gastrointesti-
nais também podem estar presentes®.

Macroscopicamente, o tumor contém
um maior componente sélido e algumas
areas cisticas. Curiosamente, atomogra-
fia computadorizada (TC) superestima o
componente cistico da lesdo, sendo a
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ultra-sonografia (US) um exame mais fi-
dedigno na demonstracdo da consistén-
cia do tumor®@, Os estudos por imagem
gjudam a afastar enfermidades n&o-neo-
plasicas, como abscessos e hematomas
hepaticos, e faz a avaliagdo da extensdo
da les8o, que é indispensavel no plane-
jamento da terapia®.

O diagnéstico de SEI pode ser corre-
tamente presumido quando se conside-
ram os achados de imagem em conjunto
com a idade do paciente e o nivel de
alfa-fetoproteina.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, dez anos
de idade, evoluindo h& trés semanas com
dor no hipocéndrio direito, anorexia e
alguns episddios de febre. Foi encami-
nhada de outro servigo, trazendo exame
ultra-sonografico que descrevia imagem
complexa na regido subfrénica direita,
paraaqual foram aventadas as possibili-
dades de abscesso e hematoma. Ao exa-

me fisico a crianga apresentava-se em
bom estado geral, afebril e anictérica. O
figado foi palpado a 1 cm da borda cos-
tal direita

Foi realizada radiografia simples do
térax, que demonstrou elevagéo da clpu-
la diafragmatica direita. Uma nova US
foi solicitada (Figura 1), demonstrando,
no lobo direito do figado, uma imagem
heterogénea, bem delimitada, predomi-
nantemente solida e ecogénica, conten-
do éreas ovalares cisticas, anecdicas, su-
gerindo processo expansivo no figado.
Ao estudo tomogréfico, realizado em se-
guida, tal imagem apresentou atenuagéo
préxima a da agua na quase totalidade da
lesdo durante a fase sem contraste (Figura
2A). Na fase contrastada (Figura 2B),
porém, houve captagdo heterogénea por
componentes solidos na periferia e éreas
centrais da lesdo. Uma angiografia sele-
tiva do tronco celiaco (Figura 3) mostrou
que a massa era hipovascularizada e
confirmou que esta limitava-se ao lobo
direito do figado.
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Figura 1. Ultra-sonografia. A: Corte longitudinal na altura do rim direito demonstrando a massa bem delimitada no lobo direito do figado. B: Corte trans-
verso do figado, no qual se observam imagens cisticas no interior da massa.

Figura 2. A: Tomografia computadorizada do abdome sem contraste demonstrando o componente de baixa atenuacdo do tumor. B: Tomografia
computadorizada do abdome com contraste mostrando captagdo heterogénea do meio de contraste por componentes sélidos no interior do tumor.

Exames laboratoriais pertinentes re-
velaram leucocitose e anemia discretas e
nivel normal de alfa-fetoproteina sérica.

O paciente foi submetido a cirurgia,
tendo sido realizada lobectomia direita
para a resseccao da lesdo. Apos estudo
histopatoldgico e imuno-histoquimico,
chegou-se ao diagndstico de SEI.

DISCUSSAO

As massas hepéticas constituem cerca
de 6% de todas as massas intra-abdomi-
nais na crianca. Apesar de incomuns, 0s
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tumores hepaticos primarios sdo atercei-
ra neoplasia pediédtrica mais fregulente,
ficando atrés apenas do tumor de Wilms
e do neuroblastoma®. Os tipos histol 6gi-
€0s mais comuns na faixa etaria que vai
do nascimento aos 21 anos, em ordem
decrescente de frequiéncia, sdo o hepato-
blastoma, o hepatocarcinoma e o heman-
gioendotelioma®.

O SEI € um tumor maligno compos-
to de células fusiformes indiferenciadas
entremeadas por matriz mixéide abun-
dante®d, E um tumor raro, ocupando o
terceiro lugar em fregiiéncia dentre os

tumores hepéticos primarios na faixa eta-
riaque vai de cinco a 21 anos®. A maio-
ria ocorre entre os seis e 0s dez anos de
idade®*. Algumas evidéncias sugerem
gue o SEl segja derivado da transforma-
¢do maligna do hamartoma mesenqui-
mal. Dois relatos de caso independentes
naliteraturainglesa®® descrevem aiden-
tificacdo de ambos os tipos histol 6gicos
Nno mesmo paciente.

A apresentacdo clinica comumente
consiste de massa abdominal, que pode
vir acompanhada de dor, perda de peso,
sintomas gastrointestinais, com duracéo
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Figura 3. Angiografia seletiva do tronco celiaco. Tumor hipovascularizado no lobo direito do figado.

de alguns dias até um més*2, Febre, pro-
vavelmente decorrente de hemorragia e
necrose da massa, pode estar presente®,
como no caso em questdo. O SEI néo se
associa com niveis elevados de afa-feto-
proteina®?,

A radiografia simples de abdome de-
monstra presenca de massa abdominal,
mais freqlentemente a direita. A radio-
grafia simples de térax pode demonstrar
elevagdo do hemidiafragma direito®.
Calcificagbes sdo raras neste tumor®,

O achado imagenol égico mais carac-
teristico é o de massa Unica, grande, bem
delimitada, com didmetro médio de 14
cm, localizada no lobo direito do figado.
Em geral, a US demonstra massa predo-
minantemente sblida e ecogénica, com
componente menor de aparéncia cistica,
que constitui, em média, um quinto do
tumor. Jaa TC, paradoxalmente, a massa
assume caracteristica predominantemen-
te cistica. Grande porgéo da massa, cerca
de 88%, tem atenuacgdo préxima a da
agua, identificando-se algumas areas so-
lidas na sua periferia ou adjacente a sep-
tosinternos, as quais realgam com o0 meio
de contraste™®. Na ressonancia magnéti-
ca(RM), em geral, amaior parte dalesdo
tem hipossinal em T1 e hipersinal em T2,
caracterizando-a também como lesdo pre-
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dominantemente cistica. Os achados an-
giogréficos descritos na literatura sdo
variaveis e inespecificos, sendo que a hi-
povascularidade parece ser a apresenta-
¢éo mais comum®2,

O exame macroscopico do tumor ge-
ralmente evidencia massa predominante-
mente sélida, com 17%, em média, de
componentes cisticos. Dessaforma, aUS
revela-se como exame mais fidedigno na
andlise dos constituintes internos do tu-
mor®4, Postula-se que o abundante es-
troma mixéide que compde o tumor sgja
responsavel pela predominante baixa
atenuacdo verificadana TC e pelo hiper-
sina na sequiéncia em T2 da RM®,

O diagnéstico diferencial inclui todas
as massas hepéticas solitérias que podem
apresentar componentes cisticosna TC e
na RM, como o hamartoma mesenqui-
mal, cistadenoma biliar, cistadenocarci-
noma, causas infecciosas (abscesso pio-
génico ou parasitario), metastases e he-
matoma em resolugdo. Tumores solidos
solitérios que desenvolvam degeneracéo
cistica também entram no diagnostico
diferencial®2.

A aproximagéo do diagnéstico corre-
to é possivel baseando-se na idade do
paciente, no nivel de alfa-fetoproteina e
nas caracteristicas imagenoldgicas. No
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caso apresentado, a idade da paciente
(dez anos) ajuda a afastar a hipétese de
tumores mais comuns na infancia, como
0 hepatoblastoma e a modalidade focal
do hemangioendotelioma. Nessa faixa
etéria, ao contrario de em criangas mais
novas, estas lesdes constituem, em con-
junto, apenas 7,4% dos tumores hepéti-
cos priméarios®. Além disso, o nivel nor-
mal de alfa-fetoproteina torna ainda me-
nos provavel a hipétese de hepatoblas-
toma. Apds os cinco anos de idade, o tu-
mor mais comum €é o hepatocarcinoma.
Porém, assim como o hepatoblastoma, tal
tumor cursa com aumento nos niveis de
alfa-fetoproteina em mais de 80% a 90%
dos casos. Ademais, ambos apresentam,
tipicamente, consisténcia sélida®. O ha-
martoma mesenquimal, que também con-
tém componentes cisticos, pode assumir
aparéncia muito semelhante a do SEI®2,
Contudo, o hamartoma mesenquimal,
possivelmente uma variacdo benigna do
SEI, geralmente se apresenta até os dois
anos, engquanto o SEI é raro em pacientes
menores que cinco anos de idade®®. No
caso das metéastases, freqiientemente o
tumor primério é identificado e elas ten-
dem a ser multiplas®. A presenca de fe-
bre pode confundir o diagnéstico com
uma lesdo infecciosa (abscessos). Porém,
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estas |esdes apresentam concordancia en-
tre as aparéncias cisticas e sdlidas obser-
vadas nas diversas modalidades por ima-
gem, o que, como jareferido, ndo acon-
tece no SEI®,

Mesmo com o recurso de resseccao Ci-
rargica, quimioterapia e radioterapia, o
tumor tem mau progndstico e muitos pa-
cientes morrem em dois anos®.

Os achados imagenol 6gicos observa-
dos neste caso (salientando-se novamen-
te a discrepancia entre os achados so-
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nograficos e tomograficos), a idade de
apresentacdo e os niveis de alfa-fetopro-
teina sdo compativeis com agueles mais
freqlientemente descritos na literatura
para o SEI. Acreditamos, assim, que te-
nhamos ajudado ailustrar a apresentacao
tipica deste tumor.
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