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Sarcoma primario de mediastino: diagndstico em paciente de 31 anos

Primary mediastinum sarcoma: diagnosis in a 31-year-old patient
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RESUMO

Os sarcomas sdo tumores derivados de células de origem mesenquimal. De maneira geral,
representam cerca de 1% de todas as neoplasias. Os sarcomas de tdrax sdo excepcionalmente
raros, e podem envolver o pulmdo, mediastino, pleura e cavidade toracica. Normalmente
cursam com quadro clinico oligossintomatico. Neste relato de caso, abordamos a histdria de um
paciente jovem, de 31 anos, diagnosticado com sarcoma primario apds bidpsia de massa
mediastinal.

Palavras-chave: sarcoma primario mediastinal, tumores mesenquimais de mediastino.

ABSTRACT

Sarcomas are tumors derived from mesenchymal cells. Generally they represent about 1% of
all neoplasms. Chest sarcomas are exceptionally rare, and may involve the lung, mediastinum,
pleura, and chest cavity. They usually have few symptoms. In this case report, we knew the
history of a 31-year-old young patient diagnosed with primary sarcoma after biopsy of a
mediastinal mass.

Keywords: primary mediastinal sarcoma, mesenchymal mediastinal tumors.

1 INTRODUCAO

Os sarcomas de mediastino séo entidades clinicas raras, mais comuns na quarta a quinta
década de vida, que representam cerca de 10% dos tumores mediastinais. Considerando apenas
0 sarcoma primario, este diagnostico se torna bem menos frequente, haja visto a prevaléncia
maior de massas metastaticas, advindas de tecidos de extremidades como membros inferiores,
cabeca e também do retroperitbnio. Estes tumores sdo classificados segundo o tecido
mesenguimal com que se parecem, e ndo como derivados de um 6rgdo ou estrutura especifica.
Por esse motivo, requerem a realizacdo de exames histopatologicos.

O quadro clinico gera poucos sintomas, comumente é descoberto ao acaso com achados
radiologicos de massas maiores que 7 cm de didmetro, com invasdo ou compressao de estruturas
vizinhas (esdfago, traqueia, veia cava superior). Quando ha sintomas, estes sdo principalmente
pela compressdo das estruturas toracicas, como dispneia, disfagia, sensacdo de peso no térax,

fadiga e disfonia.
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2 METODO
As informag0es apresentadas no presente trabalho advém da revisdo de prontuario do
paciente e revisdo de literatura realizada nas plataformas PUBMED e LILACS.

3 RELATO DE CASO

V.L.F., 31 anos, masculino, previamente assintoméatico e sem comorbidades. H& 17
meses iniciou quadro de prurido difuso, que piorava ao utilizar cigarro de palha e canabis,
associado a erupcdes cutaneas papulares disseminadas, adenopatias cervicais e inguinais, além
de perda ponderal de 5 kg no periodo. Ndo ha relato de febre. Ha trés meses da consulta referiu
tosse seca, que evoluiu com escarro esbranquicado, dispneia e dor tordcica a esquerda. Ao
exame fisico, encontrava-se em bom estado geral, emagrecido, eupneico, eucardico,
normotenso, sem linfonodomegalias e sem lesGes de pele no momento da consulta. Os exames
laboratoriais eram normais; sorologias e marcadores tumorais para investigacao de tumores do
mediastino foram negativos.

A radiografia do térax mostrava opacidade em hemitdérax esquerdo ocupando 2/3 do
volume. A tomografia de térax revelou volumoso conglomerado de linfonodos em mediastino
anterior, em situacao pré-vascular, acometendo de forma difusa os demais sitios mediastinais e
peri-hilares, sugestivo de doenca linfoproliferativa. Os demais rastreamentos com tomografia
de abdome e pelve encontraram sinais de hepatomegalia, multiplos linfonodos intra-
abdominais, possivelmente relacionado a patologia linfoproliferativa.

Paciente foi encaminhado ao servico de cirurgia toracica do HC-UFTM para realizacao
de mediastinoscopia seguido de bidpsia da lesdo, cujo resultado anatomopatolédgico foi
conclusivo para neoplasia de células fusiformes com nulcleos com cromatina pélida e
extremidades rombas e citoplasmas palidos, entremeadas a células com nucleos e nucléolos
grandes. Entre as células neoplasicas ha pequenos linfécitos e focos também infiltrados por
eosinofilos. Presentes extensos focos de necrose que ocupam menos de 50% da extensdo da
neoplasia. O diagndstico definitivo foi de Sarcoma grau histologico 2 em 3, sendo considerados
diagnosticos diferenciais: sarcoma folicular dendritico, tumor miofibroblastico inflamatério e
sarcoma fibroblastico mixoinflamatdrio.

Devido a irressecabilidade da massa e invasao de estruturas, optou-se por neoadjuvancia
como medida paliativa para um tumor bastante agressivo e pouco responsivo aos tratamentos

existentes.
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4 RESULTADOS E DISCUSSAO

Os sarcomas representam um grupo heterogéneo de tumores derivados de células de
origem mesenquimal. Os sarcomas primarios do tdrax, representam 0,2% dos canceres
pulmonares e 5% de todas as neoplasias toracicas, e podem envolver o pulméo, o mediastino,
a pleura e, principalmente, a parede toracica. O sarcoma de mediastino é um tumor
excepcionalmente raro que representa menos de 10% dos tumores do mediastino e em torno de
1-2% de todas as neoplasias malignas em geral.

Como fatores etiologicos, acredita-se que 0s tumores tenham surgimento espontaneo em
70% dos casos, em 13% ha histdria de exposicédo a radiacdo, e em 10% dos casos tém associacao
com sindromes hereditarias como Li-Fraumeni, Sindrome de Gardner, Retinoblastoma e
neurofibromatose.

Quanto ao diagndstico, nota-se a importancia da radiografia, na qual usualmente vemos
alargamento de mediastino ou perda do contorno das estruturas mediastinais. Ja a TC consegue
definir com seguranca as margens, além de definir densidades e caracteristicas como invasdo
de estruturas proximas, bem como adenomegalias. A presuncdo diagnostica chega a 60%
considerando tais caracteristicas tipicas. O acometimento nervoso e vascular sd&o melhor
definidos usando a Ressonancia Magnética (RNM), que ganha especial utilidade na avaliacdo
de tumores de mediastino posterior (em sua maioria de origem neurogénica). O exame padrao-
ouro é a confirmagdo histol6gica com bidpsia guiada por imagem,

Como exemplos de subtipos histologicos, podemos citar o Tumor Maligno da Bainha
do Nervo Periférico (mais comum dos tumores mediastinais); Liposarcoma; Sarcoma de Ewing;
Condrossarcoma; Leiomiossarcoma; Rabdomiossarcoma; Angiossarcoma; Histiocitoma
Fibroso Maligno.

O manejo destes tumores é complexo, o tratamento padrdo-ouro consiste na ressec¢do
ampliada com margens livres, embora essa ndo seja op¢do para todos os pacientes visto a
necessidade de considerar o estado funcional pés-operatorio, além da avaliacdo pormenorizada
do acometimento de estruturas nobres ou irreparaveis em sua periferia.

O tratamento com radioterapia ndo apresenta efeito significativo em tumores de baixo
grau ou que apresentam margens livres. A quimioterapia neoadjuvante ou adjuvante nao
demonstrou bons resultados em relagdo ao incremento da taxa de sobrevida global.

Em nosso relato, apresentamos um paciente jovem, sem comorbidades, com sintomas
inespecificos que apresentou volumosa massa na regido intratoracica esquerda, cuja suspeita
diagndstica inicial apontava para doenga linfoproliferativa. Em conformidade com a literatura,

a analise dos dados clinicos das imagens de TC obtidas e do exame histopatoldgico por
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mediastinoscopia, foi possivel confirmar diagndstico de sarcoma de mediastino. Devido a
extensdo do tumor com acometimento de estruturas nobres ndo foi possivel a realizagdo do
tratamento padréo ouro (resseccdo), sendo optado pela neoadjuvancia como medida paliativa,

embora ndo apresente bons resultados.

5 CONCLUSAO

Conclui-se que o sarcoma de mediastino embora seja uma neoplasia rara, deve ser
considerada entre os diagnosticos de tumores no torax, especialmente quando estamos diante
de uma grande massa heterogénea em pacientes jovens, sem evidéncia de doenca maligna em

outros locais do corpo.
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