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Resumo

Introdugdo: Os sarcomas referem-se a neoplasias raras de origem mesenquimal e representam menos de 1% de todas
as neoplasias malignas em adultos. Objetivo: Relatar um caso de sarcoma pleomérfico indiferenciado cervical. Método:
Relato de caso. Resultados: Paciente masculino, 52 anos, diagnosticado com sarcoma pleomdrfico indiferenciado cervical,
com recidiva local. A abordagem cirlrgica associada a quimio e radioterapia adjuvantes configurou o manejo frente a
recorréncia da neoplasia. Conclusdo: O controle cirirgico perante a resseccdo completa do tumor, livre de recidiva local,
ainda, evidencia-se como o principal desafio no pilar terapéutico dos sarcomas de cabeca e pescogo.

Palavras-chave: Sarcoma. Recidiva local de neoplasia. Quimioterapia adjuvante. Margens de excisdo.

Abstract

Introduction: Sarcomas are rare neoplasms of mesenchymal origin and represent less than 1% of all malignant
neoplasms in adults. Objective: To report a case of undifferentiated pleomorphic cervical sarcoma. Method: Case report.
Results: A 52-year-old male patient was diagnosed with undifferentiated pleomorphic cervical sarcoma with local
recurrence. Surgical treatment combined with adjuvant chemotherapy and radiotherapy was the management of the
recurrence of the neoplasm. Conclusion: Surgical control after complete tumor resection, free of local recurrence, still
remains the main challenge in the therapeutic pillar of head and neck sarcomas.

Keywords: Sarcoma. Neoplasm Recurrence llocal. Chemotherapy adjuvant. Margins of excision.

Resumen

Introduccion: Los sarcomas son neoplasias raras de origen mesenquimal y representan menos del 1% de todas las
neoplasias malignas en adultos. Objetivo: Reportar un caso de sarcoma cervical pleomdrfico indiferenciado. Método:
Reporte de caso. Resultados: Paciente masculino, 52 afos, con diagndstico de sarcoma pleomérfico cervical
indiferenciado, con recidiva local. El abordaje quirdrgico asociado a quimioterapia y radioterapia adyuvante configuro el
manejo ante la recidiva de la neoplasia. Conclusion: El control quirdrgico tras la reseccién tumoral completa, libre de
recidiva local, sigue siendo el principal desafio en el pilar terapéutico de los sarcomas de cabeza y cuello.

Palabras clave: Sarcoma. Recurrencia local de neoplasia. Quimioterapia adyuvante. Margenes de escision.

INTRODUCAO

Os sarcomas s3ao um grupo raro e heterogéneo
de tumores malignos de linhagem mesenquimal e
representam menos de 1% de todas as neoplasias
malignas em adultos®. Em relagdo a sua origem
mesodérmica, nota-se que 80% dos sarcomas sdo
advindos de tecidos moles, enquanto os 20% restantes,
sdo provenientes de tecido 6sseo?.

Quanto aos sarcomas de tecidos moles,
salienta-se que a Organizagao Mundial da Saude (OMS)
os classifica em mais de 100 subtipos histoldgicos

diferentes, sendo os trés mais comuns - lipossarcoma,

leiomiossarcoma e sarcoma indiferenciado!. Ja no que
tange a sua distribuicdo anatomica, verifica-se que a
maioria esta localizada nas extremidades, sendo coxa,
nadegas e virilhas as regiGes mais usuais®. Ainda em
relacdo aos sarcomas de partes moles, observa-se que a
disseminagdo para nddulos regionais € pouco frequente
e que o padrdao de disseminacdo mais comum é o
hematogénico, sendo o pulmao o 6rgao preferencial de
metdstases*>.

Ja em relacdo aos subtipos histoldgicos citados,
sabe-se que o termo indiferenciado/nao classificado é

destinado aos sarcomas que ndo possuem linhas
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especificas de diferenciacdo!. Vale ressaltar, ainda, que
esse conjunto ainda inclui as variantes pleomoérficas —
sarcoma pleomorfico indiferenciado — células redondas e
células fusioformes®.

Os sarcomas que atingem a cabeca e 0 pescogo
sdo tumores mais raros, além disso apresentam
comportamento clinico varidvel e ampla variedade de
subtipos histologicos, sendo o mais comum o
rabdomiossarcoma’. Quanto as suas maneiras de
apresentagdo, constata-se que os pacientes geralmente
apresentam uma massa palpavel — especialmente no
pescoco, alteragdes cutdneas — principalmente em couro
cabeludo ou na face, e sintomas especificos de subsitio
— rouquiddo nas lesGes laringeas primarias, disfagia nos
tumores orofaringeos, epistaxe, obstrucdo nasal e/ou
déficits nervosos nos tumores de bases de cranio®.

Em relacdo ao estadiamento dos sarcomas de
cabeca e pescoco, preconiza-se, pela 8° edicdo do
Comité Conjunto Americano sobre o Cancer (AJCC)
/Unido para o Controle Internacional do Cancer (UICC),
a utilizacdo de uma versdao modificada da classificagdo
para canceres de células escamosas de cabega e
pescoco. Vale ressaltar que este sistema de
estadiamento é usado para todos os sarcomas de partes
moles localizados na cabeca e pescoco, com excecao dos
angiossarcomas, rabdomiossarcoma embriondrio e
alveolar e sarcoma de Kaposi®.

O tratamento de alguns subtipos histoldgicos de
sarcomas de cabega e pescogo — osteossarcoma,
condrossarcoma, rabdomiossarcoma, angiossarcoma,
desmoides e dermatofibrossarcoma - sdao mais bem
definidos e especificados. Nesse sentido, para os demais
tumores que ndo se enquadram nas categorias
histolégicas acima, como sarcoma indiferenciado,
lipossarcoma, leiomiossarcoma, sdo utilizados os
principios de tratamento destinados para tumores
localizados fora da regido de cabeca e pescoco. Para
tanto, no tratamento das supracitadas neoplasias, a
cirurgia extirpativa com margens amplas é preferida,
além da radioterapia (RT) adjuvante para a maioria dos
tumores de alto grau e para qualquer tumor maligno,
mesmo de baixo grau, tratado com cirurgia excecional
de margem menor que amplal%il, Destaca-se, ainda
nesse contexto, que tumores irressecaveis devem ser

tratados com RT de carater paliativo®. Por fim, salienta-

se que o beneficio de quimioterapia adjuvante, apos

terapia local ideal, ainda permanece incerto!2,

OBJETIVO

Este estudo visa relatar um caso de digndstico
de sarcoma pleomorfico indiferenciado cervical modo a
descrever sobre os apectos clinicos da neoplasia e seu

desenvolvimento.

METODO

Estudo descritivo, tipo relato de caso. A
obtencdao de informagdes para o estudo envolveu,
revisdo de prontuario, com revisdo da literatura.

A pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica
em Pesquisas do Centro Universitario Padre Albino, sob
numero de parecer: 6.324.767.

RELATO DO CASO

Paciente masculino, 52 anos, procurou
atendimento no municipio de Catanduva em razdo do
crescimento de massa cervical a esquerda. Realizou em
junho de 2022, exérese da lesdo. O laudo
anatomopatoldgico constatou neoplasia mesenquimal de
9 cm, derivada de tecidos moles profundos, com
graduacao histoldgica de 5 mitoses a cada 10 campos de
grande aumento (pT2pNxpMx).

O estudo imuno-histoquimico revelou um
sarcoma pleomodrfico indiferenciado (OMS/2019). A
analise evidenciou Ki-67 de 65%, com expressdo de
CD34, além de ser positivo para actina, vimentina e
desmina. No pods-operatorio, foi encaminhado para
fisioterapia, devido a braquialgia cervical esquerda. Em
julho, a tomografia por emissdo de pdsitrons PET/CT
evidenciou linfonodo cervical na topografia do nivel III a
esquerda, medindo 0,6 cm no maior eixo axial com SUV
maximo de 3,22.

Em outubro, o quadro clinico com crescimento
de massa cervical ressurgiu. A tomografia da regiao
cervical demonstrou lesdo expansiva situada no espaco
cervical anterior esquerdo, sugestiva de
linfonodomegalia (niveis II e III) ou recidiva de lesdo
prévia. Para prosseguimento clinico, foi solicitada uma
ressonancia magnética, com lesdo nos planos profundos
do pescoco a esquerda junto ao espaco carotideo, na

transicdo dos segmentos supra e infra-hioideo,
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retificando o contorno posteroinferior da glandula
submandibular (1,9 x 3,2 x 3,2 cm). Diante disso, em
novembro, houve uma nova resseccdo cirurgica, que
revelou a recidiva do sarcoma pleomorfico indiferenciado
grau 3 - com dimensdes de 5,1 x 4,5 cm. O diagndstico
morfoldgico demonstrou margens cirdrgicas
comprometidas e glandula salivar submandibular sem
sinais de infiltragdo neoplasica. O estadiamento
patoldgico (AJCC, 82 Edicdo — 2017) obtido foi pT3 pNO

pMx.

Figura 1 - Tomografia de cranio com contraste em corte axial, apds
segunda abordagem cirurgi

DISCUSSAO

Os sarcomas referem-se a neoplasias malignas
de origem mesenquimal. No contexto da localizagao
cervical, a baixa incidéncia e a variedade de subtipos
histolégicos restringem o arsenal cientifico para
abordagens terapéuticas!2.

O presente relato evidencia a recidiva de um
sarcoma pleomorfico cervical. Esse tumor singulariza-se
pela auséncia de linhagem especifica de diferenciacao.
No que tange suas caracteristicas, pode apresentar
expressao positiva para actina e focal para

citoqueratinas. O painel genético, por sua vez, ressalta
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O paciente evoluiu clinicamente bem, referindo
apenas parestesia na regido operada, associada a
movimentacao limitada no membro superior esquerdo.
Nao apresentou complicacdes como rouquidao ou
dispneia. No que concerne ao manejo da recidiva local,
a equipe médica prop0s seguimento com quimioterapia
— doxorrubicina e ifosfamida — e radioterapia adjuvante.

Com o objetivo de avaliar o perfil genético dessa
neoplasia, haja visto sua rara incidéncia, o paciente
realizou o sequenciamento completo do gene TP53, de
modo a ndo encontrar variantes patogénicas. O painel
de cancer hereditario expandido com 264 genes também
foi solicitado. Por fim, é valido ressaltar que o histérico
familiar prevalente para neoplasias (pai e irmao
diagnosticados com cancer de préstata) também

corroborou para acompanhamento com geneticista.

indiferenciados — de acordo com os dados de
sequenciamento do RNA do Cancer Genome Atlas
(TCGA)L3,

Na compreensdo dos fatores prognosticos, o
estadiamento tumoral, o status das margens cirlrgicas e
0s subtipos histoldgicos apresentam destaquel#1>, A
localizagao anatomica de um sarcoma incide diretamente
na recorréncia local e sistémica — de modo a impactar no
manejo do paciente!>. Desse modo, a obtencdo de
margens cirdrgicas negativas configura-se como o0
principal paradigma na abordagem, haja vista a
proximidade com diversas estruturas neurovasculares,
fator que dificulta amplas excisdes!é:17,

Em relagdo as opgGes terapéuticas, a premissa
basica acerca dos tumores inclui a resseccdo cirdrgica
associada ou ndo a radioterapia local. Os sarcomas de
tecidos moles compostos por células pleomorficas
resistentes a quimioterapia padrao apresentam como
alternativa a doxorrubicina, ifosfamida, dacarbazina e
gencitabinal®. Entre estes, a doxorrubicina e a ifosfamida
configuram-se como estratégias, ainda controversas,
com ressalvas para os efeitos adversos relatadosi819,

No que tange a literatura acerca da
quimioterapia adjuvante, evidencia-se a meta-analise
multicéntrica de 1997 - Sarcoma Meta-analise
Collaboration, SMAC 1997. Os resultados desse estudo
atrelaram a quimioterapia a base de doxorrubicina a
melhora significativa do tempo, até a recorréncia local e
a distancia®. Entretanto, a sobrevida global ndo
notabilizou relevancia estatistica. Ent3o, preconizou-se
individualizar ~ condutas

perante a indicagao

quimioterapica.
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0 ensaio clinico randomizado fase III — EORTC
62012 — publicado por Judson et al.2! - avaliou em 38
hospitais a comparagao entre o uso de doxorrubicina
isolada e a sua associacdo com ifosfamida para
tratamento de primeira linha de sarcoma de tecidos
moles. A sobrevida global no grupo que recebeu
doxorrubicina isolada foi de 12,8 meses em relacdo a
14,3 meses no outro. Desse modo, apesar da ligeira
diferenca obtida, ressalta-se que ndo houve significancia
estatistica (HR 0,82, IC 95,5% 0,66 — 1,01, p = 0,061).
Como conclusdo, o estudo aponta o cuidado
individualizado perante o manejo dessas neoplasias. A
associacdo (doxorrubicina + ifosfamida) pode ser
justificada perante a selecao de pacientes que tenham a
reducdo do tumor como objetivo intrinseco?!:22,

Estudos recentes configuraram o advento de
novos farmacos para controle dessa neoplasia. A escolha
acerca de terapéuticas moleculares dirigidas, como
imatinib e pazopanib — inibidores de tirosina quinase -
dependem de varidveis como subtipo histoldgico,
velocidade de progressdo e localizagdo tumoral®>. A
trabectedina, por sua vez, também alcanca notoriedade
como alternativa ao padrdo quimioterapico utilizado no
relato. O tratamento neoadjuvante do sarcoma
pleomorfico indiferenciado com essa droga é capaz de
induzir a uma resposta patolégica com 85% de
necrose?3,

Em sintese, o arsenal cientifico preconiza a
cirurgia associada ou ndo a radioterapia como
terapéutica essencial. A quimioterapia adjuvante
encontra-se particularizada para quadros avangados. As
antraciclinas continuam como padrdo ouro para
tratamento, de modo a atingir taxa de resposta de 16 a
27%, quando usadas como agentes Unicosi*i6, O
recente advento de novos agentes amplia a discussdo,
com o fito de promulgar opgdes terapéuticas para
incidirem diretamente no controle da recidiva local e

sobrevida em estadios avangados?324.

CONCLUSAO

As altas taxas de recorréncia local, conforme
exposto no artigo, manifestam como principal preditor —
a margem cirlrgica positiva, indicativa de doenca

residual. Infere-se, portanto, que o controle cirdrgico

com resseccao completa do tumor constitui o principal
desafio no pilar terapéutico de sarcomas cervicais. Desse
modo, o objetivo visa a associacdo de modalidades —
cirurgia, quimioterapia e radioterapia - com o fato de
evitar a recidiva local e impactar diretamente na
sobrevida desses pacientes, os quais devem ser
acompanhados por meio de avaliagGes clinicas e exames

de imagem seriados.
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