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Sarcoma sinovial bifasico de alto grau primario de pulméo
High grade bifasic synovial sarcoma of the lung
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Resumo

O sarcoma sinovial & uma neoplasia maligna de partes moles que ocorre com mais frequiéncia em adultos jovens,
localizando-se nas extremidades, préximo as grandes articulagBes. Sarcomas primérios do pulmé&o sdo extremamente
raros. Entre os tipos mais comuns que ocorrem nesta localizacdo estdo o leiomiossarcoma, fibrossarcoma e o
hemangiopericitoma. O diagndstico do sarcoma sinovial é dificultado justamente por essa baixa ocorréncia e
devido a semelhanca de achados histologicos e morfologicos entre lesdes priméarias e metastaticas. A pesquisa
citogenética da translocagdo t(x;18) (p11;g11) tem um papel mais importante nos casos de tumores monofésicos
devido ao seu padrdo de crescimento semelhante a de outros sarcomas assim como a andlise imunohistoquimica
e de ultraestrutura que também sdo exames que auxiliam o diagnoéstico. Relatamos o caso de um sarcoma sinovial
bifasico, primério de pulméo confirmado por analise imuno-histoquimica compativel com padrdes descritos em
literatura e que foi abordado com cirurgia, radioterapia conformacional e quimioterapia, evoluindo ao 6bito, com
doenga local e a distancia.
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Abstract

Synovial sarcoma is a malignant soft tissue neoplasm that occurs more often in young adults, affecting mainly the
great joints. Primary lung sarcomas are extremely rare. Among the most common are leimyosarcoma, fibrosar-
coma and haemangiopericytoma. The diagnosis of primary synovial is hampered because the difficulty between
diagnosis of a primary and metastatic lesions. The translocation t(x;18) (p11;g11) is characteristic of synovial
sarcomas and have been used mainly in the diagnosis of the monofasic type. The immunohistochemical and
ultrastructural features are considered to be useful in diagnosing it too. The present report addresses a primary lung
bifasic synovial sarcoma, confirmed by immunohistochemistry. The pacient was submited to surgery, radiation
therapy and chemotherapy. Despite all the efforts she developed distant metastatic lesions and died.
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INTRODUCAO

O sarcoma sinovial ¢ uma neoplasia maligna de partes
moles que ocorre com mais freqiéncia em adultos
jovens, localizando-se nas extremidades, proximo as
grandes articulagdes.® Outros locais de ocorréncia ja
relatados incluem: cabega/pescoco, tronco, parede ab-
dominal, coragdo, mediastino e cavidade pleural.?

Em 1995, Zeren et al® realizaram um estudo de 25
casos de sarcoma pulmonar que apresentava
caracteristicas clinicopatoldgicas, imuno-histoquimicas
e de ultraestrutura compativeis com sarcoma sinovial,
relatando entdo um novo local primério de ocorréncia
desta entidade.

Mais tarde, também em 1995, Kaplan et al* relataram
0 caso de um paciente com sarcoma sinovial monofasico
de pulmdo no qual foi identificado a translocacéo t(x;18)
(p11;q11), caracteristica de tal neoplasia.

RELATO DO CASO

R.V.A, 24 anos, branca, feminina, admitida no
Instituto Nacional de Céancer, no dia 02 de janeiro de
2001 com queixa de dor toracica em hemitorax
esquerdo, principalmente aos esforgos fisicos, que se
iniciara ha aproximadamente um més. Nesta época a
paciente ndo apresentava nenhum outro sintoma
associado. Tomografia computadorizada (TC) de térax
realizada no dia 19 de dezembro de 2000 mostrava a
presenca de noédulo com densidade de partes moles,
heterogéneo, medindo cerca de 3,5 cm de diametro
localizado no segmento anterior do lobo superior do
pulméo esquerdo, em situacdo justapleural.

No dia 16 de janeiro de 2001 a paciente foi
submetida a uma toracotomia esquerda com ressec¢do
de tumoragdo em lobo superior esquerdo de
aproximadamente 4,0 x 3,0 cm que macroscopicamente
se apresentava parda e fridvel, elastica, mal delimitada e
infiltrando a pleura. O exame de congelacdo revelou a
presenca de neoplasia de células pequenas e redondas.
O exame do bloco de parafina revelou tratar-se de um
sarcoma sinovial bifésico de alto grau, confirmado pelo
seguinte padrdo imuno-histoquimico: 12E7 - positivo;
AE1/AES3 - focalmente positivo; S100 - negativo; LCA -
negativo; cromogramina - negativo; sinaptofisina -
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negativa. (Figuras 1 - 4)

Nova TC de torax realizada no dia 29 de janeiro de
2001 revelou a presenca de derrame pleural esquerdo e
lesdio medindo cerca de 4,0 x 2,5 cm, com densidade
de partes moles, ocupando o mediastino antero-supe-
rior (espago pré-vascular).

A paciente entéo recebeu seis ciclos de quimioterapia
com ifosfamida e doxorrubicina no periodo de 15/02/
2001 a 09/06/2001. Uma TC de torax realizada no dia
02/05/2001 mostrava auséncia de derrame pleural além
de um mediastino bem configurado, sem evidéncia de
linfonodomegalias.

No periodo de 19/07/2001 a 18/09/2001 a paciente
recebeu radioterapia sobre o leito cirdrgico e mediastino
adjacente com dose total de 6100 cGy, usando fdtons
de 15 Mv. Na primeira etapa da radioterapia recebeu
4500 cGy, com 6 Mv (campo anterior) e 15 Mv (campo
posterior), em cinco semanas, no leito cirlrgico e
mediastino. Na segunda etapa recebeu reforgo, com
redugdo dos campos de tratamento, no leito cirdrgico e
mediastino adjacente, com exclusdo da medula espinhal,
e energia de 15 Mv. A dose de reforgo foi de 1600 cGy
em duas semanas. Foi utilizado colimador de multifolhas
(multileaf colimator), nas duas etapas do tratamento.

A paciente manteve-se em controle ambulatorial,
evoluindo com derrame pleural esquerdo volumoso,
sendo diagnosticada em novembro de 2001, recidiva
pleural através de biopsia pleural.

Entre 26/01/2002 e 04/02/2002 a paciente recebeu
quatro ciclos de Dacarbazina (DTIC), sem resposta ao
tratamento e evoluindo para o ébito em 03/04/2002,
com doenca local e metastase a distancia (abdominal).

Figura 1. Sarcoma sinovial bifasico com componente de células
epiteliais mostrando positividade para ceratina e de células
fusiformes. (x100)
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Figura 2. Sarcoma sinovial bifasico. O componente “fusiforme”
mostra reatividade a Vimentina em 80-90% dos casos de sarcoa
snovial monofasico ou bifasico. (x100)

Figura 3. Sarcoma sinovial padrdo microcistico ocasionalmente
observado no componente fu5|f0rme xlOO
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Figura 4. Sarcoma sinovial bifasico com padrdo papilifero. Células
epiteliais cubordais revestindo a superficie das papilas e,
centralmente, constituido por células fusiformes. (x100)

DISCUSSAO

Sarcomas primarios do pulméo sdo raros, sendo
responsaveis por aproximadamente 0,1% de todos os
tumores malignos pulmonares.® Fibrossarcoma,

Sarcoma sinovial primario de pulméo

fibrohistiocitoma maligno e hemangiopericitoma tém
sido descritos como 0s principais tipos histoldgicos de
sarcomas pulmonares. O sarcoma sinovial foi
reconhecido como subtipo de ocorréncia priméria no
pulméo somente recentemente e apenas cerca de 30
casos foram relatados na literatura inglesa.®*8

O sarcoma sinovial é uma neoplasia
morfologicamente bem definida, representando cerca
de 8% dos sarcomas de partes moles.”® Surge com mais
freqliéncia nas extremidades, particularmente na regido
do joelho, em pacientes entre 15 e 40 anos de idade.* A
sua semelhanca histolégica com a sindvia e a predilegéo
por acometimento justa-articular levou ao uso do termo
"sarcoma sinovial" por Knox em 1936.° A ocorréncia
desta neoplasia em locais distantes de tecido sinovial
além de achados distintos de ultraestrutura forneceram
fortes evidéncias contra a origem sinovial dos sarcomas
sinoviais. Muitos investigadores afirmam que esses
tumores se originam do tecido mesenquimal primitivo
ou especializado.

Histologicamente eles podem ser divididos em
basicamente trés tipos: sarcoma sinovial bifasico;
monofasico de células fusiformes; monofasico epitelial,
0 mais raro.

O sarcoma hifésico é facilmente reconhecido pela
coexisténcia de componentes distintos de células
epiteliais e fusiformes. No entanto, o tipo monofasico,
devido ao seu padrdo de crescimento semelhante a outros
sarcomas, pode representar maior dificuldade ao
diagndstico histopatologico, principalmente em locais
de ocorréncia menos frequentes. Estudos imuno-
histoquimicos e também de microscopia eletrénica
comprovadamente mostram-se (teis em revelar
caracteristicas capazes de distinguir estes tumores.
Também nestes casos a andlise citogenética do tumor
tem importancia ainda maior.*** Em cerca de 90% dos
casos de sarcoma sinovial, a classica translocacdo t(x;18)
(p11;911) pode ser identificada.’ Ela envolve o gene
SYT do cromossomo 18q11 e dois genes, SSX1 e SSX2
do cromossomo Xql11.%

A imuno-histoquimica dos sarcomas sinoviais revela,
como padréo classico, negatividade para proteina S100
e positividade para a Vimentina, citoqueratina e antigeno
membrana epitelial .

Neste relato, o estudo imuno-histoquimico foi
suficiente para a definicdo do diagnostico por tratar-se
do subtipo bifasico que, como dito anteriormente,
apresenta menor dificuldade em sua definicdo. A
paciente recebeu tratamento multidisciplinar com
cirurgia, radioterapia e quimioterapia. A despeito disto,
a sua evolucdo foi fatal confirmando o prognéstico
reservado destes pacientes.
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CONCLUSAO

Os sarcomas sinoviais primarios de pulméo sdo
considerados uma entidade rara, sendo 0s primeiros
casos descritos recentemente na literatura. Podem
apresentar alguma dificuldade ao diagndstico justamente
pela baixa incidéncia e por vezes devido a um padréo
de crescimento semelhante a de outros tumores. O uso
de meios diagnosticos, como a analise imuno-
histoquimica e de ultraestrutura, além da analise
citogenética é de real valor.

Apesar de ter sido adequadamente abordada com
cirurgia, radioterapia e quimioterapia, a paciente no
presente caso evoluiu ao 6bito com doenca local e a
distancia, confirmando o seu prognostico.
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