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RESUMO

O lipossarcoma mixoide se constitui em um subgrupo de lipossarcomas que, na maioria
das séries, representa o segundo ou terceiro mais comum tipo de sarcoma de partes moles.
Os autores apresentam um caso de lipossarcoma mixoide gigante de membro inferior submetido
a resseccdo cirurgica. Paciente de 64 anos, sexo masculino queixava-se de massa de crescimento
insidioso na perna, que alcancou grande extensdo. O tratamento consistiu na exciséo radical
do tumor. Histologicamente o tumor era composto de ndcleos atipicos e figuras mitoticas,
tipicas do lipossarcoma mixoide. Os autores discutem os principais fatores que influenciam
as taxas de sobrevida e o tratamento do tumor.
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ABSTRACT

Myxoid liposarcoma make up the biggest subset of liposarcomas, which, in most series, represent
the second or third most common type of soft tissue sarcoma. The authors present a case of giant
myxoid liposarcoma of the lower extremity submitted to surgical resection. A sixty-four year old man
complained of an insidiously growing mass at the thigh, that reached a large size. Treatment consisted
of radical excision of the tumor. Histologically the tumor was composed of atypical nuclei and
mitotic figures, typical of myxoid liposarcoma. The authors discuss the main factors influencing the
survival rate and the treatment of the tumor.
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INTRODUCAO

O lipossarcoma é um dos mais comuns
sarcomas de tecidos moles proprios do adulto,
sendo rara a sua ocorréncia em criancas, com
pico de incidéncia entre os 40 e 60 anos. Aco-
metem principalmente 0 homem e a deter-
minacdo do subtipo histol6gico e grau de
diferenciacdo é importante para o progndstico
e proposta terapéutica’. O lipossarcoma é o
segundo ou terceiro tipo histoldgico mais
comum entre os sarcomas de partes moles,
representando 8% a 17% destes sarcomas na
maioria das séries. O lipossarcoma mixdide
é definido por Spillane et al. como uma vari-
ante de lipossarcoma com lipoblastos que
freqlientemente sdo do tipo anel de sinete,
com padrdo capilar plexiforme, matriz mi-
x6ide com mucopolissacarides sensiveis a
hialuronidase. Diferentes anormalidades
citogenéticas e moleculares tém sido identi-
ficadas em associacdo com sarcomas de partes
moles e a anormalidade citogenética do
sarcoma mixadide é t(12;16)(q 13; p 11)*2

Embora a maioria dos lipossarcomas
apresente de 5 a 10cm em seu maior dia-
metro, alguns, principalmente aqueles do
retroperitdneo, podem atingir um didmetro
maior®4, Pretendemos no presente estudo
apresentar um caso de lipossarcoma gigante
de extremidade, submetido a tratamento
cirdrgico.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 64 anos, deu
entrada no Servico de Clinica Cirlrgica do
Hospital Universitario Presidente Dutra, em
Sdo Luis, no Maranhdo, apresentando tumo-
racdo em membro inferior direito, com inicio
h& aproximadamente 3 anos e evolucdo grada-
tiva. Néo referia edema, cianose ou alteragéo
na coloragdo ou temperatura do membro
envolvido.

Ao exame fisico se apresentava com bom
estado geral, eutréfico e com sinais vitais
normais. Ao exame das extremidades foi
observada tumoracdo na face posterior da
coxa e perna direita, ocupando os dois tergos
inferiores da coxa e dois tergos superiores da
perna, de consisténcia firme e elastica, tem-
peratura semelhante a da pele circunjacente,
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indolor a palpacdo com area endurecida
préxima a regido poplitea.

Os exames laboratoriais de rotina
mostraram glicemia em jejum 72mg/dl,
hemoglobina 11,2g/dl, hematécrito 35,6%,
leucocitos 7.240/mm3, uréia 39mg/dl,
creatinina 1,1mg/dl, proteinas totais 8,1g/dl
e albumina 3,8g/dl.

Realizou ultrassonografia do membro
inferior direito que evidenciou aspecto ecogra-
fico de massa tumoral sélida estendendo-se
do ter¢o médio posterior da coxa direita ao
terco médio posterior da perna. Com diag-
néstico pré-operatério de tumoracdo em
membro inferior direito, foi indicado res-
seccdo cirdrgica da lesdo. ApGs preparo pré-
operatdrio, foi realizada incisdo longitudinal
na face posterior do membro inferior direito,
disseccdo e hemostasia com preservacdo de
nervo ciatico e seus ramos. Apo6s a ressec¢ao
da lesdo, que se apresentava encapsulada, a
area foi drenada com Penrose e sintese da
ferida operatdria por planos. A lesdo apresen-
tava 39,0 x 8,0 x 6,0 cm em seus maiores
didmetros e o peso foi de 4.750g. (Figura 1)
Paciente evoluiu sem complicacdes e recebeu
alta no 12° dia do periodo pds-operatério.

O estudo anatomopatoldgico do material
ressecado revelou proliferagdo de lipoblastos
em diferentes estagios de diferenciagéo, com
acentuadas atipias nucleares e pouca ou
nenhuma mitose. As células neoplasicas
encontravam-se dispostas em meio a matriz
mixo6ide, e exibiam proeminente rede de
capilares, alternadas por areas com estroma
hialinizado e com fibrose. (Figura 2) O diag-
nostico histolégico foi de lipossarcoma mi-
x6ide. Paciente evoluiu sem anormalidades,
g, a0 seguimento do oitavo més de pos-opera-
tério, ndo foram observadas complicacdes ou
sinais de recidiva local.

DISCUSSAO

Os tumores lipomatosos sdo tumores de
partes moles e se classificam em benignos e
malignos. Os malignos sdo o0s lipossarcomas
que podem ser classificados em:

a) bem diferenciados (que podem ser escle-
rosantes, inflamatérios e lipoma-like, que
inclui tumores lipomatosos atipicos);

b) lipossarcoma mixdide;



Figura 1 - Imagem de parte da lesdo ressecada do membro
inferior.

c) lipossarcoma de células redondas;

d) lipossarcoma pleomorfico e lipossarcoma
desdiferenciado. Podem também ser obser-
vadas as formas mistas. O lipossarcoma
apresenta um comportamento que reflete
sua caracteristica microscopica. Os bem
diferenciados apresentam baixo grau de
malignidade e raramente apresentam me-
téstases. E freqiientemente dificil a distingdo
entre lipossarcoma bem diferenciado e
lipomas atipicos. Os pouco diferenciados
sdo, com freqliéncia, de comportamento
altamente agressivo, podendo apresentar
recorréncia e metastases na maioria dos
casos. Por esta razdo a determinagdo do
subtipo histoldgico e o grau de diferenciacdo
sdo importantes. O diagnostico de lipos-
sarcoma sem qualquer qualificagdo do tipo
histolégico exato é sem significado e ndo
proporciona informagfes claras para seu
tratamento®>’. O comportamento clinico dos
lipossarcomas bem diferenciados &
geralmente indolente, com indice de so-
brevida livre de doenca que alcanga 100%
quando estes tumores sdo tratados com
ressecssdo cirlrgica adequada e/ou radio-
terapia®s.

Os lipossarcomas se originam de células
mesenquimais primitivas ao invés de células
adiposas maduras e a presenca de adipdcitos
ndo é pré-requisito para seu desenvolvimento.
Eles sdo raros no tecido subcutineo, submu-
cosa e subserosa do trato intestinal, os dois
locais mais comuns de lipomas. Sdo quase
sempre encontrados em estruturas profundas
e se originam de planos faciais intermus-
culares. Lipomas e lipomatoses ndo sdo
predisponentes a lipossarcomas. As duas
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Figura 2 - Fotomicrografia do lipossarcoma mixéide demons-
trando atipias nucleares e figuras de mitoses.

localiza¢cBes mais comuns sdo as extre-
midades, particularmente membros inferiores
e 0 retroperitdneo®’?.

Né&o héa histéria clinica caracteristica, e
sempre a primeira manifestacdo da doenca é
um crescimento insidioso ou massa profunda
definida que pode atingir grande proporcéo,
guando entdo o paciente busca tratamento.
Dor, hipersensibilidade e alterages funcionais
ocorrem em 10% a 15% dos casos, porém
sdo queixas usualmente tardias associadas a
tumores grandes. Da mesma forma, edema e
perda de peso sdo caracteristicos do curso da
doenga®. No presente estudo, o paciente
apresentava historia de 3 meses, porém sem
alteracdo das atividades habituais, mesmo
apds o tumor atingir grandes proporgoes.

As variantes morfoldgicas dos lipomas
benignos podem ser o mixoéide focal e com
areas pleomorficas, possiveis de serem con-
fundidas com sarcomas incipientes. Existem
casos de lipossarcomas subcutaneos bem
circunscritos que podem ter sido originados
de lipomas e outros associados com lipomas
em outras regides”.

A caracteristica dos exames de imagem
depende do tipo histol6gico e da composicdo
do tumor. Os tumores radiolucentes bem
diferenciados mostram relativamente pouca
vascularidade ao passo que os tumores
mixadides radiopacos e as formas pleomorficas
sdo ricamente vascularizados®#%°.

Na classificagdo histolégica, o lipos-
sarcoma mixdide é o tipo mais comum,
observado em 45% a 55% de todos os lipos-
sarcomas. E composto de trés tipos de tecidos
principais:

a) proliferacdo de lipoblastos em véarios
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estagios de diferenciacdo;

b) delicado padréo capilar plexiforme;

¢) matriz mixéide contendo abundante
glicosaminoglicanos ndo sulfatados. No
diagnostico diferencial, o problema mais
importante enfrentado pelo patologista é a
identificacdo positiva de lipoblastos e sua
distincdo de outras células vacuoladas que
comumente ocorrem em uma variedade de
neoplasmas mesenquimais e epiteliais®>%°,

A recorréncia € comum nos lipossarcomas
de todos os tipos. Nesses casos a remogéo do
tumor é freqlientemente incompleta e o tecido
tumoral é deixado, principalmente como
nodulos satélites. A recorréncia se torna apa-
rente dentro de 6 meses apds a excisao inicial
e mostra uma estrutura similar aquela do
neoplasma primario. Entretanto a recorréncia
pode ocorrer 5, 10 ou mesmo 30 anos apos a
excisdo inicial, sendo rara nos casos bem
diferenciados®*S.

A freqliéncia de metéstases esta direta-
mente relacionada ao grau de diferenciacdo
histolégica. Para os lipossarcomas mixdides
e aqueles bem diferenciados, a incidéncia de
metéastase é mais baixa que aqueles pleo-
marficos e desdiferenciados. A forma mixdide
produz lesbes para a superficie serosa da
pleura, pericérdio e diafragma. Metéstase para
linfonodos é rara e sugere doenca avangada*®.

E freqiiente a ocorréncia de lipossarcoma
multicéntrico, onde o diagndstico diferencial
de metéstase € dificil ou frequentemente
impossivel. Aproximadamente 10% do paci-
entes com lipossarcomas de membro inferior
desenvolvem uma segunda lesdo no retrope-
ritdnio, que surge apos dois ou mais anos da
remocdo da lesdo primaria. A maioria desses
tumores é do tipo mixoide, e pode desen-
volver metastase visceral um ou dois anos ap6s
a lesdo do retroperiténeo. O indice de sobre-
vida em 5 anos varia de 59% a 70%, e em 10
anos, de 45% a 50%. O principal fator que
influencia o indice de sobrevida é o tipo
histolégico do tumor, onde os tumores mixé-
ides apresentam resultados mais favoraveis
que aqueles pleomorficos>°, Uma recente
analise do seguimento a longo termo em mais
de mil pacientes com sarcoma de partes moles
localizados na extremidade demonstrou uma
sobrevida de cinco anos de 76% com uma
média de seguimento de 4 anos. Os fatores
que aumentaram o risco de recorréncia local
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foram a idade superior a 50 anos, doenca
recorrente no momento da apresentacdo,
margem histologica primaria positiva e
tumores primarios de nervos periféricos. A
histologia dos lipossarcomas foi favoravel para
reducdo de recorréncia distante quando com-
parado com outros tipos histoldgicost®.

A excisdo radical do tumor continua sendo
o0 tratamento de escolha do lipossarcoma pro-
fundo. A simples enucleagdo do tumor deve
ser desestimulada, pois é a principal causa de
recorréncia local e de metastase. O local mais
freqliente de recorréncia distante, que é con-
sistente com a disseminagdo hematogénica do
tumor, é o pulmao. Isto tem levado ao uso da
radiografia de térax como a principal moda-
lidade para estadiamento inicial e vigilancia
pos-tratamento para doenga recorrente. Entre-
tanto, recentes estudos tém demonstrado que
o0 lipossarcoma pode metastatizar para locais
extra-pulmonares. O exato limite do tumor
pode ndo ser determinado macroscopica-
mente, e linfonodos satélites podem ser esque-
cidos. Nesta situagdo, o exame de congelacdo
obtido no momento da cirurgia assegura
excisdo completa. A amputagdo ndo apresenta
vantagens sobre a excisdo radical, entretanto,
pode ser necessaria por razdes técnicas, como
0 envolvimento de vasos e nervos®4#°, O trata-
mento realizado no presente caso consistiu
em resseccdo radical do lipossarcoma
mixoide.

A radioterapia pés-operat6ria é um
adjuvante valioso ao tratamento cirdrgico,
especialmente para o tipo mixoide. A radio-
terapia é capaz de retardar o crescimento
tumoral prevenindo a recorréncia local,
evitando também a necessidade de ampu-
tacdo. Entretanto, ndo deve substituir a
operacgdo radical. Até 0 momento, os dados
sdo insuficientes sobre a eficacia da quimio-
terapia necessitando portanto, de estudos
adicionais®®.
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