RELATO
DE CASO

Leiomiossarcoma de Prostata: Relato de Caso

https://doi.org/10.32635/2176-9745.RBC.2024v70n1.4559

Prostatic Leiomyosarcoma: Case Report
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RESUMO

Introdugao: O sarcoma é um tumor raro, representando menos de 0,1% dos tumores prostdticos primdrios em adultos. Destes, o
leiomiossarcoma € o subtipo mais frequente. Geralmente, sio descobertos em estddios avancados, tornando o progndstico desfavordvel.
A abordagem é varidvel, sendo a cirurgia o manejo preferencial. Relato do caso: Paciente do sexo masculino, 65 anos, com queixa de jato
urindrio fraco e nocturia, apresentando, ao toque retal, drea prostitica de maior consisténcia. Exames de imagem evidenciaram volumoso
nédulo sélido prostitico, com a bidpsia transretal mostrando se tratar de um tumor estromal com malignidade potencial incerta. O paciente
foi submetido a prostatectomia radical retropubica, com exames anatomopatolégico e imuno-histoquimico confirmando leiomiossarcoma
de préstata. Apds tratamento cirtrgico e adjuvante, o paciente evoluiu satisfatoriamente. Conclusao: O leiomiossarcoma de préstata
¢ um tumor raro e agressivo. Geralmente, o progndstico ¢ desfavordvel, mas pode ser melhorado em pacientes com doenga localizada

submetidos a tratamento multimodal.

Palavras-chave: Leiomiossarcoma; Neoplasias da Prostata/cirurgia; Prostatectomia; Radioterapia adjuvante.

ABSTRACT

Introduction: Sarcoma is a rare tumor, representing less than 0.1% of
primary prostate tumors in adults. Of these, leiomyosarcoma is the most
common subtype. They are generally found in advanced stages, making
the prognosis unfavorable. The approach is variable, with surgery being the
preferred management. Case report: Male patient, 65-year-old complaining
of weak urinary stream and nocturia, presenting, upon rectal exam, a
prostatic area of hardened consistency. Imaging tests revealed a large solid
prostatic nodule, with transrectal biopsy showing that it was a stromal tumor
with uncertain potential malignancy. He underwent radical retropubic
prostatectomy, with anatomopathological and immunohistochemical
examination confirming prostatic leiomyosarcoma. After surgical and
adjuvant treatment, the patient evolved satisfactorily. Conclusion: Prostatic
leiomyosarcoma is a rare and aggressive tumor. Generally, the prognosis
is unfavorable, but it can be improved in patients with localized disease
submitted to multimodal treatment.

Key words: Leiomyosarcoma; Prostatic Neoplasms/surgery; Prostatectomy;

Radiotherapy, Adjuvant.

RESUMEN

Introduccién: Sarcoma es un tumor raro, representa menos del 0,1% de
los tumores primarios de préstata en adultos. De estos, leiomiosarcoma es
el subtipo mds comtn. Generalmente se descubren en estadios avanzados,
lo que hace que el pronéstico sea desfavorable. El abordaje es variable,
siendo la cirugfa el tratamiento preferido. Informe del caso: Paciente
masculino, 65 afios que refiere flujo urinario débil y nicturia, presentando
al tacto rectal drea prostdtica de mayor consistencia. Las pruebas de imagen
revelaron un gran nédulo prostético sélido, y la biopsia transrectal mostré
que se trataba de un tumor estromal con potencial maligno incierto. Se le
realizé prostatectomia radical retroptibica, confirméndose leiomiosarcoma
prostdtico mediante examen anatomopatoldgico e inmunohistoquimico.
Luego del tratamiento quirtrgico y adyuvante la paciente evolucioné
satisfactoriamente. Conclusién: Leiomiosarcoma de préstata es un tumor
raro y agresivo. Generalmente el prondstico es desfavorable, pero puede
mejorar en pacientes con enfermedad localizada sometidos a tratamiento
multimodal.

Palabras-clave: Leiomiosarcoma; Neoplasias de la Préstata/cirurgia;
Prostatectomia; Radioterapia Adyuvante.
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INTRODUCAO

Os sarcomas de tecidos moles representam menos de
1% de todos os cinceres diagnosticados anualmente nos
Estados Unidos; menos de 5% desse total ocorrem no
trato urindrio!. O sarcoma prostdtico é um tumor que
se origina de componentes mesenquimais nio epiteliais
do estroma, representando menos de 0,1% dos tumores
primdrios prostiticos em adultos?. O leiomiossarcoma ¢
o subtipo de sarcoma primdrio prostdtico mais comum
em adultos, constituindo 38% a 52% dos casos?, sendo
descrito pela primeira vez por Stambert em 1853% J4 o
rabdomiossarcoma é o subtipo histolégico mais frequente
em pacientes pedidtricos’. Os sarcomas geralmente
sao descobertos em estddios avancados, tornando o
prognostico reservado’. Em fungio da raridade desses
tumores, existe uma abordagem varidvel em termos de
tratamento!, sendo a cirurgia o manejo preferencial®.
Apresenta-se aqui um caso de leiomiossarcoma de préstata
e uma revisao da literatura sobre essa doenca rara.

Este estudo foi aprovado por um Comité de Etica
em Pesquisa sob o niimero de parecer 6672753 (CAAE:
77794624.2.0000.5360) em conformidade com as
recomendacées das diretrizes de ética relacionadas aos
estudos que envolvem seres humanos de acordo com a

Resolucio n°. 466/2012° do Conselho Nacional de Satde.

RELATO DO CASO

Paciente de 65 anos, com histéria prévia de hipertensao
arterial sistémica (HAS), dislipidemia e psorfase, procurou
atendimento para realizar rotina urolégica. Negava
histéria familiar para cincer de préstata. Queixava-se
de jato urindrio fraco e noctiria ([nternational Prostate
Symprom Score igual a 5)7, sem outros sintomas. Ao toque
retal, identificou-se préstata de consisténcia fibroel4stica,
aproximadamente 60 gramas, com 4rea de maior
consisténcia 2 direita, porém sem caracterizar nédulo.

O antigeno especifico da préstata (do inglés,
prostate specific antigen — PSA) sérico era 1,09 ng/ml. A
ultrassonografia de préstata transabdominal evidenciou
uma glandula de 58,4 gramas, com cisto hipoecoico
adjacente medindo 4,8 x 4,7 x4,4 cm. Jd a ultrassonografia
de aparelho urindrio era normal, exceto por cisto cortical
no ter¢o médio do rim direito medindo 2,0 cm.

O paciente realizou, entdo, ressonincia magnética
multiparamétrica de préstata, cujas imagens revelaram
volumoso nédulo sélido (5,0 x 4,0 cm) na zona periférica
anterior do terco médio-basal 4 direita da préstata,
predominantemente exofitico, com acentuada restrigio
a difuso e realce progressivo pelo contraste (PIRADS 3)
(Figura 1).
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Em razdo dos achados dos exames de imagem, o
paciente foi submetido a biépsia prostdtica guiada por
ultrassonografia transretal. O anatomopatoldgico dos
espécimes (novembro de 2022) sugeriu o diagnéstico de
tumor estromal com malignidade potencial incerta (do
inglés, stromal tumor of uncertain malignant potential —
STUMP) em zona periférica a direita.

Apés estadiamento sistémico negativo (tomografia de
torax, ressonincia magnética de abdome total e cintilografia
dssea), o paciente foi submetido, em fevereiro de 2023, &
prostatectomia radical retroptibica com linfadenectomia
iliaco-obturatéria bilateral. O procedimento ocorreu sem
intercorréncias, com tempo total estimado de 150 minutos
e sangramento mensurado em 400 ml, sem necessidade de
hemotransfusio. O paciente permaneceu internado por
dois dias, sem complicacoes pds-operatorias, retirando a
sonda vesical de demora no 12° dia do pds-operatério.

O exame anatomopatoldgico da pega cirdrgica sugeriu
o diagndstico de leiomiossarcoma prostdtico (Figura 2),
evidenciando nédulo bem delimitado de 5,0 x 4,5 cm no
lobo direito, com aumento da atividade mitética e margens
cirtirgicas negativas. Os linfonodos isolados estavam livres
de neoplasia, assim como as vesiculas seminais.

A complementagio com imuno-histoquimica
confirmou o diagndstico de leiomiossarcoma, com
positividade para actina de musculo liso, desmina,
caldesmon, vimentina e receptor de progesterona, assim
como negatividade para CD34 e citoqueratinas AE1/AE3
(Figura 3). Apds a confirmacio diagnéstica de sarcoma,
houve dosagem de lactato desidrogenase (LDH), que se
encontrava dentro da normalidade (132 U/I).

Apés a cirurgia, o paciente realizou radioterapia
adjuvante ([ntensity-modulated Radiotherapy — IMRT) do
leito prostdtico (66 Gy), com término em junho de 2023.

Na consulta do sexto més apés a cirurgia, o paciente
mantinha continéncia e poténcia sexual, com PSA de 0,01
e tomografia de térax e abdome sem sinais de recorréncia
ou doenca metastitica. Ele segue em acompanhamento,
com ultima consulta em dezembro de 2023, mantendo-se
sem recidiva.

DISCUSSAO

O clncer de préstata é a malignidade mais comum
em homens a partir dos 50 anos, sendo a principal causa
de morte por cAncer em homens com mais de 70 anos’.
Sarcomas primdrios da préstata sio tumores extremamente
raros!, podendo ser divididos em leiomiossarcoma,
rabdomiossarcoma, fibrossarcoma e sarcoma de células
fusiformes®. O leiomiossarcoma representa menos de
0,1% de todas as neoplasias malignas da préstata ¢ é o
subtipo de sarcoma primdrio mais comum da préstata em
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adultos, contabilizando 38% a 52% dos casos®. Lesoes
estromais prostiticas que nio tém diagndstico ébvio sio
designadas STUMP?3. Tal sigla engloba um grupo de lesoes
nas quais, em geral, ¢ dificil estabelecer histologicamente
o comportamento bioldgico em contraste as lesoes
francamente sarcomatosas como o rabdomiossarcoma,
leiomiossarcoma ou sarcoma estromdtico’. A maioria
dos STUMP ¢ positiva para CD34 e vimentina, sendo
a positividade varidvel para actina de musculo liso e
desmina’. Em fungio da origem no estroma prostdtico,
ha frequente positividade para receptores de progesterona
na imuno-histoquimica, sendo menos constante para
receptores de estrogénio’.

O leiomiossarcoma primdrio da prdstata apresenta
etiologia incerta, embora a radioterapia pélvica prévia
possa estar relacionada a alguns casos'’. A idade dos
pacientes varia de 41 a 78 anos na apresentagdo, com

Figura 1. Nédulo sélido prostético em lobo direito (PI-RADS 3) média de 61 anos’.
Clinicamente, os individuos apresentam mais

comumente sinais e sintomas de obstrucio do trato
urindrio inferior; sintomas associados incluem dor
perineal, hemartdria, queimacio na ejaculagio, constipagao
e perda de peso®. Cheville et al.! relataram em sua série de
14 casos a presenga de sintomas do trato urindrio inferior
em 100% dos pacientes.

A falta de sintomas tipicos geralmente resulta em
doenga mais avancada no momento do diagndstico —
um ter¢o dos pacientes apresenta doenga metastdtica,
geralmente no pulmio ou no figado'. Na auséncia de
sintomas clinicos tipicos, o sarcoma pode ser erroneamente
diagnosticado como hiperplasia prostdtica benigna®.

O diagndstico desses tumores é desafiador, tendo em
Figura 2. Peca cirdrgica apds prostatectomia retropUbica radical vista a nao especiﬁcidade de marcadores tumorais. O exame
retal digital pode revelar um aumento da préstata com
caracteristicas benignas ou mesmo um tumor firme que se
estende a outras estruturas pélvicas'®. Os exames laboratoriais
(marcadores tumorais circulantes) nio tém especificidade, de
modo que o PSA geralmente é normal (assim como no caso
relatado), dada a origem nao epitelial do leiomiossarcoma?.

O diagnéstico de leiomiossarcoma de préstata
geralmente ¢ realizado com bidpsia guiada por ultrassom
transretal, que é bem tolerada e fornece tecido adequado para
realizar o diagnéstico histolégico®. Macroscopicamente,
os tumores variam em tamanho de 3 a 21 cm e sdo
altamente infiltrativos®. O exame revela, ainda, uma
massa mal definida com consisténcia firme ¢ aparéncia
rosa-amarelada com dreas focais de hemorragia, necrose
e/ou degeneragio cistica®>. Em relagio ao perfil imuno-

;‘F’; 3 L SMA b A ’&:& -histoquimico, a maioria dos casos expressa vimentina,
e L M T R i W IR A 3 %’: actina, receptor de progesterona ¢ CD34, enquanto hd
R i Mot o b PR Sl S TR

. T " : negatividade para S-100 ¢ CD117'. Cheville et al.!
Figura 3. Perfil imuno-histoquimico com positividade para anticorpo , . .
antimisculo liso mostraram que as células tumorais dos leiomiossarcomas

Revista Brasileira de Cancerologia 2024; 70(1): e-184559 3



Santos NH, Novotny R, Novotny C, Jost RT, Morais PCM

foram positivas em 100% dos casos para vimentina, 63%
para actina, 20% para desmina, 27% para citoqueratina
e negativo para S-100 em todos os casos.

Para fins de estadiamento clinico, a tomografia
computadorizada de térax e abdome é 0 exame-chave para
avaliar a extensdo local e regional, bem como metdstases a
distincia’. Geralmente, mostra uma grande massa sélida
com margens bem ou mal definidas e realce heterogéneo
pelo contraste, delimitando dreas necrdtico-cisticas’. A
ressonancia magnética de abdome e pelve é a modalidade
principal para avaliar a doenca local em virtude da
sua alta resolugdo de contraste pelos tecidos moles —
imagens ponderadas em T'1 revelam massas hipointensas
homogéneas —, enquanto as sequéncias ponderadas em
T2 mostram massas heterogéneas com 4reas de sinal
intermedidrio a alto'. Para avaliagio Gssea, a cintilografia
¢ o exame de escolha®. Ao contrdrio de outros sarcomas
de préstata, nos quais o primeiro local de metdstase a
distAncia sdo os linfonodos, no leiomiossarcoma prostatico
o envolvimento nodal é incomum, ocorrendo em apenas
10% dos casos'. Pulmées, figado e ossos sao os locais
mais frequentes de metdstase; lesdes Osseas tendem a ser
osteoliticas, o que difere do padrio osteobldstico tipico de
metdstase dssea observada em adenocarcinomas'.

O tratamento do sarcoma prostdtico ainda nio estd
padronizado e envolve abordagem multidisciplinar,
incluindo cirurgia e radioterapia e/ou quimioterapia
neoadjuvante ou adjuvante’. Nos dltimos anos, a
cirurgia tem sido a base do tratamento, consistindo em
prostatectomia radical, cistoprostatectomia ou exenteragao
pélvica'®. Nio obstante, dados publicados recentemente
favorecem terapias multimodais para o tratamento de
sarcomas prostdticos, particularmente para doencas
localmente avancadas'.

O prognéstico geral do leiomiossarcoma da préstata
¢ desfavordvel, e 50% a 75% dos pacientes morrem de
cancer dentro de dois a cinco anos?. Porém, o desfecho da
doenca pode ser melhorado em pacientes sem evidéncia de
metdstases a distAncia na apresentagio inicial e naqueles
com doenca localizada em que a resseccdo completa
pode ser obtida cirurgicamente (margens negativas)’.
Sexton et al.? mostraram que a taxa de sobrevida foi
significativamente maior em pacientes com margens
cirtirgicas negativas quando comparados aqueles que
apresentaram margens positivas e grosseiramente
positivas?. Pacientes com grandes tumores envolvendo
estruturas adjacentes devem ser considerados para
radioterapia e/ou quimioterapia adjuvantes para aumentar
a probabilidade de uma ressec¢io completa®.

Pelas altas taxas de recorréncia, particularmente
em pacientes com margens cirtrgicas positivas, hd a

necessidade de vigilancia rigorosa em longo prazo?.
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CONCLUSAO

Embora seja uma doenga extremamente rara, o
leiomiossarcoma é o sarcoma primdrio de préstata
mais comum em adultos. Geralmente, apresenta curso
agressivo, sendo o diagnéstico desafiador e, na maioria das
vezes, descoberto em estddios avancados. Este é baseado
em andlise histopatoldgica e imuno-histoquimica, com
espécimes obtidos por bidpsia transretal de préstata.
Regimes multimodais sao recomendados. O progndéstico
geral é ruim, mas pode ser melhorado em pacientes sem
evidéncia de metdstases a distAncia na apresentagio inicial
e naqueles com doenga localizada cuja resseccio completa
pode ser obtida cirurgicamente. Pelo risco de recorréncia
elevado, recomenda-se a vigilincia em longo prazo de
todos os pacientes.

Diante disso, foi relatado um caso de uma doenca
rara como o leiomiossarcoma de prdstata diagnosticado
e tratado com beneficio, visto o desfecho positivo do
paciente apds os tratamentos instituidos.
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