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Leiomyosarcoma of the Vagina in a Pregnant Patient: Case Report
Leiomiosarcoma de Vagina en Paciente Embarazada: Informe de Caso

Amanda de Queiroz Piffer'; Ana Victoria Carvalho Domingues?; Leticia lamada Porto?;
Maria Amalia Barbosa Duarte de Oliveira%; Giuliano Tavares Tosello®

RESUMO

Introdugao: As lesdes malignas primdrias da vagina sio atipicas, e sarcomas vaginais ainda mais incomuns. Leiomiossarcomas retratam
menos de 2% das neoplasias malignas ginecoldgicas, e apenas 10% destes ocorrem fora do ttero. Relato do caso: Mulher, 39 anos,
gestante, procurou atendimento médico apresentando dor e sangramento vaginal. Foram constatados ttero gravidico e massa solida
vaginal que se estendia para gordura adjacente. Na 352 semana de gestagdo, foi realizada uma cesdrea com exérese da tumoragio que
posteriormente foi submetida a andlise anatomopatoldgica, sendo diagnosticada como leiomiossarcoma de vagina. Conclusao: A exérese
da tumoragio, neste caso, foi a abordagem escolhida levando em conta fatores como apresentagio do caso, experiéncia dos médicos
envolvidos e disponibilidade de recursos no hospital onde a paciente foi atendida. De fato, ndo hd guidelines especificos para esse tipo de
apresentacio de leimiossarcoma vaginal, o que implica em individualizagio de cada caso, com condutas terapéuticas variadas, respeitando

as particularidades de cada paciente.
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ABSTRACT

Introduction: Primary malignant lesions of the vagina are atypical, and
vaginal sarcomas are even more uncommon. Leiomyosarcomas represent
less than 2% of gynecological malignancies, and only 10% of these occur
outside the uterus. Case report: Pregnant woman, 39 years old, sought
medical attention due to pain and vaginal bleeding. A pregnant uterus
and a solid vaginal mass extending into adjacent fat were found. At the
35™ week of gestation, a cesarean section was performed with excision of
the tumor, which was subsequently submitted to anatomopathological
analysis and diagnosed as vaginal leiomyosarcoma. Conclusion: In this
case, tumor removal was the chosen approach, given the presentation of
the case, experience of the physicians involved, and availability of the
hospital resources where the patient was treated. In fact, there are no
specific guidelines for this type of presentation of vaginal leiomyosarcoma,
which implies individualization of each case, with different therapeutic
approaches, respecting the patient’s particularities.

Keywords: Leiomyosarcoma; Pregnancy; Vaginal Neoplasms; Uterine
Hemorrhage.

RESUMEN

Introduccién: Las lesiones malignas primarias de la vagina son atipicas y los
sarcomas vaginales son ain mds infrecuentes. Los leiomiosarcomas representan
menos del 2% de las neoplasias malignas ginecoldgicas y solo el 10% de ellas
se produce fuera del ttero. Informe del caso: Mujer de 39 aos, embarazada,
acudi6 al médico presentando dolor y sangrado vaginal. Se encontré un
ttero embarazado y una masa vaginal sélida que se extendia hacia la grasa
adyacente. En la semana 35 de gestacion se realizé cesdrea con escisién del
tumor, el cual posteriormente fue sometido a andlisis anatomopatolégico,
siendo diagnosticado como leiomiosarcoma vaginal. Conclusién: La escision
del tumor, en este caso, fue el abordaje elegido teniendo en cuenta factores
como la presentacién del caso, la experiencia de los médicos involucrados y la
disponibilidad de recursos en el hospital donde se traté a la paciente. De hecho,
no existen pautas especificas para este tipo de presentacion del leiomiosarcoma
vaginal, lo que implica la individualizacién de cada caso, con abordajes
terapéuticos variados, respetando las particularidades de cada paciente.
Palabras clave: Leiomiosarcoma; Embarazo; Neoplasias Vaginales;
Hemorragia Uterina.
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INTRODUCAO

As lesdes malignas primdrias da vagina sdo atipicas,
e 0s sarcomas vaginais sio ainda mais incomuns. Os
leiomiossarcomas correspondem a menos de 2% das
neoplasias malignas ginecoldgicas, e apenas 10% deles
ocorrem fora do ttero'?. H4 divergéncia no niimero de
casos em mulheres afro-americanas, que possuem o dobro de
incidéncia, quando comparadas a mulheres caucasianas’. Sao
os sarcomas vaginais mais comuns em adultas. Originam-se
em qualquer parte da vagina, mas também podem surgir em
células de musculo liso em tecidos adjacentes.

A literatura desses casos baseia-se principalmente em
alguns relatos e séries de casos®. Embora nao haja sintomas
tipicos e caracteristicas descritas, os mais frequentes sio
sangramento vaginal (56%), massas pélvicas (54%) e
dor pélvica (22%), alguns casos dificuldade de miccio
e dispareunia. No exame fisico, a maioria das pacientes
apresenta nédulos cercados por mucosa vaginal normal,
como uma massa vaginal, e, em casos de tumor avancado,
pélipos com componente exofitico ou massas vaginais
necréticas podem ser palpados. Esses tumores sio capazes
de invadir o reto ou tecidos pélvicos adjacentes & vagina®”®.

Os leiomiossarcomas vaginais sio dificilmente
diagnosticados precocemente. A idade média de diagndstico
é por volta dos 50 anos, chegando até 86 anos>”’. Visto
que nio hd um diagnéstico pré-operatério claro para
leiomiossarcoma vaginal, ele deve ser feito baseado nos
resultados imuno-histoquimico e anatomopatoldgico ap6s
exérese. O padrio-ouro de diagndstico ¢ a histologia'®!!.
As distintivas caracteristicas histopatolégicas dos
leiomiossarcomas sdo a presenca de necrose coagulativa
de células tumorais, atipia citoldgica, alta taxa mitética
e coloragdo positiva para marcadores musculares (actina,
desmina, caldesmon)'>'3.

Em razdo da possibilidade de transformacio e recidiva,
esses tumores devem ser removidos inteiramente. A exérese
radical do tumor é o tratamento primdrio e com melhores
resultados. Os cirurgides devem escolher a abordagem
cirtirgica adequada de acordo com a localizacdo do
leiomiossarcoma. Poucos sdo os relatos que descrevem
como remové-los cirurgicamente, a maioria relata apenas
sobre a patologia desses tumores'*'%. O papel adjuvante
da radioterapia ndo ¢ claramente definido em sarcomas
vaginais, ¢ ainda menos dados estdo disponiveis a
respeito da quimioterapia usada como terapia adjuvante.
A radioterapia adjuvante parece ser indicada em pacientes
com sarcomas de alto grau, tumor recorrente de baixo grau
e se 0 tumor se estender além das margens cirtrgicas®.

Por nao existir um protocolo especifico para abordagem
terapéutica de leiomiossarcomas de vagina, o tratamento,
que tem por pedra angular a ressecgdo cirdrgica, é
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varidvel e levara em conta as caracteristicas de cada caso,
a experiéncia dos profissionais envolvidos e a condigio
clinica da paciente'®. A diferenciagio do grau do tumor
¢ o fator mais importante para o prognéstico'’, mas,
mesmo assim, os leilomiossarcomas siao caracterizados
por comportamento agressivo ¢ progndstico reservado,
mesmo em estdgios precoces. Nas pacientes tratadas com
quimioterapia ou radioterapia pds-operatéria, a taxa de
sobrevivéncia nos cinco anos seguintes ¢ de apenas 36%’.
Mesmo em estdgios precoces apresenta taxas de recidiva
de 53% a 71%. Algumas séries relatam sobrevida de cinco
anos de 51% no estddio I, 25% no estiddio II e 0% nos
estddios I1I ou I'VE,

Esses tumores podem apresentar recidiva e
eventualmente evoluir com surgimento de metdstase em
érgaos distantes. Um estudo de autSpsias mostrou que essas
metdstases ocorriam sem doenga linfética, o que justifica
uma disseminagio hematogénica. Portanto, pacientes com
essa doenca tém progndstico desfavoravel, e a metdstase
para o pulmaio acontece com frequéncia'”'®.

O leiomiossarcoma vaginal ¢ um tumor maligno que
tem como caracteristicas curso agressivo, apresentacgio
variada, alta recorréncia, e ndo possui um tratamento ideal
estabelecido. As informagées sobre esse tipo de sarcoma
podem ser encontradas em escassos relatos de casos que
possuem falta de consenso em relagio ao tratamento,
portanto, cabe ao médico individualizd-lo, com cautela,
para cada paciente®.

A importancia deste relato de caso é de divulgar e alertar
a comunidade cientifica a respeito dessa neoplasia rara,
assim como discutir a respeito dos achados clinicos, exames
e tratamento cirdrgico. Tema relevante a ser discorrido,
visto que hd poucos levantamentos dessa doenga.

Este estudo foi baseado em andlise de prontudrios
médicos, que continham informacoes relevantes sobre
o quadro clinico. Em paralelo, foi feita uma revisio de
literatura em bases de dados como SciELO e PubMed,
para que fosse feita uma comparagio entre o que foi
de fato realizado frente ao caso e o que preconiza a
literatura cientifica.

O presente artigo foi aprovado pelo Comité de Etica
em Pesquisa (CEP), sob o nimero de parecer 5168096
(CAAE: 52890121.0.0000.5515), de acordo com a
Resolugio n.2 466/2012% do Conselho Nacional de Satde.

RELATO DO CASO

Mulher, 39 anos, gestante de 31 semanas e 6 dias,
quartigesta, com trés partos cesdreos anteriores, procurou
atendimento médico em um centro de referéncia em
Ginecologia e Obstetricia em um Hospital privado do
interior de Sio Paulo, queixando-se de sangramento
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vaginal hd 15 dias. Sangramento de coloragio vermelho
vivo e com saida de codgulos. O quadro teve inicio na 292
semana. Nega comorbidades, tabagismo e etilismo. O pai
da paciente apresentou cAncer de vesicula biliar aos 72 anos.

No exame fisico do abdome, constataram-se Gtero
gravidico, altura uterina de 29 cm, batimentos cardiofetais
de 144 por minuto, tonus uterino normal e dinimica
uterina ausente. O exame especular apresentou massa
tumoral volumosa e fridvel de aproximadamente 10 cm,
iniciando no ter¢o superior da parede vaginal lateral direita
e estendendo-se até o ter¢o médio da vagina.

No mesmo dia do atendimento, foi realizada uma
ultrassonografia que evidenciou uma formacao sélida,
lobulada, com componente exofitico, fluxo vascular ao
doppler, com medida de 5,5 x 5,4 x 4,2 cm, volume de 67
cm’. Apds duas semanas desse primeiro atendimento, foi
realizada ressonincia magnética da pelve que visualizou lesao
solida, heterogénea, no ter¢o profundo da parede vaginal
lateral direita, estendendo-se para a gordura adjacente,
medindo de 8,2x 8,1 x4,6 cm e volume estimado de 157 cm’.

Na 35° semana de idade gestacional, por conta
do aumento do sangramento vaginal, foi realizado
o parto cesireo com o nascimento de um recém-
nascido com Apgar 9 e 10. Logo apds o parto, foi
realizada a ressec¢io da tumoragdo por via vaginal
(Figura 1). O contetdo removido foi enviado para

Figura 1. Primeira resseccdo tumoral
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andlise anatomopatolégica e imuno-histoquimica com o
diagndstico de leiomiossarcoma de alto grau e margens
nio avalidveis em virtude da fragmentacio do tumor
(Figura 2). A imuno-histoquimica apresentou receptor de
estrogénio +/3+ (15%); Ki-67 positivo (90%); desmina
positiva; caldesmon positivo; CD 10 negativo; citoceratina
de 40, 48, 50 e 50,6 kDa negativas e miogenina negativa.

Apés oito semanas da cirurgia vaginal e do parto
cesdreo, foi realizado o estadiamento sistémico com
tomografia de térax e ressonincia magnética de abdome,
e visualizados multiplos nédulos pulmonares inespecificos,
nio calcificados, de até 0,7 cm nos lébulos inferiores dos
pulmées direito e esquerdo. Na ressonancia de abdome
e pelve, foram identificadas trés leses no lobo hepdtico
direito, heterogéneas, com 4reas de liquefacio sugestivas
de acometimento metastdtico, tendo o maior 7 cm em seu
maior didmetro. Também foi vista lesio expansiva no ter¢o
superior da parede vaginal lateral direita medindo 3,8 x
3,5 cm sugestiva de progressao local da doenga.

Apés reunido oncoldgica multidisciplinar, iniciou
quimioterapia paliativa com docetaxel e cloridrato de
gencitabina, realizando dois ciclos sem intercorréncias.
Apresentou progressao local da doenca perceptivel ao
exame especular e novos episédios de sangramento, sendo
assim submetida & nova ressecgio cirtirgica de toda a massa

tumoral macroscopicamente visivel novamente por via
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vaginal. Essa segunda intervengao cirtrgica aconteceu
quatro meses apds a primeira. Apés um més da segunda
cirurgia, foi submetida a dez sessdes de radioterapia
adjuvante. Evoluiu com quadro de abscesso hepdtico e
teve melhora com tratamento clinico apds internagio
prolongada de 45 dias.

Realizou nova ressonincia de abdome que mostrou
aumento dos trés nédulos hepdticos progressio da
doenga metastdtica hepdtica, tendo o maior agora 16
cm. Apéds nova discussio multidisciplinar, iniciou nova
quimioterapia paliativa com doxorubicina + ifosfamida
+ dacarbazina + pazopanibe. Apés trés ciclos do novo
esquema de quimioterapia paliativa e 14 meses apds
a primeira cirurgia vaginal, apresentou progressao da
doenca hepdtica com alteragio de enzimas hepdtica e
ascite. Em nova discussio clinica, optou-se por suspender
a quimioterapia e seguir apenas com cuidados paliativos.
Apds 18 meses do diagnéstico do leiomiossarcoma vaginal,
a paciente faleceu por causa da progressio da doenca
metastitica e sem sangramento vaginal.

O laudo histolégico evidenciou neoplasia maligna,
diagnosticada como leiomiossarcoma.

DISCUSSAO

A vagina nio é um local comum para desenvolvimento
de tumores malignos primdrios. O leiomiossarcoma
vaginal, em particular, ¢ um tumor agressivo ¢ muito
incomum. A literatura médica indica que sarcomas
malignos vaginais, além de prognéstico complica, tém
altas taxas de recidiva local e a distAncia®’.

A relevincia clinica da discussdo sobre leiomiossarcoma
vaginal estd relacionada a escassez de casos descritos,
que representa menos de 2% das neoplasias malignas
ginecoldgicas. Apresenta dificil diagnéstico e nao possui
sintomas especificos. Tais tumores sdo caracterizados por
comportamento agressivo e progndstico reservado e elevadas
taxas de recidiva, chegando a quase 80% em dois anos?.

Apesar de a maioria dos relatos abordarem apenas
a patologia desses tumores, é de suma importincia que
seja apresentada a remocdo cirtirgica, ji que a gravidade
desse tumor ¢ alta e o papel adjuvante da radioterapia e
quimioterapia nio ¢ claramente definido, enquanto a exérese
radical do tumor é tida como forma de tratamento primdrio®.

Em artigos cientificos sobre casos similares, pode-se
observar o predominio de trabalhos que relatavam o
aparecimento dessa neoplasia em mulheres adultas, a
cirurgia como principal tratamento, ¢ a radioterapia ¢ a
quimioterapia como complemento, embora ainda nio se
tenha um consenso sobre o tratamento ideal**.

Segundo os principios de técnicas auxiliares da
National Comprehensive Cancer Network (NCCN)* de

Rev. Bras. Cancerol. 2024; 70(4): e-214762

2024, que analisa as aberrac6es cromossdmicas e os genes
relacionados a cada tipo de neoplasia, os leiomiossarcomas
apresentam aberragdes com complexas alteragdes, e os
genes envolvidos ainda sdo desconhecidos. Isso evidencia
a necessidade de novos estudos, nio apenas clinicos,
mas genéticos, para melhor delineamento da patologia e
melhora na precisio do diagnéstico precoce.

Independentemente do quio precoce tenha sido o
diagndstico neste caso, a doenga da paciente era complexa
e de natureza agressiva; exames de imagem realizados dois
meses apds o parto ji evidenciavam comprometimento
pulmonar e hepdtico por possiveis metdstases; e, na
maioria dos casos, disponiveis na literatura, metdstases
pulmonares foram as mais comuns'”'%.

Embora a paciente tenha recebido atendimento de
elevada complexidade, com acesso a terapias adjuvantes
e neoadjuvantes, drogas de alto custo e suporte
multidisciplinar, o desfecho desfavordvel, com progressio
da doenga e posterior 6bito, vai ao encontro do que estd
descrito na literatura. Mesmo com diagnésticos precoces, a
taxa de sobrevida em cinco anos para casos como este nio
chega a 40%, com recidivas chegando a 71% dos casos”®.

CONCLUSAO

O leiomiossarcoma vaginal é um cincer raro, retratando
menos de 2% das neoplasias malignas ginecoldgicas,
agtessivo e com elevada taxa de recidivas. H4 pouca evidéncia
cientifica publicada nos dltimos dez anos, e os genes
relacionados ao desenvolvimento dessa patologia seguem
desconhecidos. Diante das dificuldades para estabelecer o
diagnéstico precoce, das lacunas no conhecimento acerca
dessa neoplasia maligna rara e da elevada morbimortalidade,
é essencial o aperfeicoamento das técnicas terapéuticas e o
fomento a novas pesquisas relacionadas ao tema.
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