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RESUMO

Os lipossarcomas sdo um tipo de sarcoma de partes moles que se origina de células
mesenquimais primitivas que se diferenciam em tecido adiposo. Sdo quatro os subtipos de
lipossarcoma, sendo o desdiferenciado 0 mais agressivo e o de pior prognostico. Este tem um
pico de incidéncia em média entre a sexta e oitava década de vida e & mais comum em
retroperitdnio. Apresenta sintomas inespecificos, o que gera atraso no diagnaostico, contribuindo
para um pior progndstico. Ressonancia magnética e tomografia computadorizada s&o os exames
de escolha para investigacéo e o diagnostico feito por bidpsia. O tratamento mais bem aceito na
literatura é a realizacdo de excisdo cirurgica completa. O seguimento deve ser feito por pelo
menos 10 anos. O objetivo geral deste trabalho € relatar o caso de um paciente jovem com
diagndstico de lipossarcoma desdiferenciado em regido inguinal e o objetivo especifico é
revisar a literatura acerca do assunto permitindo avaliar as dificuldades diagnosticas e de
tratamento. Trata-se de um estudo descritivo do tipo relato de caso associado a reviséo
bibliografica. O paciente apresentou a tumoracao fora da regido e da faixa etaria conhecida da
doenga, sendo descoberta, acidentalmente, em um contexto de exploracéo cirdrgica ap6s uma
herniorrafia, 0 que gerou atraso no diagndstico e no inicio do tratamento. A importancia do
conhecimento da doenca permite a deteccdo precoce do quadro e inicio do tratamento de forma
planejada.

PALAVRAS-CHAVE: Lipossarcoma; Desdiferenciagcdo celular; Tumor maligno; Regido
inguinal.



ABSTRACT

Liposarcomas are a type of soft tissue sarcoma that originate from primitive
mesenchymal cells that differentiate into adipose tissue. There are four subtypes of liposarcoma,
with dedifferentiated being the most aggressive and with the worst prognosis. This has a peak
incidence on average between the sixth and eighth decade of life and is most common in the
retroperitoneum. It presents nonspecific symptoms, which leads to a delay in diagnosis,
contributing to a worse prognosis. Magnetic resonance imaging and computed tomography are
the exams of choice for investigation and the diagnosis is made by biopsy. The most well-
accepted treatment in the literature is complete surgical excision. Follow-up should be done for
at least 10 years. This study aims to report the case of a young patient with a diagnosis of
dedifferentiated liposarcoma in the inguinal region and review the literature about the subject,
allowing the evaluation of diagnostic and treatment difficulties. This is a descriptive case report
associated with a literature review. The patient presented the tumor outside the region and
known age range of the disease which was accidentally discovered in the context of surgical
exploration after a herniorrhaphy, which led to a delay in diagnosis and beginning of treatment.
The importance of knowledge of the disease is because it allows early detection of the condition
and initiation of treatment in a planned manner.

KEY WORDS: Liposarcoma; Cellular dedifferentiation; Malignant tumor; Inguinal region.
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1 - INTRODUCAO

Os lipossarcomas sdo sarcomas de tecidos moles que tem origem a partir das células
mesenguimais primitivas que se diferenciam em tecido adiposo. Correspondem a um dos tipos
histoldgicos mais frequentes entre os sarcomas de tecidos moles, representando 12,8% destes
. Acometem ambos os sexos em incidéncia aproximada, e pessoas em média entre a quinta e a
sexta década de vida. S&o classificados histologicamente como bem diferenciados (WDLS),
mixoides (MLS), pleomdrficos (PLS), desdiferenciados (DDLS) ® ou pleomdrficos mixdides *°,

sendo o tipo DDLS um tumor mais agressivo e invasivo®.

Foram descritos pela primeira vez por Rudolf Virchow em 18573, que definiu na ocasido
a origem do tumor como sendo do tecido adiposo, chamando-o de “mixoma lipomatoide
maligno”. Em 1944, Arthur Purdy Stout relatava o retroperitonio como a regido mais acometida,
sabendo-se que também poderia localizar-se em outros locais®. Atualmente os estudos revelam
que as extremidades, como a coxa, Sao as areas mais acometidas e o retroperitdneo a de pior
prognostico’. Outros sitios importantes, mas com menor incidéncia, sio a cabeca e o pescogo®.
O crescimento na regido inguinal costuma ser lento, com auséncia de sintomas, o que pode

ocasionar o diagnostico tardio®.

Em particular, o tipo desdiferenciado parece acometer mais frequentemente o
retroperitonio, e mais raramente, as extremidades'®. Além disso, possui alta taxa de metastase
a distancia, é capaz de apresentar um comportamento agressivo e tem elevado potencial de

mortalidade!®.

Por se tratar de um tumor que possui niameros limitados de publica¢des na literatura néo
hd um consenso acerca do tratamento do tipo desdiferenciado. Desta forma, € necessario
realizar acompanhamento por pelo menos 10 anos®, porque a chance de recorréncia da doenca

em 5 anos é comum em 80% dos casos de DDLS ap0s ressecgéo cirdrgica completa?,

A ocorréncia infrequente dos lipossarcomas torna dificil enumerar pacientes suficientes,
a fim de comparar diretamente um tratamento com outro, para determinar a terapéutica primaria
ideal. Este estudo objetiva discorrer sobre o relato do caso de um paciente de 36 anos com

lipossarcoma desdiferenciado na regido inguinal.
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2 - FUNDAMENTOS TEORICOS

2.1 - ANATOMIA DA REGIAO INGUINAL

A regido inguinal ¢ uma area de entrada e saida que possui tendéncia a herniacdes, sendo

delimitada da espinha iliaca antero-superior ao tubérculo pubico®2.

2.1.1 Ligamento inguinal e trato iliopubico

O ligamento inguinal constitui a parte inferior da aponeurose do musculo obliquo
externo do abdome com a maioria das fibras inseridas ao tubéerculo pabico formando um
retindculo. Ja o trato ileopUbico se projeta paralelamente ao ligamento inguinal e constitui o
segmento inferior da fascia transversal. As duas estruturas tém papel fundamental na
sustentacdo do abdémen numa regido denominada Ostio miopectineo que é o local de maior
fraqueza e, por isso, mais acometido pelas hérnias inguinais, que sdo mais comuns nos homens,

e pelas femorais, mais comuns nas mulheres®3,

2.1.2 Canal inguinal

Possui cerca de 4 cm de comprimento, sendo uma passagem de trajeto obliquo
estendendo-se inferomedialmente a parede anterolateral do abdome, e tem uma abertura de
entrada e outra de saida [Figura 1]. O anel inguinal profundo é o orificio de entrada que, no
homem, o funiculo espermatico compde o interior desse canal sendo primordial para a descida
dos testiculos, formados na parede posterior do abdome, até a bolsa escrotal. O funiculo
espermatico é composto pelo ducto deferente, artéria testicular, artéria do ducto deferente,
artéria cremastérica, ramo genital do nervo genitofemoral e plexo pampiniforme e posterior.
Em ambos 0s sexos ha também vasos sanguineos, linfaticos e o nervo ileoinguinal. O ligamento

inguinal segue em paralelo e inferiormente ao canal inguinal cruzando-o medialmente®®,

15



Figura 1 - Imagem anatémica da regido inguinal evidenciando o anel inguinal profundo.

Fibras intercrurals

M. iNaco - AN Contomo do éstio

A fomoral —
Espinha Ifaca anterossupenor —

M. psoas malor Angl inguinal superficial
com ligamento inal
Bainha fomoral el npleche
posteror)
Tubérculo publco

Vista anteroinferior

Fonte: Moore, K. L.; DALEY Il, A. F. Anatomia orientada para a clinica. 7% edi¢do. Guanabara Koogan. Rio de
Janeiro, 2014, p. 202.

Anel inguinal interno (profundo): ¢é o orificio de entrada do canal inguinal. Sendo
formado pela evaginacdo da féscia transversal que da passagem ao ducto deferente
extraperitoneal, aos vasos testiculares, nos homens, e ao ligamento redondo do Gtero, nas
mulheres [Figura 1]. Essa fascia desce continuamente por essa passagem e da origem a fascia
interna do canal [Figura 2]*.

16



Figura 2 - A- Estruturas que compB8em a regido inguinal e os anéis inguinais superficial e
profundo. B- Fascias que formam o canal inguinal.

Fonte: Moore, K. L.; DALEY I, A. F. Anatomia orientada para a clinica. 72 edicdo. Guanabara Koogan. Rio de
Janeiro, 2014, p. 204.

Anel inguinal externo (superficial): é o orificio de saida do canal inguinal. Esta mais
anterior que o anel inguinal interno e é de onde saem o funiculo espermaético, no homem, e 0
ligamento redondo do Utero na mulher, em direcdo a pelve. Entre os pilares medial e lateral da
aponeurose do musculo obliquo externo do abdome forma-se uma fenda por onde passam as
fibras intercrurais, responsaveis por evitar o afastamento desses pilares, dando origem ao anel
inguinal externo [Figura 2]*2.

17



2.1.3 Divisdo anatdmica do canal inguinal

Os limites do canal inguinal sdo feitos em partes: assoalho, teto, parede anterior e
posterior.

Assoalho: composto pelo trato ileopubico, pelo sulco do ligamento inguinal invaginado
e pelo ligamento lacunar??,

Teto: composto pela féascia transversal, pelos arcos musculoaponeur6ticos dos
musculos obliquo interno e transverso do abdome e pelo pilar medial*®.

Parede anterior: composta pelas aponeuroses dos musculos obliquos interno e externo
do abdome?®®.

Parede posterior: composta pela juncdo da aponeurose do musculo obliquo interno e
transverso do abdome que formam um tenddo, chamado de foice inguinal, e o ligamento

inguinal®®.

2.2 SARCOMAS

Os sarcomas sdo um grupo de neoplasias com origem nas células mesenquimais
primitivas. S&o raros, respondendo por 0,1 a 0,2% de todos os tumores em adultos?. Podem ser
divididos em sarcoma de tecido mole (STS) e sarcoma 0sseo, com estadiamento e terapéuticas
diferentes’*. Para determinar o estadiamento é necessario saber o tipo, tamanho e a localizacio.
Além disso, a metastase para os linfonodos é incomum, mas quando ocorre acomete,

principalmente, figado e pulméo tendo progndstico ruim**.

2.2.1 Sarcoma de Tecido Mole

A ocorréncia pode ser em qualquer localizacdo do corpo, mas 59% surgem nas
extremidades, 19% no tronco, 15% no retroperitdnio e 9% na cabega ou no pesco¢o. Ha muitos
tipos histologicos de sarcomas de tecidos moles dando maior atengdo aos mais incidentes:
leiomiossarcomas, angiossarcoma, sarcoma sinovial, tumores da bainha do nervo periférico,

rabdomiossarcoma e lipossarcomas® °,
2.2.1.1 Leiomiossarcoma

Tumor que se origina do musculo liso sendo responsavel por 10% de todos os sarcomas

de tecidos moles, ocorrendo principalmente em extremidades, retroperiténio ou utero. A taxa
18



de sobrevida em 5 anos é de <40%, e em caso de alto grau, essa porcentagem reduz para 10-
15%. Ademais, o quadro clinico costuma ser silencioso e a ressec¢ao cirirgica com margens

amplas é a opcao terapéutica de escolha®®.

2.2.1.2 Angiossarcoma

De carater maligno, representa 2% dos STS encontrados principalmente na pele, bago,
figado, mama e podendo acometer, ndo com tanta frequéncia, outras regides do corpo. Das areas
acometidas, o figado e coracdo, sdo as de pior progndstico. Tem como fator desencadeante
sindromes e algumas substancias exdgenas que influenciam no desenvolvimento da doenca,
como por exemplo, neurofibromatose e esterdides anabolizantes. Para terapéutica o padréo-

ouro tem sido a cirurgia associada & quimioterapia®®.

2.2.1.3 Sarcoma sinovial

O termo sinovial é atribuido pelo fato do tumor se assemelhar ao tecido conjuntivo que
reveste as articulacdes sinoviais. Sdo tumores raros, mais comuns em extremidades, préximos
as bainhas dos tenddes articulares e das capsulas articulares, também podendo acometer outras
regides. As criancas e adultos jovens, entre 5 e 85 anos séo 0s grupos com maior incidéncia e a
meédia de diagnostico costuma ocorrer aos 35 anos. Pode apresentar-se como uma massa
dolorosa de crescimento gradual préximo a uma grande articulacdo e em especial na regido do
joelho. Para o tratamento é necessario realizar a resseccdo cirirgica com radioterapia e
guimioterapia associadas. O progndstico costuma ser melhor em adultos jovens e a taxa de
sobrevida gira em torno de 5 anos. Além disso, ha elevada chance de metastase sendo o pulméo

o principal sitio metastatico® 17,

2.2.1.4 Tumor da bainha do nervo periférico

Tumor maligno e agressivo que acomete 0s nervos periféricos e cranianos originando-
se em células da bainha nervosa e nas células de Schwann. S&o capazes de atingir o
retroperitonio, a cabeca, 0 pescogo, o tronco e 0s membros, podendo ser de origem idiopatica
ou estarem associados a neurofibromatose tipo 1 ou doenca de von Recklinghausen. O
diagnostico costuma ser feito pela presenca de uma massa demonstrada em ressonancia

magnética (RM). Temvclinica dolorosa, crescimento réapido evpossibilidade de quadro
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neuroldgico associado. Tem alta incidéncia em pacientes jovens, homens e/ou nos que tiveram
exposicao a radiacdo. O tratamento de escolha € a resseccgdo cirdrgica com quimioterapia ou

radioterapia como terapia adjuvante'®.

2.2.1.5 Rabdomiossarcoma

Tumor com origem nas células musculares esqueléticas muito comum na infancia. Sao
encontrados em qualquer parte do corpo com predominancia em cabeca, pescoco, Orbita ocular,
extremidades, trato genitourinario e seios nasais. A clinica é de acordo com a regido acometida
podendo apresentar-se como uma massa ou edema no local, otalgia, cefaleia, congestéo nasal,
constipacdo, estrabismo, entre outros. O tratamento também é dependente da localizacdo, mas
no geral é indicada resseccdo cirdrgica com radioterapia e quimioterapia associadas. O

prognostico costuma ser bom se diagnosticado nos estagios iniciais®.

2.2.1.6 Lipossarcoma

O lipossarcoma € um dos tipos histologicos mais comuns dos sarcomas de tecidos moles
(STS) profundos de extremidade proximal e retroperitdnio, respondendo por 12,8% dos
acometimentos de tecidos moles, sendo 50% retroperitoneais e 25% nas extremidades. Tem
carater maligno com crescimento lento e indolor, sendo 0 mais comum na vida adulta e acomete
normalmente pessoas acima da 4% década de vida'®. A causa do lipossarcoma continua
desconhecida, sendo dificil atrelar o quadro a um fator de risco ou mutacdo genética existente
4. Os tumores, em geral, podem ser divididos em dois grupos: de alto grau, quando apresentam
crescimento rapido e as células cancerosas se diferenciam das células do corpo, e em baixo

grau, quando possuem crescimento lento e ndo ha essa diferenca entre as células®.

2.2.1.6.1 Tipos de lipossarcoma

Os lipossarcomas sdo classificados em alguns subtipos sendo eles pleomorfico, bem

diferenciado, desdiferenciado, mixdide e pleomorfico mixdide * 20,

Pleomérfico: é um lipossarcoma de alto grau que acomete mais as extremidades com
alta chance de metastase para o pulméo e o mais raro dos subtipos, compreendendo 5% dos
casos 2122, O tratamento ¢é feito através da resseccao cirlirgica completa junto a radioterapia, se

indicado .
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Bem diferenciado: tipo histoldgico mais recorrente. Os WDLS correspondem a 40-45%
de todos os lipossarcomas?®. E um tumor de baixo grau que surge entre a quinta e sétima década
de vida apresentando-se como uma lesdo indolente em membros ou retroperiténio que pode ser
localmente agressivo, mas com baixa chance de metastase. Além disso, possui taxa de
recorréncia local em 30 a 50% dos casos?®. A sobrevida em cinco anos, normalmente é de 44%
no DDLS e 93% no WDLS 2.

Desdiferenciado: assim como o WDLS, € o tipo histologico mais recorrente. Podem em
10% dos casos por uma progressao do WDLS em um intervalo médio de 7,7 anos e, desta forma,
passa a ter crescimento progressivo com maiores chances de recorréncia local e metastases.
Acometem mais frequentemente retroperitdnio, mas pode ocorrer nas extremidades, na regido
inguinal e, menos frequentemente, no térax e mediastino e dentro da cabeca e pescogo. Ja a
faixa etaria acometida esta entre a sexta e a oitava década de vida. Apresentam recorréncia local
de aproximadamente 40%, potencial metastatico de 15 a 30% e mortalidade relacionada a
doenca de 28% 2.

Mixoide: encontrado nas extremidades, € um lipossarcoma de alto grau que acomete
geralmente pacientes de 35 a 55 anos. Raro ocorrer metastase, mas quando acontece acomete
regides incomuns e de pior progndstico como tronco, extremidades, 0ssos, retroperiténio,

parede toracica, pleura e pericardio® !,

Pleomorfico mixoide: localizado principalmente no mediastino podendo acometer
extremidades, tronco, cabeca e pescoco ou cavidade abdominal. Surge geralmente em criangas,
adolescentes e adultos jovens com caracteristicas de um tumor de alto grau podendo metastizar.
Por se tratar de um tipo histolégico raro, agressivo e com tendéncia a recorréncia a excisdo

completa deve ser feita sempre que possivel, associando-se a quimioterapia adjuvante 2> 26,

Saber o subtipo histoldgico € importante para localizacdo do tumor e sua recorréncia. A
exemplo, o0s retroperitoneais costumam ser desdiferenciados e 0s que acometem as
extremidades inferiores costumam ser 0os mixoides. Para tratamento definitivo € necessario
remover o lipossarcoma com excisdo completa, de forma correta, com margens livres, e a

radioterapia adjuvante pode auxiliar o tratamento cirtrgico *.
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2.2.1.6.2 Lipossarcoma desdiferenciado na regido inguinal

O lipossarcoma desdiferenciado em regido inguinal € um tumor raro e agressivo
podendo acometer o cordao espermatico em até 30% se comparado com todos os lipossarcomas
do trato geniturinario. Pode apresentar-se como um abaulamento de pequeno tamanho, se
percebido no inicio da doenca, associado ou ndo a quadro algico. O crescimento € lento, entre
3-5 anos ¥/, e a medida que aumenta de tamanho vai comprimindo as estruturas adjacentes
podendo causar edema e cursar com diagnostico diferencial de hidrocele, varicocele, lipoma e

hérnia inguinal %,

Uma vez que a cavidade retroperitoneal se comunica com a regido inguinal por meio de
estruturas do cordao, € possivel que um lipossarcoma retroperitoneal se estenda pelo canal
inguinal até o saco escrotal, apresentando-se como um tumor dessa localidade. Sendo assim, é
importante diferenciar entre os lipossarcomas gque surgem e estdo confinados ao canal inguinal,
da extens&o inguinoescrotal de um tumor retroperitoneal, que representa a localidade de maior

aparecimento dos lipossarcomas®: %,

Ainda, por apresentarem-se como massas indolores, com historia de crescimento lento,
localizacdo e a relacdo com as estruturas adjacentes, geralmente sdo confundidos com uma
hérnia inguinal. Os lipossarcomas retroperitoneais, que se estendem até o canal inguinal, por
vezes atingindo o saco escrotal, podem se apresentar como uma hérnia inguinal indireta. Sendo
assim, as hérnias estdo entre os principais diagnésticos diferenciais, e muitas vezes, essas

neoplasias sdo descobertas acidentalmente durante cirurgias de herniorrafia?® 2" 2°,

Como o local de acometimento mais comum do lipossarcoma € a regido retroperitoneal
e/ou extremidades, sendo apenas 12% destes de origem na regido inguinal 2> %, o diagndstico
desse tumor quando nessa localidade, pode ser dificil. Por isso, geralmente a descoberta

acontece de modo tardio, o que afeta diretamente o progndstico do paciente * 2,

2.2.1.6.3 Diagndstico

A ultrassonografia (USG) é um exame util para delinear a localizagdo da massa, e pode
ser usada para distinguir entre os possiveis diagnosticos diferenciais benignos como as hérnias
inguinais, hidrocele simples, cistos epididimarios, espermatoceles, lipomas, entre outros.

Caracteristicas como uma massa volumosa, heterogénea, de alta densidade, sem bordas
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distintas e quantidades variaveis de gordura com areas hiperecogénicas, sem a presenca de
calcificacdo, poderiam sugerir a presenca de um lipossarcoma. Entretanto, esses achados séo
inespecificos e ndo permitem a total distin¢do entre os diferentes tipos de sarcoma, tornando a
USG néo confiavel. Também ndo pode definir a benignidade da massa encontrada, uma vez
que a diferenciacdo da composi¢do do tecido adiposo pode ser dificil. Assim, ndo deve ser um

exame utilizado como rotina para o diagndstico de lipossarcomas 303132,

A tomografia computadorizada (TC), muito utilizada em sarcomas retroperitoneais, é
capaz de determinar a existéncia da doenca, apesar de ndo ser possivel identificar caracteristicas
especificas que permitam diferenciar entre um tumor maligno e um benigno®2. Com ela é
possivel avaliar melhor as lesGes de alto grau ou maiores que 5 cm e a escolha pelo contraste €
feita com o intuito de determinar sua atividade e a proximidade do tumor com as estruturas *
28 Além disso, a TC permite distinguir se a tumoracdo é uma lesdo primaria ou um processo

retroperitoneal que se estende até o escroto?®.

Ja a ressonancia magnética (RM), é o exame padrdo ouro para o estadiamento de
tumores de partes moles®:. E usada principalmente em sarcomas de extremidades, possibilita o
diagnostico e diferenciacdo entre o tumor benigno e maligno, ajuda a delinear a extensdo
anatdmica do tumor, e identifica recorréncias ap6s a cirurgia. O uso da radiografia ndo é bem
empregado para diagndstico da doenca, mas pode ser utilizado para detectar metéstase

pulmonar® %,

Para a avaliacdo de metastases, devem ser realizadas radiografia ou TC de térax, além
de TC ou RM das regides abdominal e pélvica, com pesquisa de linfadenopatia e/ou metastases,

cuja presenca pode influenciar o manejo cirtrgico®® 2,

Apesar dos exames de imagem serem importantes para o diagnostico dos lipossarcomas,
eles ndo apresentam padrdes radiograficos especificos, somente sendo possivel o diagnostico

definitivo dessa neoplasia através de histopatologia®® 3+ 35,
2.2.1.6.3.1 Biopsia

O diagndstico definitivo serd a partir da biopsia que, no pré-operatorio, podera ser feita
por agulha grossa guiada por imagem (CNB) ou aspiracdo por agulha fina (PAAF), e intra-

operatoria por biopsia incisional® 3. O local deve ser cuidadosamente projetado para permitir
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resseccdo de todo o percurso, juntamente com o espécime cirlrgico, no momento da ressec¢do

definitiva do tumor®.

A avaliacdo do material da biopsia permite determinar o subtipo e o grau histoldgico
que, desta forma, podem prever o comportamento biologico do tumor, 0 maior impacto sobre
o risco de disseminagdo metastatica e a sobrevida®. Assim, é possivel determinar o grau do

sarcoma em:

Baixo grau: atividade bioldgica e potencial metastatico baixo com necessidade de
intervencdo cirdrgica menos radical. A radioterapia adjuvante é contraindicada por nao

apresentar resultados, ja que ha baixa atividade celular®®.

Alto grau: atividade bioldgica e potencial metastatico alto com necessidade de
intervencdo cirdrgica radical. Neste caso, pelo seu carater agressivo, a radioterapia

neoadjuvante ou adjuvante podera ser empregada quando indicado®®.

2.2.1.6.3.2 Macroscopia/Microscopia

Dependendo do padrdo de desdiferenciacdo, 0 DDLS pode se assemelhar com outros
sarcomas ou apresentar diferenciacdes heterdlogas em relagdo a outras linhas mesenquimais,
mais frequentemente osteGide, condrdide ou midide, e muito raramente, diferenciacdo
angiossarcomatosa, o que gera confusdo diagnostica em muitos casos. As excisdes de quaisquer
lipossarcomas potenciais devem ser cuidadosamente amostrados e observadas pelos
patologistas, visto que o diagnostico e classificacdo desses tumores podem depender de

caracteristicas focais da amostra®.

O exame macroscopico ndo € preciso para essas neoplasias, visto que elas se misturam
com o tecido adiposo circundante. Os DDLS séo geralmente grandes (> 10cm), multinodulares,
podendo ser de moles e mixdides, medio-firmes a sélidos. A sua sec¢do varia de branco-

acinzentado a castanho, muitas vezes com areas de necrose ou hemorragia®® 6.

O diagnostico preciso dos lipossarcomas é dado através de exame microscépico do
material obtido na bidpsia, que apresenta marcada variagdo morfoldgica intratumoral. A
celularidade é moderada ou alta, com pleomorfismo moderado a acentuado. As células estdo
dispostas em distribui¢des sem padrdo, fasciculos soltos ou com uma arquitetura estoriforme.

O estroma é variavelmente colagenoso, mixocolageno ou mixoide, principalmente daqueles
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tumores que ocorrem no abdome, retroperitdnio e corddo espermatico [Figura 3]. A necrose é
variavel, assim como a contagem mit6tica. Raramente, podem apresentar caracteristicas

semelhantes a cartilagem ou tecido osteossarcomatoso??,

Figura 3 - Imagem histoldgica de tumor DDLS
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Legenda: (A-C) Tumor DDLS mostrando um amplo espectro de aparéncias morfoldgicas, com moderada a alta
celularidade e células moderadamente a marcadamente pleomérficas, dispostas em distribuicGes sem padréo,

fasciculos soltos ou com arquitetura estoriforme, dentro do estroma variavelmente fibroso a fibromixéide

Fonte: Thway K. Well-differentiated liposarcoma and dedifferentiated liposarcoma: An updated review. Semin
Diagn Pathol. 2019. PMID: 30852045.

2.2.1.6.3.3 Imunohistoquimica

Quando o exame microscopico apresentar davidas ou ndo for especifico, pode-se
utilizar dos testes imunohistoquimicos para a identificacdo precisa dessas neoplasias. Os
marcadores MDM2 e CDK4 podem auxiliar na diferenciagdo dos lipossarcomas de lipomas
benignos, visto que os lipossarcomas sdo imunorreativos a eles. Entretanto, o0 marcador imuno-
histoquimico mais especifico para os lipossarcomas € a proteina S100, sendo positiva em 90%
dos casos. No caso de tumores de alto grau, esses sdo frequentemente positivos para 0 marcador

protéico desmina®,

2.2.1.6.4 Estadiamento

A extensdo locorregional de um sarcoma é definida pelos espacos anatdmicos
envolvidos. Seu crescimento se da de forma centrifuga através de uma menor resisténcia onde
estd contido por uma pseudocapsula. No entanto, sarcomas extracapsulares tendem a estender-
se para além destes limites e podem ser intracompartimentais, quando confinado a um

compartimento, ou extra-compartimental, quando invadem compartimentos adjacentes®.
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A avaliagdo multiplanar das partes moles fornecida por RM torna-se indispensavel para
reconhecimento e estadiamento do tumor. Os principais fatores para avaliagdo pela RM com
gadolinio sdo: tamanho, extensao local, localizacéo, profundidade e a relacdo com os musculos
adjacentes, compartimentos musculares, planos fasciais, estruturas neurovasculares,
articulagdes e 6rgdos. Ainda estd em discussdo a possibilidade da realizagdo de exames de
imagem para todo o corpo na investigacao por sitios suspeitos, uma vez que o reconhecimento

das regides acometidas tem impacto direto no tratamento e resultado clinico.

O estadiamento do cancer através da classificacdo de tumores malignos (TNM) tem
como proposito analisar a extensdo, disseminacdo e tipificar o tumor de acordo com o sitio
acometido. O método de estadiamento mais utilizado € o da American Joint Committee on
Cancer (AJCC)%® [Tabela 1].

Tabela 1 - Classificacdo do American Joint Committee on Cancer, 2017, para os sarcomas de

tecido mole localizados no tronco e extremidades.

Estagio | Tumor Disseminacao Metastase a | Grau
Primario (T) linfonodal (N) | distancia (M) | histopatoldgico (G)

1A T1 NO MO Gl, GX

IB T2, T3, T4 NO MO Gl, GX

I T1 NO MO G2, G3

A T2 NO MO G2, G3

1B T3, T4 NO MO G2, G3

v Qualquer T N1 MO Qualquer G
Qualquer T Qualquer N M1 Qualquer G

Fonte: Adaptado de Amin MB, Edge S, Greene F, Byrd DR, Brookland RK, Washington MK, et al. AJCC
Cancer Staging Manual. 8th ed. Switzerland: Springer; 2017.

A definicdo do TNM e suas classificagdes sao® 3’
a) Extensdo do tumor primario (T):
TO: Sem evidéncias de tumor primario;
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b)

d)

T1: Tumor <5 cm em sua maior dimenséo;

T2: Tumor >5 cm e <10 cm em sua maior dimenséao;
T3: Tumor >10 cm e <15 cm em sua maior dimenséo;
T4: Tumor maior que 15 cm em sua maior dimensao;
TX: Tumor primario ndo pdde ser avaliado.
Disseminacéo para linfonodos (N):

NO: Sem evidéncias de metastase em linfonodos regionais;
N1: Metastase em linfonodos regionais;

NX: Linfonodos regionais ndo puderam ser avaliados.
Presenca de metastase a distancia (M):

MO: Auséncia de metastase a distancias;

M1: Presenca de metastase a distancia;

MX: Metastase a distancia ndo p6de ser avaliada.

Grau histopatolégico (G):

O grau ajuda a prever qual a velocidade de progresséo e disseminagdo do sarcoma sendo

Util para determinar a terap@utica e o prognéstico. E a soma da pontuacéo de trés fatores

35, 37, 38.

1) A diferenciacéo das células normais através de uma pontuacdo de 1 a 3, onde 1

esta mais proximo das células normais®°.

2) A contagem mitética que avalia a divisdo celular em uma pontuacéo de 1 a 3,

onde 1 é o nivel mais baixo de divisdo celular®.

3) A necrose tumoral para avaliar a quantidade de tecido necrosado no tumor sendo

pontuado de 0 a 2, onde O significa menos necrose tumoral®.

27



A partir disso € possivel quantificar o grau em que um sarcoma se encontra usando a

seguinte classificacdo®:
G1: 2 a 3 pontos;
G2: 3 a4 pontos;

G3: 6 a 8 pontos;

GX: a graduacdo ndo pode ser determinada.

2.2.1.6.5 Tratamento
2.2.1.6.5.1 Tratamento cirargico

A escolha da abordagem cirdrgica do lipossarcoma deve ser feita levando em
consideracdo a localizacdo, o estadiamento, o tamanho e a relacdo de proximidades com as
estruturas adjacentes, além disso esses itens também sdo fatores importantes para o prognostico
do paciente. Existe elevada chance de recorréncia local, principalmente quando em regido
retroperitoneal, fazendo com que seja necessario a resseccdo ampla para o sucesso terapéutico?.
Desta forma, almeja-se conseguir margem cirurgica RO em extremidades e, com maior

dificuldade, em retroperitonio.

A proximidade das estruturas na regido inguinal pode impossibilitar a obtencdo de
margens negativas, e assim, comprometer a prevencdo de recorréncia local. Para isso, €
necessario realizar a remocao em bloco e isso envolve, por vezes, a necessidade de orquiectomia
radical com ligadura alta do corddo espermatico®” 38 303436 Em algumas situacdes, como
intervencdes de urgéncia, as margens negativas nao sao alcancadas sendo necessario nova
intervencdo. Com isso, a realizagdo da cirurgia permite alcancar uma taxa de sobrevida global
em 5 anos de 75% e de 55% em 10 anos®®. A excisdo simples ndo é efetiva para esses tumores,
com estudos demonstrando doenca residual a microscopia em 25-33% dos pacientes

submetidos a essa abordagem®? 36,

A realizacgéo de linfadenectomia inguinal superficial ou retroperitoneal ndo esta indicada
nas literaturas, uma vez que os lipossarcomas de baixo e alto grau disseminam-se ou recorrem

por invasdo direta, e ndo por via linfatica. Sendo assim, ndo demonstra beneficio na sobrevida
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desses pacientes a realizacdo de tal cirurgia profilaticamente, sendo apenas recomendada
quando na hipotese da presenca de linfonodos suspeitos aos exames radioldgicos®® 32 3¢,

2.2.1.6.5.2 Tratamento com radioterapia

A realizacéo de radioterapia adjuvante ndo apresenta consenso nas literaturas, existindo
um debate sobre sua eficacia no manejo dos lipossarcomas, porém, relatos, estudos e pequenas
séries de caso tém demonstrado uma maior efetividade quanto ao uso da radioterapia no
controle locoregional. E a recomendacgdo poOs-operatdria ocorre quando: margens positivas,
grande extensdo do tumor incapacitando a garantia das margens, ruptura tumoral intra-
operatdria, adenopatia evidenciada em imagem radioldgica e recidiva tumoral apds cirurgia.
Assim, o uso de radioterapia adjuvante torna-se uma decisdo individualizada de cada

profissional junto ao debate com equipes experientes em sarcomas®..

Em um estudo foi demonstrado que o uso da radioterapia pré-operatéria combinada a
terapéutica cirlrgica estda associado a maior chance de alcancar margens negativas,
principalmente nos casos de sarcomas de alto grau e apresentaram um pequeno beneficio na
taxa de sobrevida em 5 anos ao realizarem a radioterapia neodjuvante. Ainda, acredita-se que o
uso da radioterapia neoadjuvante, apesar de prolongar o tempo de realizacdo da cirurgia,
permite que pacientes de ressec¢fes com margens macroscopicas positivas (R2) tenham obtido
reducdo para resseccdo com margens microscopicamente positivas (R1), assim como 0S
pacientes de resseccdo R1 reduziram suas margens para ressec¢cdes completas com margens
negativas (R0O). Apesar disto, ndo foi observado reducdo de uma resseccdo R2 para uma

ressec¢do RO com o uso da radioterapia neoadjuvante®?,

2.2.1.6.5.3 Tratamento com quimioterapia

A quimioterapia adjuvante, por sua vez, carece ainda mais de estudos e evidéncias que
comprovem sua efetividade*!. Um estudo randomizado com agentes quimioterapicos a base de
doxorrubicina demonstrou melhora no tempo de recorréncia da doenca, porém estes resultados
ndo foram estatisticamente significativos, ndo sustentando sua utilizacdo®. Demais estudos
demonstraram n&o haver diminuicdo na recorréncia ou melhora na mortalidade®®. Além disso,
o DDLS apresenta baixa quimiossensibilidade®, desse modo, a quimioterapia nio apresenta

bom nivel de recomendacao e sua eficacia ndo € comprovada, sendo amplamente recusada no
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contexto adjuvante. Entretanto, existem recomendacdes quanto ao seu uso a base de antraciclina

no contexto de um DDLS irressecével ou metastatico®.

2.2.1.6.6 Seguimento

Devido a grande possibilidade de recorréncia local desses tumores, 0s pacientes devem
ser acompanhados por um periodo de pelo menos 10 anos®, podendo estender por mais tempo
conforme julgado necessario, visto que estudos demonstraram recorréncia tardia apés 15 anos
em até 42% dos pacientes analisados®?. Os exames de escolha sio a RM e TC, devendo ser
realizadas a cada 1 ano para WDLS e a cada 6 meses para DDLS. Os exames de imagem de
torax devem ser feitos a cada 6 a 12 meses, ja que a recorréncia a distancia pode acometer,
principalmente, o pulméo®. E na vigéncia de dor Ossea deve-se realizar uma cintilografia

0ssea®?,

3 - MATERIAL E METODOS

3.1- DESENHO

Trata-se de um estudo descritivo do tipo relato de caso associado a revisdo bibliografica
da historia de paciente adulto jovem com lipossarcoma desdiferenciado em canal inguinal, que
manifesta a patologia em localizacéo e faixa etaria pouco comum, sendo tratado no servico de

oncologia de um hospital particular do municipio do Rio de Janeiro, R.J. [Apéndice A].

O trabalho teve como objetivo conhecer amplamente a historia clinica do paciente
através de anamnese completa, exame fisico minucioso, prontuarios médicos, exames
complementares, relato cirargico, pesquisa de campo com médico oncologista e cirurgido
oncoldgico envolvidos nos cuidados com o paciente, além de analisar as condutas diagndsticas
e terapéuticas adotadas. Como fonte de pesquisa, artigos cientificos e um comité americano de

cancer.

3.2 - METODOLOGIA DE PESQUISA BIBLIOGRAFICA

Para cumprir os objetivos e metas do presente relato de caso foi realizado um

levantamento bibliografico nas bases de dados Scielo, Lilacs e Medline, com literaturas
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delimitadas do periodo de 2000 a 2022 pela dificuldade de estabelecer um panorama em um
periodo menor, nos idiomas portugués, inglés e alem&o. Sendo necessario analisar estudos de
1867 e 1944 para entender a primeira definicdo da patologia. As palavras chaves utilizadas
foram “lipossarcoma”, “desdiferenciacdo celular”; “tumor maligno” e “regido inguinal”, no
contexto da pesquisa, além de seus correspondentes em inglés e alemdo. Também foram
pesquisados estudos acerca da patologia, a fim de estabelecer um debate sobre as alternativas
diagnosticas e terapéuticas para esses pacientes. Apos andlise e leitura de diferentes artigos,
notou-se que alguns ndo preenchiam os critérios deste estudo, sendo assim, descartados.

Excluiram-se ainda editais e artigos de opinido.

4 — RELATO DE CASO

Homem, 36 anos, pardo, casado, natural do Rio de Janeiro, com histdria prévia de
hipertensdo controlada, varicocele e hérnia de hiato. Em 10/05/2020 ingressou na emergéncia
de um hospital privado com queixa de nodulo pétreo na regido inguinal esquerda, que foi
percebido h&a 2 meses, sem sinais flogisticos, acompanhado atualmente de dor em membro
inferior ipsilateral. Nega historia de trauma prévio ou conhecimento de neoplasias na regiao.
Realizado exame de ultrassonografia da bolsa escrotal e regido inguinal [Figuras 4 e 5] que
apresentou “Sinais de varicocele a esquerda e linfonodomegalia de 1,31 x 0,961 x 1,13cm na
regido inguinal esquerda”, sendo encaminhado para tratamento do quadro com urologista,

porém o paciente ndo buscou o especialista.

Figura 4 - Ultrassonografia de bolsa escrotal.

TESTICULO o TIS0.1 MIO7

VARICOCELE ESQ

Dist 0,308 cm

Fonte: Imagem cedida pelo paciente de seu prontuario.
31



Figura 5 - Ultrassonografia de regido inguinal.

TIS0.S MI08 TESTICULO A TIS0OS Mi0®

REGIAD INGUINAL ESQ T8 REGIAO INGUINAL ESQ

* Dist 131em
Dist 0981 cm Dist 0.961 cm
Dist 113cm Dist 113 cm

Fonte: Imagem cedida pelo paciente de seu prontuario.

Em 16/10/2020, retornou a unidade hospitalar privada com piora da dor e aumento de
mais que o dobro no tamanho do ndédulo, sendo submetido a exame de ultrassonografia de
Orgdos e estruturas superficiais em carater de emergéncia que evidenciou “presenga de hérnia
inguinal a esquerda contendo alc¢a intestinal com expressdo periférica ao doppler, além de
hidrocele homolateral” [Figura 6]. Foi entdo indicada cirurgia, sendo submetido a laparoscopia
exploradora para lise de aderéncias em carater de urgéncia devido a hérnia encarcerada, e
realizacdo de herniorrafia sem resseccgéo intestinal, com colocacédo de tela de Prolene. Durante
exploragdo cirurgica do deferente foi evidenciada “Massa tumoral volumosa, ocupando o canal
inguinal, firmemente aderido ao corddo inguinal”, segundo relato cirurgico, Sendo necessario
realizar exérese da massa tumoral sem garantia das margens e com coleta de material para
realizacdo de exame histopatolégico. O paciente ficou internado pelo periodo de 24 horas em
bom estado geral, sem queixas imediatas. Apo6s 24 dias evoluiu com quadro de infeccdo de
ferida operatoria com drenagem espontanea de moderada quantidade de secregdo
piossanguinolenta, e febre, necessitando de internacdo por 10 dias para tratamento com
Tazocin. Melhora completa com a terapéutica adotada e nenhuma outra intercorréncia apos esse

episodio. Hemoculturas da ocasido fecharam negativas.
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Figura 6 - Ultrassonografia de 6rgéos e estruturas superficiais em carater de emergéncia.

Fonte: Imagem cedida pelo paciente de seu prontuario.

Em 20/10/2020, o exame anatomopatoldgico do tumor de corddo inguinal, obtido
através de ressec¢do marginal, evidenciou “Sarcoma de alto grau compativel com
osteossarcoma extra-esquelético de grau 3 e tamanho 6,5 x 4,0 x 2,0 cm. Indice mit6tico 11
figuras de mitose/I0HPF. Necrose presente com extensdo estimada de 30%. Invasdo
linfovascular presente. Margens cirdrgicas comprometidas pela neoplasia. Estadiamento pT2,
de acordo com a AJCC”. Em 04/11/2020, o estudo imuno-histoquimico constatou “Sarcoma de
alto grau compativel com osteossarcoma extra-esquelético de corddo inguinal com perfil

imuno-histoquimico favorecendo o diagnostico”.

Foi encaminhado para seguimento do quadro com médico oncologista, que solicitou
exames para pesquisa de possiveis metastases. A TC do térax com contraste realizado em
05/11/2020 nao evidenciou linfonodomegalias mediastinais, derrame pleural ou metastases
pulmonares [Figura 7]. A RM do abdome superior com contraste de 11/11/2020 ndo apresentou
evidéncia de lesGes hepéticas focais e/ou dilatagcdo das vias biliares intra ou extra-hepaticas
[Figura 8]. Além da RM da pelve com contraste de 11/11/2020 que o laudo relatou marcado

espessamento e realce do funiculo espermatico esquerdo, por provavel congestdo; alteracao
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reacional ao procedimento realizado; auséncia de liquido livre ou linfonodomegalias [Figura
9.

Figura 7 - Tomografia computadorizada do térax com contraste.

Fonte: Imagem cedida pelo paciente de seu prontuério.
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Figura 8 - Ressonancia magnética do abdome superior com contraste.

Fonte: Imagem cedida pelo paciente de seu prontuario.
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Figura 9 - Ressonancia magnética da pelve com contraste.

Fonte: Imagem cedida pelo paciente de seu prontuario.

Apds analise dos exames e conversa com cirurgido oncoldgico e medica oncologista,
foi optado pela realizacdo de nova cirurgia para garantia de margens e refinamento diagndstico,
visto que na primeira abordagem nao foi possivel a certeza de margens negativas. Mediante a
isso, foram realizados exames pre-operatorios que ndo apresentaram alteragdes, sendo o

paciente considerado apto a realizar cirurgia.
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Foi submetido & novo procedimento para realizacdo de orquiectomia radical esquerda
com ligadura alta do corddo espermaético e resseccao tumoral com margens microscopicamente
negativas em 17/12/2020. Nesse contexto, fez-se exame anatomopatoldgico per-operatorio de
congelacdo, obtendo margem proximal e demais margens macroscopicamente livres. Ficou
internado por 24 horas ap6s procedimento cirdrgico, tendo apresentado quadro algico no local
da incisdo e edema do pé esquerdo, pior a deambulacao.

O exame anatomopatoldgico da peca resultante da orquiectomia esquerda, consistindo
em corddo espermatico, pele com cicatriz linear e tecido celular subcutaneo e testiculo
esquerdo, apresentou & macroscopia “parénquima pardo e homogéneo, e no tecido adiposo
foram isolados 4 nédulos pardos e firme-elasticos medindo o maior 1,3cm”. J& a microscopia
evidenciou “Sarcoma de alto grau compativel com osteossarcoma extra-esquelético de grau 3,
maior dimens&o do tumor medindo 4,0 x 4,0 cm. indice mitético 10 figuras de mitose/10HPF.
Necrose ndo observada. Invasao linfovascular presente. Margens cirdrgicas de partes moles e
corddo espermatico livres de neoplasia. Pele com fibrose cicatricial e reacdo gigantocelular do
tipo corpo estranho, testiculo com aspectos morfoldgicos dentro da normalidade e tecido
adiposo que o acompanha apresentando 4 linfonodos livres de neoplasia”. O estudo
imunohistoquimico da nova peca constatou “Sarcoma de alto grau de corddo inguinal onde o
aspecto morfoldgico, o perfil imunohistoquimico e a correlacao clinico-patoldgica favorecem
0 diagndstico de lipossarcoma desdiferenciado com diferenciagdo osteossarcomatosa. Ao
realizar revisdo das laminas histoldgicas da resseccdo marginal do tumor de cordao inguinal e

0s aspectos morfoldgicos constatou-se serem semelhantes a lesdo dessa amostra”.

Foram analisados exames pregressos do paciente de USG da bolsa escrotal com doppler
colorido que apresentou testiculos de dimens@es, contornos e textura normais, sem evidéncia
de lesédo focal; epididimos de aspecto anatbmico, auséncia de hidrocele; o estudo com doppler
registrando fluxo a manobra de Valsava a esquerda, que permaneceu mesmo apds cessado 0
esforgo, configurando varicoceles grau Il; mapa de cores revelando ectasiadas as veias
espermaticas esquerdas [Figura 10] e USG da regido inguinal bilateral onde ndo demonstrou
alteraces, colecdes, massas ou hérnias [Figura 11], sendo realizados em 2018 no contexto de
acompanhamento da varicocele que permitem observar ndo haver evidéncias prévias da

presenca de tumoracdo na regido naquele momento.
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Figura 10 - Ultrassonografia da bolsa escrotal com doppler colorido de 2018.

Fonte: Imagem cedida pelo paciente de seu prontuario.
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Figura 11 - Ultrassonografia de regido inguinal bilateral de 2018.

Fonte: Imagem cedida pelo paciente de seu prontuario.

Os aspectos existentes no caso, como: o crescimento rapido do tumor em meses, 0 que
demonstra uma alta celularidade da neoplasia; a idade precoce do paciente; a realizacéo de duas
cirurgias para garantia das margens; o alto risco de recorréncia local que a neoplasia apresenta;
as caracteristicas descritas no laudo e o prognostico desfavoravel do subtipo DDLS, que foi o
encontrado ao exame imunohistoquimico, permitem classificar o tumor como estagio I1A
(T2G3), de acordo com 0 TNM para sarcomas da American Joint Committee on Cancer (AJCC)
[Tabela 1]. No caso descrito ha grau histoldgico 3 e dimensédo de 6,5 cm, apesar de durante a
primeira cirurgia o lipossarcoma ter sido estadiado como pT2. Juntos, esses fatores permitiram
nortear a decisdo pela realizacdo de radioterapia adjuvante neste paciente, a fim de se evitar

recorréncia local.

Iniciada radioterapia adjuvante em 19/01/2021, na dose de 54 Gy em 30 fra¢6es durante
dois meses, sendo encerrado em 18/03/2021. O paciente tolerou bem o tratamento,
apresentando apenas descamacdo da pele em dobras. Ao exame de RM da pelve com contraste
realizado 6 meses ap0s as intervencdes cirdrgicas com orquiectomia e 4 meses ap0s as sessoes
de radioterapia adjuvante, ndo mais identificam-se cole¢fes no subcutaneo da regido inguinal
esquerda e da bolsa escrotal homolateral. Havia na topografia, incluindo também o funiculo
espermatico, tecido de baixo sinal de contorno estriado e grosseiramente nodular, mede 3,1 x
1,6 cm nos eixos transversos, com aspecto fibrocicatricial associado a importante retracdo
cuténea. Além de tecido com sinal de gordura de permeio, sem sinais de restri¢do a difuséo ou
feito de massa [Figura 12] e o exame de TC de térax de mesma epoca mostrou espessamento e
hipossinal junto ao peritdnio parietal pélvico esquerdo com hipossinal em T2, podendo

representar alteragdo pos-manipulacdo ou mesmo tela. N&o havia liquido livre ou
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linfonodomegalias. Notou-se aumento do liquido compartimentalizado em regido pré-sacral
[Figura 13].

Figura 12 - Ressonancia magnética da pelve com contraste 6 meses apds as intervencgdes

cirargicas com orquiectomia e 4 meses ap6s 30 sessdes de radioterapia adjuvante.
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Fonte: Imagem cedida pelo paciente de seu prontuario.
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Figura 13 - Tomografia computadorizada do térax 6 meses ap0s as intervengdes cirdrgicas com
orquiectomia e 4 meses apds 30 sessdes de radioterapia adjuvante.

Fonte: Imagem cedida pelo paciente de seu prontuario.

Nos meses seguintes paciente apresentou persisténcia do edema de membro inferior
esquerdo em posicao ortostatica, com melhora do quadro ao elevar o membro em repouso Além
de dor crénica no local da cirurgia, sendo tratado com Pregabalina 75mg, sem sucesso, onde s
houve melhora parcial do quadro algico apos 10 sessdes de fisioterapia. Ao ser interrogado o
paciente negou outras sequelas, incontinéncia urinaria ou impoténcia sexual. Foi realizado RM
de abdome superior e pelve com contraste e TC de térax para acompanhamento a cada 3/4
meses, e apos 2 anos do quadro, que ndo apresentaram evidéncias de retorno do tumor ou
gueixas 0sseas gque indicassem metastases, encontrando-se até o presente momento em remissao
da doenca ou sitios metastaticos [Figuras 14, 15 e 16]. Valendo salientar que a Unica alteracao
descrita se correlacionava com uma cicatriz cirtrgica descrita na RM de pelve como um tecido
de aspecto fibrocicatricial relacionado ao procedimento prévio, no subcutaneo da regido
inguinal esquerda, associado a importante retracdo cutanea [Figura 15].
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Fiura 14 - Ressonancia magnética do abdome superior (T2) para seguimento do tumor DDLS.

Fonte: Imagem cedida pelo paciente de seu prontudrio.
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Figura 15 - Ressonancia magnética da pelve (T2) para seguimento do tumor DDLS.
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Fonte: Imagem cedida pelo paciente de seu prontuario.
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Figura 16 - Tomografia computadorizada do torax para seguimento do tumor DDLS.

Fonte: Imagem cedida pelo paciente de seu prontuario.

5 - DISCUSSAO

A apresentacdo clinica tipica dos lipossarcomas, especialmente do tipo desdiferenciado
(DDLS) € de uma grande massa indolor, com crescimento lento, acompanhada de sintomas
como dor local ou sintomas obstrutivos devido a compressdo das estruturas adjacentes a sua
localizacdo?®. O paciente em questdo apresentou dor na regido inguinal, onde o nédulo se
localizava, irradiada para 0 membro inferior ipsilateral apenas 3 meses apds a percepc¢éo inicial
da nodulagéo, devido ao seu crescimento progressivo que resultou na compressao das estruturas
adjacentes. No primeiro momento, quando buscou atendimento médico devido ao quadro
algico, foi dado o diagnostico de linfonodomegalia e varicocele, demonstrando como a
inespecificidade da apresentacdo clinica dos DDLS e a falta de sinais clinicos de alarme
induzem a investigacOes totalmente distintas nesse tipo de neoplasia, retardando o diagndstico

e inicio do tratamento, o que favorece um prognostico ruim da doenca.

A hérnia inguinal é um grande diagnostico diferencial, sendo esse um fator de confuséo
importante. Os lipossarcomas de canal inguinal geralmente se apresentam como uma hérnia
recorrente com predilecdo pelo lado direito ?°. Entretanto, vale ressaltar que no caso em debate,

0 paciente apresentou o0 surgimento da tumoracdo no lado esquerdo, o que difere da maioria
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descrita. H& o relato de uma nova procura por atendimento médico 5 meses apds a primeira
consulta, devido ao expressivo crescimento da massa inguinal, que dobrou de tamanho nesse
periodo, e aumento da dor local. Neste momento, foi diagnosticado, atraves de exame de USG
de abdome e partes moles da regido inguinal, hérnia inguinal a esquerda, além de hidrocele,

demonstrando como essa confusdo se mostra comum no cotidiano da doenga.

Exames como TC e RM sdo preferiveis de serem usados para o diagnostico de
lipossarcomas ao invés de USG, uma vez que permitem refinar a localizagdo do tumor,
caracteristicas morfoldgicas e do tecido®?. Entretanto, o paciente foi atendido em um contexto
de emergéncia com indicios de um quadro de hérnia inguinal e sem qualquer histdria prévia
que sugerisse a presenca de tumor. Portanto, foi utilizado a ocasido, o exame de USG para
diagnostico, visto que as hérnias inguinais, diferentemente dos lipossarcomas, sdo possiveis de
serem identificadas através do USG, com visualizacdo ao longo do canal inguinal e
demonstracdo da situacio da parede intestinal®2. Caracteristicas que pudessem sugerir a
presenca do lipossarcoma, como uma massa heterogénea, hiperecoica, de alta densidade, sem
bordas distintas e sem calcificacdes?® 3 32, n3o sdo relatadas nos laudos apresentados pelo

paciente, ndo sendo possivel uma identificacdo inicial da tumoracao no contexto.

Esta confusdo entre as duas entidades patolégicas leva pacientes a realizarem cirurgias
de emergéncia com excisdes ndo planejadas, o que dificulta a garantia de margens e retarda o
diagndstico e tratamento dos lipossarcomas®® 2. O paciente foi submetido a uma correcio de
hérnia inguinal por meio de uma herniorrafia de urgéncia, o que pode ter mascarado a existéncia

do lipossarcoma, que so6 foi encontrado em um contexto de exploracéo cirurgica.

Ainda nos lipossarcomas encontrados na regido inguinal, a diferenciacdo entre os que
surgem, e estdo confinados ao canal inguinal do canal da extensdo inguinoescrotal, de um tumor
retroperitoneal ¢ um fator importante de ser determinado, uma vez que influencia no
planejamento cirGrgico a ser realizado® ?°. E possivel confirmar que nosso caso se trata de um
lipossarcoma que surgiu e estava confinado ao canal inguinal, pois imagens de RM do abdome
superior com contraste, RM da pelve com contraste e TC do térax com contraste [Figuras 7, 8
e 9] obtidas no segmento do tratamento e exames como USG bolsa escrotal com doppler
colorido e regido inguinal [Figuras 10 e 11] realizados anteriormente a detec¢do da neoplasia
ndo evidenciaram componente intra-abdominal, levando a acreditar que a patologia teve origem

nessa localidade.
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Os DDLS podem se assemelhar a outros sarcomas dependendo do padrédo de
desdiferenciacao que sofrem, o que gera confuséo diagndstica, sendo muitas vezes necessaria a
realizacdo de exame imunohistoquimico para conseguir definir com precisdo o tipo de
sarcoma?®. No relato podemos observar essa dificuldade de diagnostico e diferenciagio visto
que, primariamente, através de uma amostra sem garantia de margens, o paciente foi
diagnosticado com “Sarcoma de alto grau compativel com osteossarcoma extra-esquelético de
corddo inguinal”, sendo apenas confirmada a presenca de “Lipossarcoma desdiferenciado com
diferenciagdo osteossarcomatosa’ apds nova cirurgia para garantia de margens € novo exame

imunohistoquimico para refinamento diagnostico.

O caso também demonstra outros padrdes atipicos quando comparado a literatura.
Tumores DDLS tém incidéncia conhecida e documentada entre a sexta e oitava década de vida.
Entretanto, o paciente apresentou a patologia aos 36 anos, fora dessa faixa etaria. Ainda, em
10% dos casos, surgem pela progressdo de um WDLS 23, e na anamnese de pacientes acometidos
pelo tumor DDLS é possivel encontrar uma historia prévia de tumor WDLS. No entanto, ndo ha
relato ou evidéncia em exames anteriores a descoberta da doenca, no caso em estudo, que
indiguem a existéncia de um tumor prévio WDLS. O crescimento desses tumores € lento e
ocorre em um intervalo de 3 a 5 anos 2/, porém, como relatado na anamnese, em um periodo de
7 meses a nodulacdo dobrou de tamanho, demonstrando um répido crescimento da lesdo,
diferindo do padréo encontrado na literatura. Ainda, os lipossarcomas sdo mais comuns em
regido retroperitoneal, e os de origem na regifo inguinal representam apenas 12% destes 2> 0.
Assim, o paciente em questao teve uma apresentacdo da lesdo em localidade rara de surgimento.
Esses fatores atipicos podem ser considerados empecilhos para o raciocinio inicial da doenca e
a descoberta da patologia, contribuindo substancialmente para a dificuldade diagnéstica pré-

operatoria.

Devido a raridade dessa condi¢do, um consenso para 0 manejo adequado tem sido
dificil, entretanto, é bem estabelecida a realizacdo de orquiectomia inguinal radical com
ligadura alta do cord&@o espermatico e ressec¢ao do tumor com margens microscopicas negativas
21,29,30,36 'No caso relatado, a descoberta do tumor foi acidental no contexto de uma exploragio
cirdrgica pés herniorrafia inguinal e, devido a isso, a cirurgia realizada para sua incisao ndo
possibilitou garantir margens livres, sendo necessario portanto uma nova abordagem cirurgica

planejada.
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A decisdo pela realizagdo de orquiectomia radical deve ser partilhada com o paciente,
expondo a necessidade de realizacdo de tal procedimento, mas também suas consequéncias.
Devido a idade de 36 anos essa op¢éo tornou-se ainda mais dificil de ser tomada visto as
repercussodes fisicas e psicoldgicas que essa cirurgia traz, porém, apos esclarecimento de todas
as davidas, houve consentimento do paciente junto a sua familia pela realizacdo do
procedimento. Assim, uma segunda cirurgia planejada foi realizada para que fossem
asseguradas margens cirargicas livres. A linfadenectomia inguinal superficial ou
retroperitoneal ndo foi realizada, visto ndo haver evidéncias de linfadenopatia aos exames de

imagem, seguindo o recomendado pelas literaturas.

Apesar de a radioterapia ndo ser um consenso, sua pratica é estabelecida através de
pequenos estudos que demonstram eficacia no controle locoregional?®” %0 32 41 O paciente
realizou radioterapia adjuvante ap6s a excisdo cirurgica, principalmente devido a caracteristicas
do tumor como o estagio I11A (T2G3), de acordo com 0 TNM para sarcomas da American Joint
Committee on Cancer (AJCC) [Tabela 1], e por ser do tipo DDLS, tumor que apresenta altas

taxas de recorréncia local e prognostico desfavoravel?3,

A terapia neoadjuvante apresentaria beneficios em ser realizada neste paciente, visto
que ele apresentava um tumor de alto grau, que poderia responder com reduc¢éo de suas margens
e pequeno aumento da sobrevida em 5 anos desse paciente*?. Entretanto, ndo foi possivel de ser
realizada uma vez que a descoberta do tumor e sua incisdo foram realizadas durante um contexto

de cirurgia para herniorrafia, sem que houvesse oportunidade de planejamento cirdargico prévio.

Visto a grande possibilidade de recorréncia local desses tumores de aproximadamente
40% e potencial metastatico de 15 a 30%23, no tipo DDLS deve-se realizar acompanhamento
com exames de imagem a cada 6 meses*, segmento esse que esta sendo seguido pelo paciente

do presente relato.

6 — CONCLUSAO

O lipossarcoma é um dos tipos mais comuns de sarcoma de partes moles sendo
encontrado no retroperitdnio ou extremidades. A prevaléncia deste envolve igualmente ambos
0S sexos e acomete, em média, a quinta e a sexta década de vida. Tratando-se do tipo

desdiferenciado essa epidemiologia é mais especificamente entre a sexta e a oitava década de
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vida sendo um tipo histolégico muito agressivo, de crescimento lento e pouco incidente. Pode
pré-existir como um tipo bem diferenciado e com a progressdo da doenga, sofrer
desdiferenciacdo levando algum tempo até a fase avancada do quadro. No entanto, o surgimento
primario do tipo desdiferenciado é uma realidade que torna menor a chance de diagndstico
precoce. O relato de caso deste estudo corrobora esse dado visto que o primeiro sinal de nédulo
foi percebido apenas 7 meses antes da terapéutica cirdrgica.

Por conseguinte, o caso apresentado mostra-se de grande valor ao descrevermos um
episdédio de lipossarcoma desdiferenciado fora da regido e da faixa etaria esperada, sendo
importante para acrescentar nos possiveis diagndsticos diferenciais com sintomatologia e
historia semelhante ao que foi relatado. Além disso, expor o tipo de tratamento escolhido e seus
resultados permite corroborar com as op¢Oes terapéuticas demonstradas na literatura. Desta
forma, é evidente a importancia de estabelecer e investigar os diversos diagnosticos, dos mais
comuns aos mais raros, para aumentar as chances de intervencdo precoce em neoplasias

agressivas, elevando assim, a perspectiva de vida e 0 sucesso terapéutico.
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