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Resumo

Leiomiossarcoma primario do osso é um tumor raro, com aproximadamente 100 casos
relatados. Até pouco tempo acreditava-se que sua existéncia como entidade seria contro-
versa, mas tem-se caracterizado melhor por meio de exames de imagem mais sofisticados
e principalmente pelos estudos de imunohistoquimica e microscopia eletrénica. O objetivo
desse trabalho foi relatar um caso de leiomiossarcoma sseo primario de tibia distal, com-
parando com a literatura os aspectos etiologicos, clinicos, radiolégicos, histologicos e do
tratamento estabelecido.
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Abstract

Primary leiomyosarcoma of bone is a rare tumor with a few more than 100 cases reported.
Until now its existence as an entity was controversial, however it is now better described
by more sophisticated image exams and by immunohistochemical and electron microscopy
studies. Our objective was to report a case of primary leiomyosarcoma of bone, located in
the distal methaphyseal tibia, comparing with tumors described in literature, approaching
the etiological, clinical, radiological, histological, and treatment aspects.
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INTRODUCAO

O Leiomiossarcoma priméario do osso é um tumor raro,
com aproximadamente 100 casos relatados, e primeiramen-
te foi descrito em 1965 por Evans e Sanerkin®?. Até pouco
tempo acreditava-se que sua existéncia como entidade seria
controversa, mas tem se caracterizado melhor por meio de
exames de imagem mais sofisticados e principalmente pelos
estudos de imunohistoquimica e microscopia eletronica®.

Acomete individuos preferencialmente entre a quinta e
sexta décadas de vida, sem diferenca entre os sexos, tendo
a dor como principal sintoma, de localizagdo mais comum
em ossos longos, préximo ao joelho, regido metafisaria,
mostrando lesdo osteolitica destrutiva, invasiva, com com-
ponente em partes moles, de tratamento cirdrgico (ressecgao
em bloco ou amputagdo), sem grande contribuicao de qui-
mio ou radioterapia pré ou pés-operatéria®.

O obijetivo desse trabalho foi relatar um caso de leio-
miossarcoma Osseo primario de tibia distal, comparando
com a literatura os aspectos etiolégicos, clinicos, radiol6gi-
cos, histolégicos e do tratamento estabelecido.

RELATO DE CASO

Paciente masculino, 70 anos de idade, atendido no
Hospital das Clinicas, no Departamento de Ortopedia e

.

Figura 1 - Massa tumoral no maléolo lateral do tornozelo direito.
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Traumatologia do Hospital das Clinicas da Universidade
Federal de Goids — UFG — Goiania (GO). Queixa de dor
incaracteristica no tornozelo direito, ha um ano, que pio-
rava ao deambular longas distancias, melhorando com an-
tiinflamatorio e repouso. Referiu surgimento de nodulagao
nos ultimos seis meses, de crescimento lento, progressivo,
e pouco dolorosa. Negou emagrecimento ou outros sinto-
mas sistémicos.

Ao exame fisico o paciente se apresentava com bom
estado geral, sem adenomegalias, abdome sem viscerome-
galias e aparelho respiratério sem alteragdes. Presenca de
tumoragdo de 6 x 4 x 4 cm, borrachosa, aderida aos planos
profundos, nodular, com abaulamento latero-posterior prin-
cipalmente, envolvendo o tendao de Aquiles, sem compro-
meter a amplitude de movimento do tornozelo, estenden-
do-se ao maléolo medial posteriormente (Figura 1).

Ao exame radiografico, observou-se lesdo osteolitica no
terco distal da tibia direita, destrutiva, sem reagdo perioste-
al, mas com destruigdo cortical e abaulamento para fibula e
partes moles, epicentro localizado na tibia, permeativa, sem
esclerose (Figura 2). A radiografia de térax ndo evidenciava
lesbes metastaticas.

A tomografia computadorizada mostrou uma lesao 6s-
sea destrutiva, rompendo a cortical e abaulando partes mo-
les. A ressondncia magnética mostrou lesdo expansiva, de
hipossinal em T1 e hiperssinal em T2, demonstrando com-
ponentes intra e extra-6sseos, com epicentro do tumor na
tibia, envolvendo o osso e partes moles, englobando o feixe
vasculo-nervoso e os tenddes, medindo aproximadamente
7,7 X 6,0 X 9,2 cm em seus maiores eixos (Figura 3).

Foi realizada bidpsia aberta na face péstero-lateral do
tornozelo nas partes moles, que mostrou neoplasia malig-
na fusocelular, pouco diferenciada e imunohistoquimica,
evidenciando vimentina, desmina, actina de musculo liso,

Figura 2 - Radiografia antero-posterior (2A) e perfil (2B) do tornozelo
direito evidenciando lesdo destrutiva, osteolitica, abaulando as
partes moles, com epicentro localizado na metafise tibial distal.
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Figura 3 - Ressonancia nuclear magnética, cortes sagital (3A) e axial (3B), ponderados em T1, mostrando uma lesdo expansiva, envolvendo
os tenddes, nervos e vasos, com 7,7 x 6,0 x 9,2 cm, demonstrando componentes intra e extra-6sseos, com epicentro do tumor na tibia.

Figura 4 - A) Aspecto histoldgico: neoplasia maligna fusocelular, pouco diferenciada, eosinofilica (hematoxylina-eosina-10x); B)

Imunohistoquimica: positiva para actina de célula de misculo liso (40x); C) Macroscopia: massa esbranquigada, lobulada, consisténcia

firme, causando destruicao cortical e infiltrando as partes moles.

actina de musculo comum positivas, e AE1/AE3 e CD-34
negativas, diagnosticando neoplasia com diferenciagao para
musculo liso, corroborando com hipétese histomorfolégica
de leiomiossarcoma.

Foi entdo, realizada amputagdo no tergo proximal da
perna direita e o paciente encaminhado para radioterapia
pds-operatoria (9000 cgy).

O anatomopatolégico mostrou uma massa esbranqui-
cada, de aspecto lobulado, consisténcia firme, com areas
esverdeadas e vinhosas mal definidas de permeio. A lesdo
destruiu a cortical e infiltrou a medular éssea e partes moles
na tibia distal, empurrando a pele externamente, sem com-
prometé-la. Suas dimensoes totais foram de 10 x 7,5 x 3 cm
(Figura 4). O restante das estruturas (tenddes, nervos, vasos
e 0ssos) mantiveram aspecto habitual. A conclusao foi de
um leiomiossarcoma grau IlI de anaplasia.

Atualmente o paciente encontra-se assintomatico, reabi-
litado e sem queixas hé dois anos, com radiografia de térax
e cintilografia normais.

DISCUSSAQ

Aproximadamente um de cada dez sarcomas de partes
moles em adultos é leiomiossarcoma, sendo sua incidéncia
muito menor do que as do lipossarcoma e do fibrohistioci-
toma maligno®.

Podem ser identificadas trés categorias de leiomiossar-
comas distintas: a primeira seria daqueles tumores prove-
nientes de um sitio primario (Gtero, gastrointestinal, pele);
a segunda mostrando uma grande parte do tumor envol-
vendo partes moles; alguns estudos adotam como critério
o epicentro do tumor em partes moles, outros, com acome-
timento maior do que 30% em partes moles e menor que
70% (intra-6sseo), mas de forma aleatéria; e a terceira cate-
goria, mostra tumores envolvendo principalmente a parte
bssea (epicentro do tumor no osso ou acometimento 6sseo
maior do que 70%, o que representa mais de dois tergos
do tumor), sendo este Gltimo grupo o do leiomiossarcoma
primario dos ossos®.

Rev ABTPé. 2008; 2(2): 45-9.
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Acredita-se que as células de origem desse tumor sejam
células musculares lisas provenientes dos vasos intra-6sseos
ou entdo células multipotenciais mesenquimais com capaci-
dade de diferenciacdo em células musculares lisas*”. Nor-
malmente sdo lesoes solitarias e que podem estar associadas
a algumas doengas como Paget®, retinoblastoma®”, anor-
malidades genéticas relacionadas a proteina p53©9, apds ra-
diagao ou quimioterapia (leucemia / linfoma)®.

A faixa etdria de acometimento varia da segunda a oi-
tava década, com média entre a quinta e a sexta, sendo a
incidéncia semelhante entre os sexos. O principal sintoma
é a dor (mais de 80% dos casos), seguida por uma massa
palpavel e fraturas patoldgicas. A localizagdo mais freqiiente
é na metafise (80%) dos ossos longos (didfise em 20%), prin-
cipalmente no joelho (fémur distal e tibia proximal - 60%),
mas podendo acometer ossos da face (maxilar e mandibula -
20%), tmero proximal, pelve, clavicula, coluna vertebral®.

No caso relatado, observou-se o acometimento na tibia
distal, até entdo ndo relatado em paciente masculino de 70
anos de idade, apresentando dor e massa palpavel como
sintomas.

Quanto ao estudo radiolégico desses tumores, devem
ser solicitadas: radiografias simples em AP e perfil, tomogra-
fia computadorizada e ressonancia magnética para a melhor
avaliagdo tumoral e planejamento cirGrgico. Na radiografia
observou-se lesGes osteoliticas, sem reagdo periosteal im-
portante, mostrando caracteristicas amplas de destrui¢ao
geografica, moteada ou até permeativa do osso. Nao foram
observados seqliestros 6sseos ou calcificagdes intralesionais.
Normalmente, o aspecto radiografico corresponde ao grau
histolégico da lesdo (baixo grau = destruigdo geografica; alto
grau = destruicao irregular, permeativa, sem zona de escle-
rose). Pode-se ainda determinar se o epicentro do tumor esta
localizado no osso ou em partes moles. A tomografia e a
ressonancia vao mostrar mais detalhes do tumor, como seu
componente intra e extra-6sseo, e invasdo do feixe vaculo-
nervoso. A cintilografia 6ssea auxilia no estadiamento de
metastases Osseas.

Por meio desses exames pode-se estadiar o tumor pela
classificacdo de Enneking e Lodwick®®: Estagio I: lesdo
contida no osso; Estagio II: deformidade éssea sem destrui-
¢do cortical; Estagio III: destrui¢do cortical com extensdo
para partes moles.

Os diagnésticos diferenciais mais comuns a radiologia
sdo o fibrohistiocitoma maligno, o fibrossarcoma, condros-
sarcoma e linfoma maligno. Menos comumente seria o tu-
mor de Ewing, osteossarcomas, carcinoma metastatico e o
plasmocitoma. E somente em localizagdes e caracteristicas
bem especificas, podem ser confundidos com tumor de cé-
lulas gigantes, adamantinoma e o fibroma condromyxdide.
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Na literatura observa-se macroscopia da lesdo comu-
mente infiltrativa, branco-acinzentada, areas focais de ne-
crose e degeneragdo cistica. A cortical estd penetrada pelo
tumor em aproximadamente 90% dos casos e com 80% de
invasdo para partes moles, localizado mais centralmente nos
ossos longos, medindo de 2 a 12 cm (média de 6 cm), com
pouco acometimento vascular e articular e pouca necrose
tumoral, apds quimioterapia.

Histologicamente observa-se o modelo de crescimento
tumoral, sua celularidade, grau de vascularizagdo, mas os
mais importantes sdo o pleomorfismo celular, o nimero de
mitoses a presenca de necrose (que ocorre em aproximada-
mente 20% dos casos). A classificagdo histologica utilizada
é a de Enzinger e Weiss"? em baixo ou alto grau de ma-
lignidade, mas alguns autores usam ainda grau I (baixo), II
(intermediario) e III (alto), para melhor definicao®.

A imunohistoquimica é importante para o diagndstico
final, principalmente na sua diferenciagdo com fibrohistio-
citoma maligno. Normalmente esse estudo ¢ 100% positivo
para actina de musculo liso (AML) e vimentina, 85% actina
muscular comum, 50% para desmina, negativo para AE1/
AES, e nos tipos epiteliéides (10% dos casos), observa-se
positividade para a proteina S100. A microscopia eletrénica
é importante nos casos em que ha duvidas de carcinoma
metastaticos®1.

Uma vez estabelecido o diagnostico, o tratamento de
escolha é o cirtrgico, tendo como opgoes na literatura desde
uma simples bidpsia diagndstica (como em tumores irrese-
caveis: sacro), curetagem com criocirurgia e enxerto 0sseo
em tumores de baixo grau®, ou ressec¢des em bloco com
endoprotese ou enxerto ésseo nos de alto grau, ou ampu-
tagoes (alto grau, invasdo tecidos nobres como tenddes ou
feixes vasculo-nervosos). Observa-se, porém, que a recidiva
é alta quando o tratamento é menos agressivo. Pode-se utili-
zar como terapia adjuvante pré ou pés-operatdria, a radio ou
quimioterapia, mas os estudos mostram que nao ha melhora
da morbi-mortalidade com esses tratamentos®.

Apbs o procedimento cirdrgico, tem-se observado uma
taxa de recidiva de 30% para os tumores de alto grau e de
15% para os de baixo grau, em cinco anos. Os leiomios-
sarcomas costumam metastatizar principalmente para o
pulmao, ocorrendo em cinco anos metastases em 50% nos
tumores alto grau, e 30% nos de baixo grau. E por fim, a
sobrevida em cinco anos é de aproximadamente 60% nos
tumores de alto grau e de 100% nos de baixo grau®.

COMENTARIOS

O caso relatado se mostrou dentro das caracteristicas dos
tumores da literatura mundial, apresentando estudo radiolé-
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gico caracteristico (Estagio Il de Enneking e Lodwick), com  invasdo de estruturas nobres. O leiomiossarcoma primario

macroscopia, histologia e imunohistoquimica semelhante  Gsseo, apesar de muito raro, deve ser lembrado como diag-
as descritas. O tratamento escolhido foi amputagdo devi-  nostico diferencial em lesGes dsseas destrutivas, osteoliticas,

do ao seu estadiamento radiolégico, alto grau histolégico e em metafise de ossos longos nos adultos.
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