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RESUMO

O leiomiossarcoma gastrico € um tumor maligno raro do masculo liso, sobretudo desde a diferenciagdo imunohistoquimica
relativamente aos tumores do estroma gastrointestinal. O objetivo deste trabalho é apresentar a casuistica em relacdo a esta entidade
e rever a literatura disponivel. Nos Gltimos 10 anos, foram identificados dois casos de leiomiossarcoma gastrico num total de

638 neoplasias gastricas diagnosticadas no nosso hospital. Ambos ocorreram em mulheres de 73 anos: no primeiro, foi diagnosticada
uma lesdo de 6 cm da grande curvatura gastrica, submetida a gastrectomia atipica laparoscdpica eletiva, com confirmagao histoldgica
de leiomiossarcoma grau Te margens cirdrgicas negativas. No segundo caso, tratou-se de uma lesdo do antro géstrico circunferencial
de 12,5 cm, submetida a gastrectomia subtotal com reconstrugdo em Y de Roux em contexto de urgéncia, confirmando-se um
leiomiossarcoma grau 2 com margens negativas. Em ambos os casos, o estudo imunohistoquimico revelou positividade para
marcadores de misculo liso e negatividade para c-KIT, DOG-1e CD34. N&o foi realizada terapéutica adjuvante. Ambas as doentes
encontram-se sem evidéncia de recidiva apds mais de um ano de seguimento. O diagndstico definitivo desta entidade depende

da confirmagdo histoldgica e imunohistoquimica e a ressecgao cirlrgica completa com margens negativas constitui o tratamento de
referéncia. Estes casos reforcam o papel preponderante da cirurgia no tratamento desta entidade rara e contribuem para a limitada

evidéncia existente.
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ABSTRACT

Gastric lelomyosarcoma is a rare malignant smooth muscle tumor, particularly since its immunohistochemical distinction from

gastrointestinal stromal tumors. This study aims to present our institutional experience with this entity and to review the available

literature. In this study, two cases of gastric leiomyosarcoma were identified among 638 gastric neoplasms diagnosed at our institution

over the past 10 years. Both occurred in 73-year-old women: in the first case, a 6 cm lesion located on the greater curvature of the

stomach was diagnosed and treated with elective laparoscopic wedge gastrectomy. Histological examination confirmed a grade 1

leiomyosarcoma with negative surgical margins. In the second case, a 12.5 cm circumferential antral lesion was identified and managed

with urgent subtotal gastrectomy and Roux-en-Y reconstruction, confirming a grade 2 leiomyosarcoma with negative margins.

In both cases, immunohistochemical analysis demonstrated positivity for smooth muscle markers and negativity for ¢-KIT, DOG-1,

and CD34. No adjuvant therapy was administered. Both patients remain disease-free after more than one year of follow-up.

In conclusion, definitive diagnosis relies on histological and immunohistochemical confirmation. Complete surgical resection with

negative margins remains the treatment of choice. These cases reinforce the central role of surgery in the management of this rare

entity and contribute to the limited body of evidence currently available.
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INTRODUCAO

O leiomiossarcoma géstrico & um tumor maligno raro do
musculo liso. Antes dos avangos da imunohistoquimica,
nomeadamente a identificacdo do c¢-KIT, muitos tumores
do estroma gastrointestinal (gastrointestinal stromal tumors
—~GIST) eram incorretamente classificados como leiomiossar-
comas. Atualmente, o diagndstico de leiomiossarcoma gastrico
baseia-se numa combinagdo de caracteristicas histoldgicas
e imunohistoquimicas, o que conduziu a uma redugdo
significativa da incidéncia de leiomiossarcomas.! Representa,
assim, atualmente, uma entidade excecionalmente rara.
O objetivo deste trabalho & caracterizar a casuistica do
nosso hospital em leiomiossarcoma géstrico e rever a
literatura existente. Foram revistos os registos de neoplasias
gastricas diagnosticadas no nosso hospital nos Gltimos 10
anos, identificando-se apenas 2 casos de leiomiossarcoma
gastrico num total de 638 casos de neoplasia gastrica. A
revisdo mais recente na literatura' reporta apenas 41 casos de

leiomiossarcoma géstrico descritos mundialmente.

CASOS CLINICOS

Apresentam-se dois casos de leiomiossarcoma géstrico,
ambos ocorridos em mulheres de 73 anos.

1. CASO1

O primeiro caso refere-se a uma doente com mdltiplas
comorbilidades cardiovasculares, com queixas de anorexia,
nauseas e vomitos, que motivaram a realizagdo de exames
complementares de diagndstico. Inicialmente, a endoscopia
digestiva alta (EDA) identificou apenas um abaulamento na

grandecurvaturado corpogéstrico. Seguiu-seaecoendoscopia
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que revelou uma lesdo heterogénea da grande curvatura do
corpo géstrico, com bordos regulares e limites bem definidos,
medindo aproximadamente 65,9 x 49,5 mm, com aparente
origem na camada muscular propria. A bidpsia por agulha fina
obtida através da pun¢do por ecoendoscopia foi consistente
com neoplasia com diferenciagdo muscular - leiomioma, ndo
se conseguindo excluir a hipdtese de leiomiossarcoma. Por
fim, a tomografia computorizada toraco-abdomino-pélvica
(TC-TAP) de estadiamento excluiu doenca metastatica a
distdncia. Face a estes achados, foi proposta abordagem
cirirgica, tendo sido realizada

gastrectomia  atipica

laparoscopica eletiva, que decorreu sem intercorréncias.

O exame anatomopatoldgico confirmou um leiomiossarcoma
gastrico grau 1(G1), com 6 cm, margens cirlrgicas negativas e
perfil imunohistoquimico caracterizado por positividade para
desmina, actina do musculo liso e caldesmon, e negatividade
para S100, SOX-10, DOG-1, CD34, STAT6 e c-KIT. A doente
encontra-se atualmente, apds 1 ano e 4 meses, clinicamente

bem, sem evidéncia de recidiva.

2. CASO2

O segundo caso corresponde a uma mulher de 73 anos, sem
antecedentes pessoais de relevo, em estudo por intolerancia
alimentar progressiva. A EDA evidenciou uma extensa leséo
vegetante e fridvel a ocupar toda a circunferéncia do antro
gastrico. A ecoendoscopia confirmou a existéncia de uma
lesdo volumosa localizada do antro géstrico, hipoecogénica,
tendo a bidpsia obtida por ecoendoscopia sido compativel
com neoplasia maligna indiferenciada. A TC-TAP excluiu

metastizagdo a distdncia. Por quadro de oclusdo antro-pildrica,



Figura 1A: Tomografia computorizada (TC) em corte
transversal evidenciar uma lesdo exofitica adjacente & parede
externa do corpo géstrico.

Figura 2A: Tomografia computorizada (TC) em corte
transversal a revelar uma lesdo ocupante de espago sdlida,
heterogénea, na vertente anterior do corpo géastrico, sem
infiltracdo da gordura adjacente.

Figura 1B: Tomografia computorizada (TC) no plano coronal
a evidenciar a lesdo intimamente aderente ao corpo géstrico.

a doente foi submetida a interven¢do cirlrgica em contexto
de urgéncia, tendo sido realizada gastrectomia subtotal com
reconstrucao em Y de Roux, sem intercorréncias.

O exame histoldgico definitivo revelou um leiomiossarcoma
gastrico grau 2 (G2), com 12,5 cm, margens negativas,
apresentando um perfil imunohistoquimico semelhante ao
do primeiro caso, com positividade para desmina, actina
do musculo liso e caldesmon, e negatividade para S100,
SOX-10,DOG-1,CD34,STAT6 e c-KIT. A doente encontra-se
atualmente, apds 1 ano e 2 meses, clinicamente bem, sem
evidéncia de recidiva.

DISCUSSAO

O leiomiossarcoma gastrico € uma entidade excecionalmente

rara, com menos de 50 casos descritos mundialmente,’

incluindo os dois aqui reportados. De acordo com a literatura

Figura 2B: Tomografia computorizada (TC) no plano coronal
a evidenciar a lesdo localizada no corpo géstrico, contactando
a vertente inferior do figado.

existente, os casos de leiomiossarcoma géstrico apresentam
uma ampla faixa etéria. A etiologia permanece incerta. Os
sintomas sdo inespecificos, variando de acordo com o tamanho
e localizagdo do tumor, sendo os mais frequentemente
descritos a hemorragia gastrointestinal, a dor abdominal,
a perda ponderal e o refluxo gastroesofagico. O tamanho
tumoral varia entre 1e 22 cm, com uma dimensao média de
8,2 c¢m, enquadrando-se os dois casos apresentados dentro
deste intervalo.>* A ecoendoscopia deve ser privilegiada
como método diagnéstico de primeira linha, segundo as
recomendac¢des atuais, permitindo a realizagdo de bidpsia por
agulha fina.®

A endoscopia, esta entidade apresenta-se geralmente com
uma lesdo exofitica, frequentemente associada a ulceragdo.
Na ecoendoscopia a lesdo é tipicamente hipoecogénica,
podendo ser homogénea ou conter &reas de necrose, bem
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como regides hipoecogénicas com padrdo parcialmente
anecogénico.® Os achados ecoendoscopicos observados
nos casos apresentados foram concordantes com os descritos
na literatura. Os GIST - um dos principais diagndsticos
diferenciais, revelam-se, na endoscopia, também como
lesdes de localizagdo submucosa, sendo a citologia obtida
por aspiragdo com agulha fina através da ecoendoscopia
essencial para o diagndstico. Atualmente, o diagndstico de
leiomiossarcoma géastrico baseia-se numa combinagdo de
caracteristicas histologicas e imunohistoquimicas, necessi-
tando de confirmagdo histoldgica para o seu diagndstico.
Os GIST caracterizam-se pela positividade para CD117 e
DOGT, enquanto os leiomiossarcomas expressam marca-
dores de musculo liso, como desmina e actina do misculo
liso, sendo negativos para CD117, DOG1 e CD34, permitindo
uma distingdo imunohistoquimica inequivoca entre estas
entidades.® Atendendo ao comportamento maligno desta
entidade, a ressecgdo cirlrgica com margens negativas
é considerada o tratamento de referéncia. Devido & sua
raridade, ndo existe consenso quanto a abordagem tera-
péutica, no entanto, a cirurgia laparoscopica deve constituir
uma op¢do e, quando & possivel obter margens cirGrgicas
negativas, pode ser realizada uma ressecgdo atipica.
Né&o existe evidéncia para a realizagdo de quimioterapia,
radioterapia ou hormonoterapia adjuvante.” Verificou-se que
um indice mitdtico elevado (>100/50 campos de grande
ampliagdo), assim como a recidiva tumoral, a metastizagcdo
e o envolvimento ganglionar, parecem associar-se de forma

significativa a um pior prognédstico.!

Dadaararidade doleiomiossarcoma gastrico e a inexisténciade
recomendac¢des especificas para esta entidade, o seguimento
foi estruturado com base nas orientacdes internacionais para
sarcomas de partes moles.®? A vigildncia deve centrar-se
na detecdo precoce de recidiva local e metastizagdo a
distancia.

Desta forma, no primeiro caso (G1, 6 cm, margens cirlrgicas
negativas), considerado de risco baixo a intermédio, foi
instituido um seguimento clinico a cada 4-6 meses nos
primeiros trés anos, com realizagdo periddica de TC-TAP,
definindo-se passar posteriormente a vigildncia anual até
completar cinco anos. No segundo caso (G2, 12,5 cm, margens
negativas), atendendo ao maior risco de recorréncia associado
ao grau intermédio e & dimensdo tumoral significativa, foi
proposto um esquema de vigildncia mais apertado, com
avaliagdo clinica e imagioldgica a cada 3-4 meses nos primeiros
trés anos, seguindo-se um controlo semestral até ao quinto
ano de seguimento, em conformidade com as recomendagdes
relativas a sarcomas de risco intermédio a alto.

( Z CASOCLiNICO
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Apresentam-se dois casos de leiomiossarcoma géstrico com
diagnéstico  definitivo apds confirmagdo histoldgica das
pegas cirlrgicas. Em ambos foi realizada ressecgdo cirdrgica
com intencdo curativa, nao estando descrito beneficio
da terapéutica adjuvante nesta entidade. Até & data, as
doentes apresentam evolugdo clinica favorével, mantendo-se
em sobrevida livie de doenga. Os casos apresentados
acrescentam evidéncia a literatura existente, reforcando o

papel da abordagem cirdrgica no tratamento desta entidade.

CONCLUSAO

O leiomiossarcoma géstrico constitui hoje uma entidade
excecionalmente rara, cujo diagndstico definitivo depende da
integracdo das caracteristicas histologica e imunohistoquimica,
sendo fundamental a distincao face aos tumores do estroma
gastrointestinal. Os dois casos apresentados ilustram a
variabilidade clinica e morfoldgica desta neoplasia, bem como
a importadncia da ecoendoscopia com bidpsia no decorrer
da abordagem diagnédstica. Apesar da auséncia de consenso
terapéutico devido & raridade da doenga e consequente
nimero limitado de doentes, a ressegdo cirlrgica completa
com margens negativas mantém-se como o tratamento de
referéncia, podendo, em casos selecionados, ser realizada
por via laparoscopica e sob a forma de gastrectomia atipica,
desde que seja possivel garantir uma ressecdo completa (RO).
A evolucdo clinica favorével e a sobrevida livre de doenca
observada em ambos os casos, sem indicacdo para terapéutica
adjuvante, reforca o papel central da abordagem cirGrgica no
tratamento do leiomiossarcoma géastrico e contribui para a
escassa evidéncia disponivel na literatura.

Corte histoldgico corado por hematoxilina-eosina (H&E), em
baixaampliagdo (x2), evidenciando umaleséo fusocelularbem
delimitada, de crescimento expansivo e elevada celularidade,
com discreto infiltrado linfocitério periférico

Figura 3: H&E, x2. Lesdo fusocelular expansiva e densamente
celular, com discreto infiltrado linfocitario periférico.



Corte histoldgico corado por hematoxilina-eosina (H&E), em
alta ampliagédo (x20), demonstrando proliferacao de células
fusiformes organizadas em feixes paralelos e entrecruzados,
com citoplasma eosinofilico, nicleos alongados e atipia
nuclear ligeira a moderada, compativel com leiomiossarcoma.

MENSAGENS-CHAVE

e O leiomiossarcoma géstrico é atualmente uma neoplasia
excecionalmente rara.

A ecoendoscopia com bidpsia dirigida é o exame de
eleicdo na abordagem diagndstica.

e O diagndstico definitivo depende da confirmagédo
histolégica e imunohistoquimica.

e A ressecgdo cirlirgica completa (RO) constitui o tratamento
de referéncia.

e A cirurgia pode ser realizada por via laparoscopica e sob
a forma de gastrectomia atipica, sempre que seja possivel
obter uma resse¢do completa.

O QUE JA SE SABE SOBRE ESTE TEMA?

e O leiomiossarcoma géstrico é atualmente uma entidade
extremamente rara desde a distingdo imunohistoquimica
em relagdo aos tumores do estroma gastrointestinal.

e A apresentacdo clinica é inespecifica e depende da
dimensao e localizacdo tumoral.

e A ressecdo cirlrgica completa com margens negativas
constitui o tratamento de eleico.

O QUE E QUE ESTE ESTUDO TRAZ
DE NOVO?

e Descreve dois casos de leiomiossarcoma  gastrico
diagnosticados numa Gnica instituicdo ao longo de uma

década, contribuindo para a literatura existente.

e llustra diferentes abordagens cirlrgicas com intengdo

curativa, incluindo a ressec¢do atipica laparoscopica.

e Reforca o papel preponderante da cirurgia no tratamento
desta entidade e a auséncia de indicagdo para tratamento
adjuvante.

e Apoia a implementacdo de um esquema de vigilancia
baseado nas recomendagdes para sarcomas de partes
moles.

Figura 4: H&E, x20. Células fusiformes organizadas em
feixes paralelos e entrecruzados, com atipia nuclear ligeira a
moderada.

Figura 5: Estudo imunohistoquimico a demonstrar expressdo
de caldesmon nas células neoplasicas.
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