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CASO CLINICO

Mixofibrosarcoma da parede abdominal
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RESUMO

Existem poucos casos descritos de Mixofibrosarcoma da parede abdominal. Os autores apresentam o caso de um doente de 71 anos,
submetido, de urgéncia, a exérese de massa tumoral com 11 cm, do orificio inguinal interno. Dois meses depois, realizou exérese de
recidiva iliaco-inguinal com 18 cm e de multiplos implantes sarcomatosos. Por nova recidiva, 4 meses depois, procedeu-se a ente-
rectomia segmentar ¢ colostomia terminal. O doente faleceu 6 meses apés a cirurgia inicial. Fica aqui representado um caso de um
mixofibrosarcoma de alto grau com um comportamento progressivamente agressivo, com intervalos livres de doenca muito curtos,
que foi rapidamente fatal. Os sarcomas s3o tumores raros, cuja abordagem inicial deve respeitar principios cirtirgicos proprios, e devem
ser orientados por equipas experientes.
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SUMMARY

There are few cases described of abdominal wall Myxofibrosarcoma. The authors describe the case of a 71 years old patient, who un-
derwent urgent surgical excision of an 11 ¢m tumoral mass, of the internal inguinal orifice. Two months later, an excision of an 18
cm long inguinal tumor mass and multiple implants was performed. Because of a new recurrence after 4 months, a segmental bowel
resection and end colostomy was performed. Patient died 6 months after first surgery. This case represents a high-grade myxofibrosar-
coma, with an increasingly aggressive behavior and very short disease-free intervals, which was quickly fatal. Sarcomas are rare lesions,
which initial approach should respect surgical principles and be treated by experienced teams.
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INTRODUCAO Tumores da Organizagao Mundial de Satide (OMS)
de 2002.

O Mixofibrosarcoma, anteriormente conhecido Habitualmente apresenta-se como uma massa com
como variante mixéide do histiocitoma fibroso ma- | crescimento indolente, sendo nos membros a sua lo-
ligno, é um dos sarcomas fibrobldsticos mais comuns = calizagio mais frequente. Sio escassos os casos des-
nos idosos. critos de mixofibrosarcoma na parede abdominal e

Enzinger e Weiss classificaram a variante de alto retroperitoneu. (1)
grau destes tumores como a variante mixéide do his- E caracterizado por um crescimento subcutineo,
tiocitoma fibroso maligno. Angervall e Kindblom, = multinodular, difusamente infiltrativo, que pode ir
quase simultaneamente, usaram o termo mixofibro- = até A derme subjacente, apresentando em alguns estu-
sarcoma pela primeira vez, reconhecendo-o como | dos um tamanho que varia entre 1,5 a 24 cm. (2)
uma entidade distinta. Actualmente esta é uma en- Tem como caracteristica histoldgica um padrio de

tidade clinica, separada e incluida na Classificagdo de = crescimento nodular, matriz mixéide contendo ca-
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pilares alongados e curvilineos, células redondas fu-
siformes ou estreladas, sem margens distintas, com
citoplasma ligeiramente eosinifilico e nucleos atipi-
cos hipercromdticos. Variam desde uma aparéncia de
células fusiformes, hipocelulares, principalmente mi-
xbide, até um aspecto pleomérfico de alto grau, lesoes
com células gigantes multinucleadas, alta actividade
mitdtica e dreas de necrose. (3,4)

E fundamental a sua avaliagio imuno-histoquimi-
ca, que na maioria dos casos revela apenas positivi-
dade pela vimentina e ocasionalmente pela actina. O
ADN por citometria de fluxo e andlise de proliferacao
mostraram uma associagao entre aneuploidia e o grau
histolégico. (4)

O mixofibrosarcoma pode recorrer localmente,
com uma progressiva indiferenciagio celular, recor-
rendo com maior agressividade, sendo que a me-
tastizagio ocorre nos tumores mais indiferenciados.
Quanto mais agressivo o sarcoma, mais curto o inter-
valo decorrido entre a cirurgia e a primeira recidiva,
sendo mais provéveis novas recidivas, com intervalos
menores. (4)

Trata-se desta forma de um tumor com uma pro-
gressao por etapas, provavelmente resultante de insta-
bilidade genética causada por genes alvo. (5)

CASO CLINICO

Apresentamos o caso de um doente do sexo mascu-
lino, de 71 anos, com antecedentes de hernioplastia
inguinal a direita, cerca de 6 anos antes. O doente
foi admitido no nosso Servigo de Urgéncia com um
quadro clinico de dor abdominal, com dois dias de
evolucio, sem vémitos ou alteracio do trinsito in-
testinal. Trés dias antes, o doente tinha recorrido ao
Servico de Urgéncia por tumefac¢io inguinal direita,
tendo sido reduzida uma suposta recidiva hernidria, e
o doente orientado para consulta externa, para trata-
mento definitivo.

Apbs observagao, e perante um quadro de ventre
agudo, foi submetido a laparotomia exploradora, ten-
do-se verificado a presenga de neoformagao intra-ab-

dominal, capsulada, bem delimitada, junto ao orificio
hernidrio inguinal direito, com cerca de 11 cm (Figu-
ra 1), e aproximadamente 200 ml de sangue no fundo
de saco de Douglas. A neoformacio apresentava-se
suspensa apenas por um pequeno pediculo, com base
no orificio inguinal interno, que apds a sua exérese
resultou numa hemorragia em toalha, nao controldvel
por compressao directa, tendo sido necessdria a apli-
cacio de material hemostdtico. Dada a intercorréncia
hemorrdgica, optou-se pela nao correcgao da hérnia e
pela colocacio de dreno abdominal. O internamento
decorreu sem intercorréncias, tendo o doente tido alta
a0 6° dia pés-operatdrio.

Figura 1: Mixofibrosarcoma inguinal: massa tumoral de 11cm
primeira pega cirdrgica em secgao)

O exame anatomo-patoldgico revelou “massa de 11
cm, heterogénea, fridvel, com extensas dreas de necro-
se ¢ hemorragia, traduzindo processo neopldsico ma-
ligno conjuntivo de alto grau de malignidade, consti-
tuido por células fusiformes, com dreas de densidade
celular também varidvel e com dreas de aspecto mi-
x6ide. Células com marcado pleomorfismo e elevado
indice mitético 13 mitoses/10HPE. Identificaram-se
imagens de invasdo dos tecidos imediatamente envol-
ventes, enviados na peca. O estudo Imuno-histoqui-
mico revelou positividade para vimentina, compativel
com Sarcoma de alto grau”. Foi nesta fase solicita-
da colaboragao do Servico de Anatomia Patoldgica
do Instituto Portugués de Oncologia (IPO)-Porto e
Consulta de Grupo nesta Instituicio.
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Cerca de dois meses ap6s alta foi reinternado, com
tumefac¢io dolorosa na parede abdominal, visivel
no quadrante inferior direito, compativel na Tomo-
grafia Computorizada (TC) com hematoma do rec-
to abdominal direito, com cerca de 6 cm, sem outras
alteragdes. O hematoma estabilizou com tratamento
conservador, o doente melhorou das queixas dlgicas,
tendo alta apés 9 dias de internamento.

Recorreu novamente ao Servigo de Urgéncia cerca
de 15 dias depois, por agravamento da tumefacgao e
dor abdominal, sem outras queixas associadas. Apre-
sentava na TC “colecgao intra-abdominal, compativel
com hematoma do musculo recto abdominal direito,
com 16 cm de maior diAmetro, compativel com san-
gue em diferentes fases de coagulagio, sem evidéncia
de hemorragia activa”. Foi reinternado no Servico de
Cirurgia.

Durante o internamento, a tumefac¢io foi aumen-
tando de dimensdes, com agravamento das queixas
do doente, pelo que foi contactado o IPO-Porto e a
consulta de Oncologia. Apés avaliagio multidiscipli-
nar do caso clinico, foi decidida a realizacio de nova
laparatomia exploradora no nosso Hospital, cerca de
4 meses apds a primeira cirurgia, realizada por cirur-
gido com experiéncia anterior no IPO na abordagem
destas lesoes. Verificou-se a existéncia de uma volu-
mosa massa tumoral ao nivel da regido iliaco-inguinal
direita, com cerca de 18 cm, com invasio da parede
abdominal, destrui¢io do musculo recto abdominal
direito e multiplos implantes peritoneais compativeis
com lesoes sarcomatosas. Foi submetido a redugao
tumoral (“debulking”), com secgdo parcial de apone-
vrose da parede abdominal e remogao de mdltiplos
implantes que apresentavam pouca adesividade, sen-
do desta forma facilmente ressecdveis (Figura 2). Foi
ainda submetido a correccio de evisceragcio do bordo
inferior da ferida operatéria, cerca de 9 dias depois.
Apés as cirurgias o doente apresentou melhoria sig-
nificativa do estado geral, com aumento do peso, e
encontrava-se sem queixas dlgicas.

O estudo Imunocitoquimico, juntamente com os
aspectos morfolégicos descritos no contexto clinico-
-imagjiolégico, em conjugacdo com a auséncia de
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qualquer translocagao envolvendo a banda cromossé-
mica 12q13 do gene CHOP (caracteristica do Lipos-
sarcoma mixoide), no estudo genético por hibridagio
in situ fluorescente (FISH), confirmam o diagndstico
de Mixofibrosarcoma de alto grau (Figura 3). Em am-
bulatério foi observado na Consulta de Grupo Mul-
tidisciplinar do IPO, tendo sido solicitada reavaliacao
imagioldgica para eventual quimioterapia paliativa.

Figura 2: Recidiva de Mixofibrosarcoma (pegas de segunda
intervengao cirtirgica)

L

Figura 3: Exame anatomo-patolégico de Mixofibrosarcoma:
fundo mixdide (HE 100x).

Na TC abdomino-pélvica realizada cerca de 3 se-
manas apds cirurgia, verificou-se de novo na pelve
“massa heterogénea, medindo cerca de 11 ecm”, pelo
que em Consulta de Grupo no IPO-Porto foi decidi-
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do propor o doente para tratamento sintomdtico.

Sete semanas apds a redugio tumoral, o doente foi
novamente reinternado por dor intensa, apresentan-
do quadro de distensao abdominal, vémitos ocasio-
nais e diminui¢io da frequéncia das dejeccoes. Foi
iniciada fluido terapia e ajustada a analgesia pela con-
sulta da dor. Apés agravamento das queixas, e com a
instalacdo de quadro de oclusao intestinal, o doente
foi relaparotomizado. Nesta fase, imagiologicamente,
verificava-se “volumosa massa heterogénea abrangen-
do quase a totalidade da pelve, hipogastro, flancos e
epigastro, com limites mal definidos, aparentemente
envolvendo ansas, com maior didmetro de cerca de
25 c¢m, provocando um efeito compressivo em relagio
as estruturas adjacentes” (Figura 4). Intraoperatoria-
mente, durante a resseccio de uma das massas, foi re-
alizada uma enterectomia segmentar, por perfuracao
iatrogénica, e colostomia terminal a nivel do célon
descendente, pela existéncia de uma massa pélvica ir-
ressecdvel que condicionava compressio extrinseca do
recto. Em toda a cavidade existiam outras massas que,
ao contrdrio da cirurgia anterior, no eram ressecdveis
pelo elevado grau de invasividade que agora apresen-
tavam.

O doente veio a falecer ao 5° dia pds-operatério,
seis meses apos a cirurgia inicial.

Figura 4: TC de segunda recidiva de Mixofibrosarcoma: massa

heterogénea abrangendo quase a totalidade da pelve, flancos e
epigastro, envolvendo ansas e provocando um efeito compres-
sivo em relagdo as estruturas adjacentes (25,5 cm de > 9).

DISCUSSAO

Na abordagem dos sarcomas, é de extrema im-
portancia a suspei¢do clinica. Perante um doente
com uma massa, ¢ fundamental ao cirurgiao colocar
a hipé6tese de um sarcoma, de forma a realizar uma
cirurgia que respeite as regras de nao violagio da
pseudocdpsula que envolve o tumor e a sua ressec¢io
com uma margem de pelo menos 1 cm. Isto assumird
maior relevincia no contexto de uma cirurgia urgen-
te, onde o estudo pré-operatério estd condicionado.
Caso estes principios nao sejam respeitados, podemos
estar a inviabilizar definitivamente a hipétese de cura.

Neste caso, os autores colocaram a hipétese de sar-
coma na primeira cirurgia, mas apesar de a massa es-
tar aparentemente capsulada e tendo sido removida
em bloco, a posi¢io em que se encontrava nio seria a
posicao original da lesao. A acrescer, a intercorréncia
hemorrdgica, impediu uma exploracio local exausti-
va, com eventual exérese mais alargada do provével
leito da lesdo.

Apés a primeira cirurgia, apesar do desconheci-
mento do subtipo exacto de sarcoma, a caracterizagio
de alto grau da lesao pressupos, de imediato, o mau
prognoéstico do doente. A readmissao tao precoce nao
foi inicialmente interpretada como recidiva, mas an-
tes como uma complicagido pés operatéria. Com a
evolucdo clinica, constatou-se estarmos indubitavel-
mente perante um doente com persisténcia de doen-
¢a, com uma progressio galopante, com intervalos
muito curtos entre as cirurgias e a evidéncia de novas
massas tumorais de grandes dimensoes. E conhecido,
no comportamento destes tumores, que o tempo de-
corrido entre a primeira cirurgia e a evidéncia de do-
enga ¢ um importante factor progndstico.

Foi verificado igualmente, como descrito na litera-
tura, que a cada recidiva o tumor era mais agressivo,
tornando desta forma a tarefa de reducgao tumoral
impossivel na dltima cirurgia realizada. A determina-
do momento, apesar do caracter paliativo da situagao
clinica, questionou-se se a abordagem cirtrgica seria
a melhor opcio, tal veio a verificar-se na segunda ci-
rurgia em que o alivio sintomdtico largamente conse-
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guido justificou a ressec¢io paliativa. Contudo, verifi-
cou-se com a segunda cirurgia de ressec¢ao paliativa,
que se propunha atingir os mesmos objectivos, que tal
jd nao era possivel, tendo a cirurgia resultado em dois
procedimentos de derivagdo, sem remogio da massa
principal, sendo claro para o cirurgiao, neste momen-
to, que ndo era mais possivel qualquer intervencio.

CONCLUSAO

A cirurgia continua a ser o principal meio de tra-
tamento de sarcomas de tecidos moles. O tratamento
primdrio passa pela ressec¢ao em bloco da massa e dos
6rgaos invadidos, constituindo esta a abordagem que
pode proporcionar a cura, sendo assim fundamental
o reconhecimento desta patologia desde o inicio do
quadro clinico.

De realcar igualmente que numa fase mais avan-
cada, existe lugar para a cirurgia paliativa, devendo
tal ser ponderado, caso a caso, respeitanto o principio
base da Medicina: primum non nocere”.

Oa autores apresentam o caso de um tumor raro,
com poucos casos descritos na literatura, com uma
localizagao pouco frequente. H4 assim, uma necessi-
dade imperiosa de experiéncia de quem trata, deven-
do todos os doentes ser orientados em unidades de
referéncia. Neste caso, dado o cardcter de urgéncia
da situagio, foi possivel apenas a sua orientagio ao
nivel de consultas de Grupo Multidisciplinar z pos-
teriori’.

Revela-se pois importante o relato destes casos, para
concretiza¢do de uma base de conhecimento a propé-
sito de lesoes raras, com apresentacio tao varidvel, e
com janela de tratamento cirtirgico tdo curta, como
foi a deste Mixofibrosarcoma da parede abdominal.
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