Sarcoma primario da artéria pulmonar — um caso clinico
Primary Pulmonary Artery Sarcoma — case report
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Resumo

0 sarcoma da artéria pulmonar é uma neoplasia muito rara,
que se manifesta de forma inespecifica. Descreve-se 0 caso
de um individuo do sexo masculino, de 88 anos, com uma
massa na artéria pulmonar, de 6,5 cm de maior eixo, condi-
cionando oclusdo de cerca de 80%. O doente foi submetido
a exérese da massa, com histologia compativel com Angios-
sarcoma epitelidide/ Leiomiossarcoma, e a radioterapia. A
cirurgia constitui o tratamento recomendado, mesmo quando
nao ha intencdo curativa.
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Introducao

O Sarcoma da Artéria Pulmonar (SAP) é um tumor muito
raro. Desde que foi descrito pela primeira vez em 1923 por
Mandelstamm, cerca de 250 casos foram apresentados na
literatura internacional, muitos dos quais diagnosticados pos-
-mortem’. O progndstico associado a este tipo de tumores
¢ reservado, estando recomendada a resseccao cirlrgica,
mesmo na auséncia de intencdo curativa'?.

Descreve-se 0 caso de um paciente com sarcoma da artéria
pulmonar.

Caso clinico

Descreve-se 0 caso de um doente do sexo masculino, de 88 anos,
previamente auténomo nas actividades da vida diaria. Apresen-
tava antecedentes de traumatismo craneo-encefalico em 1987
apos queda de bicicleta, Acidente Isquémico Transitorio (AIT) em
2000, bocio multinodular submetido a tiroidectomia total em 2002
e hipertensdo arterial, ex-fumador desde ha 30 anos (15 unidades
mago ano), consumo diario de alcool quantificado em 12g, habi-
tualmente medicado com Levotiroxina 0.1mg/dia, Perindopril 4mg/
dia, Furosemida 40mg/dia.

Recorreu ao Servico de Emergéncia (SE) a 05.02.2013 por mal-estar
inespecifico e afasia global, com recuperacéo total em menos de 24
horas. Realizou tomografia computadorizada (TC) craneo-encefalica
(CE), onde se constatou lacuna lenticular posterior no hemisfério
direito, atrofia cerebral focal cortical temporo-basal esquerda e
atrofia cerebral difusa cortico-subcortical de grau ligeiro. Concluiu-se
por AIT provavel, tendo tido alta orientado para Consulta Externa
de Neurologia.

A 17.02 o doente foi novamente conduzido ao SE por prostragéo.
No dia anterior tinha sido encontrado caido, agitado e confuso, tendo
recuperado e recusado ida ao SE. Negava dor tordcica, dispneia, fe-
bre, mordedura de lingua ou perda de continéncia de esfincteres. Ao
exame objectivo apresentava-se corado e hidratado, tenséo arterial:
128/80 mmHg, frequéncia cardiaca: 96 bat/ min, saturagéo de 02
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Abstract

Pulmonary artery sarcoma is a very rare tumour, which pres-
ents with non-specific symptoms. We present a case of an
88 years old man with a pulmonary artery tumour of 6.5
cm which occluded 80%. Patient was submitted to surgery,
the histology showed Angiosarcoma/Leiomyosarcoma, and
radiotherapy. Surgery is recommended even when there is
no curative intention.
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100% (em ar ambiente). Auscultagdo cardiaca ritmica, com sopro
sistolico grau II/VI. Auscultagdo pulmonar com murmurio vesicular
mantido e simétrico, com crepitacbes audiveis em ambas as bases.
Apresentava edema bimaleolar. Ao exame neuroldgico apresenta-
va-se vigil, pupilas isocoricas, isofotorreactivas. Oculomotricidade
mantida. Discurso fluente, sem disartria. Mimica facial mantida,
sem paresia. Restantes nervos cranianos sem alteragdes. Forca
muscular preservada nos membros superiores e inferiores. Reflexo
cutaneo plantar em flexdo bilateralmente. Reflexos osteotendinosos
simétricos (2+).

Na investigacao efectuada constatou-se electrocardiograma em
ritmo sinusal com blogueio completo de ramo direito e hemiblo-
queio anterior esquerdo e gasimetria em ar ambiente com discre-
ta alcalose respiratdria (pH 7.5, pC02 34mmHg, p02 70mmHg,
Na+ 140mmol/L, K+ 3.2mmol/L, Lactatos 1.1mmol/L, HCO3-
27.1mmol/L, BE 4.2mmol/L, saturagdo de 02 95%). Analiticamente
salientava-se Proteina C Reactiva 48.6 mg/L, sem alteragdes do
hemograma, ionograma e fungao renal. Realizou TC-CE que revelou
hemorragia subdural subaguda e subaracnoideia, pelo que efetuou
Angio-TC, que excluiu malformagdes aneurismaticas. Neste contexto
foi considerada a hipotese da perda de consciéncia ter sido anterior
a queda. Realizou ecocardiograma transtoracico que demonstrou
dilatagdo moderada a grave das cavidades direitas; insuficiéncia
tricuspide moderada a grave, permitindo estimar pressao sistélica
da artéria pulmonar de 80 mmHg; veia cava inferior dilatada sem
variabilidade inspiratoria e disfuncéo grave do ventriculo direito.
Na sequéncia das alteracOes detectadas, foi solicitado TC torécico,
onde se observou volumosa les&o endoluminal na artéria pulmonar,
desde a valvula pulmonar até a bifurcagéo do tronco e porgoes
proximais dos ramos respetivos, medindo 6.5¢cm de maior eixo,
condicionando oclusdo luminal de 80% (Figura 1). O doente foi
orientado para o Servico de Cirurgia Cardiotoracica tendo-se pro-
cedido a exérese da massa e anuloplastia da tricuspide. O exame
histoldgico foi compativel com Angiossarcoma epitelidide/Leiomios-
sarcoma com “marcacdo aberrante” para marcadores vasculares
e citoqueratinas. O pds-operatorio foi complicado por Pneumonia
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Figura 1. Lesdo endoluminal na artéria pulmonar, localizada desde a valvula pulmonar
até a bifurcagdo do tronco e porgdes proximais dos ramos respetivos.

associada aos cuidados de salde, tendo cumprido antibioterapia
com Meropenem 1 gr de 8/8h e Amicacina 1gr de 24/24h com boa
evolugdo clinica e analitica. A data de alta o doente foi orientado
para Consulta de Grupo de Oncologia, tendo sido posteriormente
submetido a radioterapia. Apresentava razoavel estado geral seis
meses apos o diagnostico.

Discussao

0 SAP é um tumor raro, cuja idade de diagndstico varia entre
0s 13 e 0s 89 anos, sendo mais frequente nos individuos de
meia-idade e do género feminino®. Histologicamente podem
ser classificados em diversos subtipos como rabdomiossarco-
ma, angiossarcoma, leiomiossarcoma, entre outros. A origem
deste tipo de tumor ainda ndo esta claramente definida, apon-
tando-se para a possibilidade de ter proveniéncia de células
mesenquimais da intima dos vasos*, ou da média no caso
do leiomiossarcoma’, assumindo posteriormente diversos
tipos morfoldgicos.

0 quadro clinico é inespecifico, podendo apresentar-se com
tosse, dor tordcica, dispneia, hemoptises e sincope®, o0 que
torna dificil o diagndstico diferencial com outras entidades
como o tromboembolismo pulmonar agudo e crénico, neo-
plasia do pulm&o e hipertensao pulmonar?.

Analiticamente podera estar presente anemia e velocidade
de sedimentag&o eritrocitaria aumentada®. No electrocar-
diograma, bloqueio de ramo direito, hipertrofia ventricular
direita, alteracOes inespecificas do segmento ST e inversao
da onda T. O tumor pode ser detetado por ecocardiograma
(principalmente transesofagico), tomografia computadoriza-
da, ressonancia magnética e modalidades invasivas (como
angiografia pulmonar e cateterismo cardiaco)®®.

No que diz respeito ao tratamento, encontram-se descritos
casos abordados de diversas formas, nomeadamente com
cirurgia, radioterapia e quimioterapia, em monoterapia ou de
forma combinada. Contudo, a ressec¢do cirlrgica é a opgao

recomendada, mesmo quando ndo ha intengdo curativa, uma
vez que esta descrito que prolonga a sobrevida. Segundo
Blackmond et al, devera ser considerada a possibilidade de
quimioterapia neoadjuvante ou adjuvante, esta tltima na au-
séncia de condi¢des que permitam suportar o tratamento
neoadjuvante®,

0 progndstico é reservado, sendo a sobrevida média de 1.5
meses nos doentes ndo submetidos a cirurgia e de 12 meses
naqueles submetidos aquele tratamento®®,

Conclusao

0 Sarcoma da artéria pulmonar é uma entidade rara, estando
implicita a dificuldade do diagnéstico (0 que ndo se verificou
no caso apresentado dadas as caracteristicas imagiologicas
da massa) e do tratamento. A individualizagéo terapéutica
¢ dificultada pela limitada experiéncia da sua abordagem,
decorrente do reduzido nimero de casos descritos, da sua
distribuicdo geografica bem como das caracteristicas dos
doentes descritos na literatura.
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