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SARCOMA PLEOMORFICO INDIFERENCIADO ORAL: RELATO DE CASO

Oral Undifferentiated Pleomorphic Sarcoma: Case Report
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O sarcoma pleomorfico indiferenciado ¢ uma neoplasia mesenquimal

infrequente na regido de cabeca e pescoco, representando cerca de 1 a 4 % dos tumores

malignos na boca. Biologicamente, apresenta altos indices de recidiva e metastase,

vinculados a localizagdo, profundidade e tamanho da leséo. Esse trabalho relata um caso

clinico de sarcoma pleomorfico indiferenciado diagnosticado em paciente do sexo
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masculino de 76 anos, com historia de evolugdo assintomatica e rapida da lesdo.
Embora o sarcoma pleomorfico indiferenciado seja raro e agressivo, esse relato
demostra sua possibilidade de manifestacéo oral.

Palavras-chave: Sarcoma; Neoplasia bucal; Patologia bucal.

ABSTRACT

The undifferentiated pleomorphic sarcoma is an infrequent mesenchymal tumor
in the head and neck region, accounting for about 1-4% of malignant tumors that occur
in the oral cavity. Biologically, it shows significant potential for recurrence and
metastases that depend on anatomical site, depth and size of lesion. This paper reports a
case of undifferentiated pleomorphic sarcoma diagnosed in a male patient, 76 years-old,
and an increase of asymptomatic and quick of the lesion. Although rare and aggressive
undifferentiated pleomorphic sarcoma, this report demonstrates its ability to develop in
oral cavity.
Keywords: Sarcoma; Mouth Neoplasm; Oral pathology.

INTRODUCAO

O sarcoma é uma neoplasia mesenquimal infrequente na cavidade oral, que pode
apresentar variados padrées morfoldgicos relacionados ao tipo celular a qual pertencem
e ao grau de diferenciacdo que alcancam. Na regido da cabeca e pescoco representam
cerca de 1 a 4% dos tumores malignos que ocorrem nesta area (BETANCUR et al.,
2015).

O sarcoma pleomorfico indiferenciado (SPI), nomeado anteriormente como
histiocitoma fibroso maligno, foi estabelecido como entidade patoldgica em 2002 na
Classificacdo da OMS de tumores de tecido mole. Foram definidas cinco subclasses de
SPI: pleomorfico estoriforme, mixdide, angiomatdide, inflamatorio e células gigantes,
sendo mixdide e pleomorfico estoriforme os mais comuns (FLETCHER et al., 2002).

A etiologia exata dos sarcomas na cabega e pesco¢o é desconhecida, no entanto
existe uma tendéncia de ser idiopatica, haver uma predisposicao genética, a exposicao a
radiacdo, agentes virais e substancias carcinogénicas. O diagnostico € baseado nas
caracteristicas clinicas, historia da lesdo, avalia¢cbes imaginoldgicas, histopatologicas e

imuno-histoquimicas (FLETCHER et al., 2002). Para chegar a um diagndéstico de SPI,
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considera-se a perda de diferenciacdo das células que originalmente formavam o tumor,
chegando a um ponto em que a linhagem celular inicial ndo pode ser reconhecida
(ALFREDO et al., 2008).

A conduta terapéutica da lesdo se resume a ressecc¢do cirdrgica, complementada
por radioterapia ou quimioterapia de acordo com as caracteristicas que o tumor
apresenta. A maioria dos SPI sdo biologicamente agressivos, onde aproximadamente
40% dos pacientes tém recidivas locais e apresentam metastases, geralmente em dois
anos. O indice de sobrevida para tumores orais parece pior do que para tumores em
outras partes do corpo (BETANCUR et al., 2015).

O objetivo do presente artigo é descrever um caso diagnosticado de SPI com

manifestacdo oral.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, branco, 76 anos, procurou a clinica de
Estomatologia da Odontoclinica Central do Exército, relatando um “carogo na gengiva”
com quatro meses de evolucdo. Durante a anamnese 0 paciente reportou estar em
tratamento médico por ser diabético e hipertenso. Informou ndo ser tabagista e etilista.

O exame intrabucal revelou uma lesdo tumoral de quatro centimetros, localizada
em rebordo alveolar mandibular, lado direito, recoberta por mucosa, de base séssil,
semi-fixa, indolor a palpacdo, com superficie lisa e consisténcia firme (Fig. 1A). Néo
foram observados linfonodos cervicais palpaveis. Ao exame radiografico notou-se
extensa imagem radiotransparente parcialmente definida, estendendo-se do ramo até o
rebordo mandibular provocando reabsorcdo radicular do elemento dentario 46,
associado a lesdo (Fig. 1B). Foi realizada uma bidpsia incisional com a hipotese

diagndstica de neoplasia maligna.

Fig. 1 Aspectos clinicos (A) e radiograficos (B): A Massa indolor de consisténcia firme

e localizada no rebordo mandibular direito; B Radiografia panordmica com imagem

REVISTA FLUMINENSE DE ODONTOLOGIA — ANO XXIIl — N° 47 — Janeiro / Junho 2017

ISSN 1413-2966/ D-2316



COPYRIGHT © 2017 INTERNATIONAL JOURNAL OF SCIENCE DENTISTRY | AVAILABLE ONLINE http://www.ijosd.uff.br

radiotransparente parcialmente definida, causando reabsor¢do do primeiro molar
associado a leséo.

O material foi enviado para o Laboratério de Biotecnologia Aplicada -
Histologia (LABA) da Faculdade de Odontologia da Universidade Federal Fluminense.
Ao exame microscopico, em hematoxilina e eosina (HE), observou-se neoplasia
mesenquimal maligna, exibindo um padrdo sélido e fascicular, por vezes vacuoladas.
As células neoplasicas apresentavam aspecto pleomorfico: em sua maioria padrdo
histiocitico de tamanhos variados; abundantes células gigantes multinucleadas exibindo
acentuada atipia com nucleos pleomorficos e hipercromaticos, figuras de mitoses
evidentes, por vezes atipicas. Na superficie do especime, observavam-se biofilmes
microbianos, areas de necrose e edema; vasos abundantes e intenso infiltrado
inflamat6rio predominantemente neutrofilico. O laudo liberado foi de lesdo
mesenquimal maligna de histogénese incerta (Figura 2A e B). No exame imuno-
histoquimico, as células tumorais foram positivas para vimentina e negativas para
CKAE1/AE3, S100, actina 1A4 (Figura 2C, 2D, 2E e 2F) e HHF-3. Considerando as
caracteristicas clinicas, anatomopatoldgicas e imuno-histoquimicas o diagnostico final
foi de SPI.

HE W G ek b R el HE

9% Vimentina
2D 2E 2F
&
CK AEI/AE3 $100 Y Actina 1A4

Fig. 2 Aspectos histopatologicos (A e B) e imuno-histoquimicos (C-F): A e B Neoplasia
maligna apresentando proliferacdo de células fusiformes pleomorficas, ora gigantes
multinucleadas, necrose, intensa atipia celular e algumas mitoses atipicas em HE; C
Positivo para vimentina; D Negativo CKAE1/AE3; E Negativo para S100; F Negativo
para Actina 1A4.

O paciente foi encaminhado para tratamento no Servico de Cirurgia de Cabeca e
Pescoco do Instituto Nacional de Céncer (INCA). Os exames laboratoriais e
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imaginoldgicos estavam dentro dos limites normais. Metéstases ndo foram observadas.
No INCA a revisao de lamina foi realizada, confirmando o diagnostico de SPI e o tumor
estadiado clinicamente como cll. A cirurgia do tipo pelviglossomanbilulectomia a
direita foi o tratamento de escolha. Os achados histopatoldgicos da peca cirdrgica
confirmaram o diagnéstico de SPI de células gigantes, de alto grau, localizado no
angulo e ramo da mandibula a direita, medindo 12 x 9,5 x 8,5cm. A neoplasia era
pseudocapsulada, com indice mitético de 26/10 campos em grande aumento, presenca
de necrose e infiltracdo 6ssea do ramo da mandibula. Invasdo vascular e perineural néo
foram identificadas. Margens cirirgicas avaliadas em exame de congelacao, livres de
neoplasia. Estadiamento patologico pll. O paciente veio a 6ébito poucos dias apds a

cirurgia por faléncia respiratoria.

DISCUSSAO

O SPI né&o representa mais que 5% de todos os sarcomas em adultos e ocorre
mais comumente nas extremidades de pacientes idosos, apresentando-se como massas
profundas de crescimento progressivo. O SPI intraoral é extremamente raro. E muito
dificil estabelecer o nimero exato de casos na cavidade oral relatados, ja que foi
recentemente considerado uma entidade distinta. Metéastase a distancia ao diagndstico,
principalmente nos pulmdes, é observada em aproximadamente 5% dos pacientes
(ALFREDO et al., 2008). No presente caso, a metastase a distancia ndo foi observada,
mas o paciente acometido era idoso com historia de rapida evolucao da les&o.

Microscopicamente, o SPI, apresenta células gigantes bizarras associadas a
células fusiformes, além de histiocitos. A analise imuno-histoquimica revela células
tumorais positivas apenas para vimentina (FLETCHER et al., 2002), como observado
no caso relatado.

O diagndstico e a classificacdo do SPI tém importancia clinica, porque a
distingdo entre os verdadeiros sarcomas e outras neoplasias malignas influencia o
tratamento e prognostico. A evidéncia de diferenciacdo miogénica em sarcomas
pleomorficos de alto grau indica pior prognostico. No presente caso, a analise imuno-
histoquimica ndo indicou essa diferenciagdo. Embora o SPI seja raro, o tratamento mais
adequado parece ser a cirurgia associada a radioterapia adjuvante, porque o risco de

progressdo da doenca foi maior quando a radioterapia adjuvante ndo foi realizada
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(ALFREDO et al., 2008; BETANCUR et al., 2015). No presente caso, 0 paciente foi

submetido a ressecc¢do cirdrgica.

CONCLUSOES

Embora raro e agressivo o SPI de alto grau de malignidade pode se manifestar
na cavidade oral, apresentando-se como uma massa tumoral de rapido crescimento,
sendo indispensavel o conhecimento de sua histogénese para estabelecer o diagndstico e
prognostico correto desta neoplasia.

Considerando o avango das terapias moleculares, parece provavel que o
reconhecimento preciso dos diferentes subtipos histoldgicos dos sarcomas representara

um pré-requisito para o tratamento especifico do presente grupo de doencas malignas.
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