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RESUMO

Introdugao: Os sarcomas primdrios do pulmio sio tumores malignos raros com incidéncia estimada em torno de 0,5% de todas as
neoplasias pulmonares. De suas tipificagbes descritas na literatura, duas especialmente, os leiomiossarcomas e os rabdomiossarcomas,
apresentam semelhancas em seu perfil genético, morfoldgico e imuno-histoquimico, o que os levou a receberem uma mesma classificagao:
tumor rabdomiobldstico inflamatério. Esse tipo de tumor costuma acometer tecidos moles em extremidades e tronco, e predomina em
meio a homens jovens e de meia-idade. Em razio do pequeno nimero de casos de tumores rabdomiobldsticos relatados na literatura,
tanto seu diagndstico quanto seu tratamento sio pouco descritos. Relato de caso: Paciente, sexo feminino, 19 anos, apresentou trés
episédios de infecgio respiratéria no lobo inferior do pulmio direito em um periodo de 18 meses. A tomografia computadorizada do
térax evidenciou obstrugio do bronquio intermedidrio e 4reas de bronquiectasias no lobo inferior direito. Diante disso, realizou-se
bilobectomia inferior-média, conduzida por cirurgia robdtica. A paciente recebeu alta hospitalar trés dias depois do pés-operatorio. A
imuno-histoquimica revelou tumor rabdomiobldstico inflamatério de baixo grau. Concluséo: Este relato apresentou um caso de tumor

pulmonar raro, abordado por uma técnica cirtrgica ainda nio relatada para esse tipo de patologia.
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ABSTRACT

Introduction: Primary lung sarcomas are rare malignant tumors with
an estimated incidence of around 0.5% of all lung neoplasms. Of their
typifications described in the literature, two especially, leiomyosarcomas
and rhabdomyosarcomas, have similarities in their genetic, morphological
and immunohistochemical profile, which led them to be classified with the
same name: inflammatory rhabdomyoblastic tumor. This type of tumor
usually affects soft tissues in the extremities and trunk, and predominates
among young and middle-aged men. Due to the small number of cases of
rhabdomyoblastic tumors reported in the literature, both their diagnosis
and treatment are poorly described. Case report: Female patient, 19 years
old, who had three episodes of respiratory infection in the lower lobe of the
right lung in a period of 18 months. Computed tomography of the chest
showed obstruction of the intermediate bronchus and areas of bronchiectasis
in the right lower lobe. In view of this, a lower middle bilobectomy was
performed through robotic surgery. The patient was discharged from hospital
three days after the operation. Immunohistochemistry revealed low-grade
inflammatory rhabdomyoblastic tumor. Conclusion: This report described a
case of a rare lung tumor, submitted to a surgical technique not yet reported
for this type of pathology.
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RESUMEN

Introduccién: Los sarcomas pulmonares primarios son tumores malignos
raros con una incidencia estimada en torno al 0,5% de todas las neoplasias
pulmonares. De sus tipificaciones descritas en la literatura, dos en especial,
los leiomiosarcomas y los rabdomiosarcomas presentan similitudes en su
perfil genético, morfoldgico e inmunohistoquimico, lo que los llevé a recibir
la misma clasificacién: tumor rabdomiobldstico inflamatorio. Este tipo de
tumor suele afectar a los tejidos blandos de las extremidades y el tronco,
y predomina en hombres jévenes y de mediana edad. Debido al escaso
nimero de casos de tumores rabdomiobldsticos reportados en la literatura,
tanto su diagndstico como su tratamiento estdn pobremente descritos.
Informe del caso: Paciente de sexo femenino, 19 afios que consultd por tres
episodios de infeccidn respiratoria en el I6bulo inferior del pulmén derecho
en un periodo de 18 meses. La tomografia computarizada de torax mostrd
obstruccién del bronquio intermedio y 4reas de bronquiectasias en el 16bulo
inferior derecho. Ante esto, se realiz6 una bilobectomia media baja mediante
cirugfa robética. La paciente recibié el alta hospitalaria tres dias después
de la operacion. Se realizé inmunohistoquimica y se definié el diagndstico
de tumor rabdomiobldstico inflamatorio de bajo grado. Conclusién: Este
informe presenta un caso de tumor pulmonar raro, tratado mediante una
técnica quirtrgica ain no reportada para este tipo de patologfa.

Palabras clave: neoplasias pulmonares; sarcoma; leiomiosarcoma;
rabdomiosarcoma.
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INTRODUCAO

Os sarcomas primdrios do pulmio sio tumores
malignos raros com incidéncia estimada em torno de 0,5%
de todas as neoplasias pulmonares'?. Das suas tipificagoes
descritas na literatura, leiomiossarcoma, fibrossarcoma,
hemangijopericitoma e rabdomiossarcomas sio os tipos
intratordcicos mais comuns, sendo o leiomiossarcoma
correspondente a quase 30% dos sarcomas primdrios do
pulmio®®. Tal neoplasia pode se originar em estruturas
compostas por musculo liso, a exemplo dos bronquios®. O
grau de malignidade de tais tumores deve ser avaliado no
exame histopatolégico com base no nimero de mitoses,
na sua celularidade e no seu grau de diferenciacio.
Enquanto os de alto grau apresentam répida disseminacio,
alta agressividade e se caracterizam por extensa invasio
vascular e linfética, os de baixo grau tendem a possuir
maior tamanho, menor velocidade de crescimento e menor
ocorréncia de metdstases’.

Todavia, recentes estudos denotaram semelhancas nos
perfis genético, morfoldgico e imuno-histoquimico dos
leiomiossarcomas e dos rabdomiossarcomas, a exemplo da
baixa atividade mitética, da presenca de 4reas de necrose e
da expressao de marcadores tipicos de miisculo esquelético®.
Assim, chegou-se ao consenso de que tais grupos de
sarcomas primdrios de pulmdo devem receber a mesma
classificagdo: a de tumor rabdomiobléstico inflamatdrio’.

A apresentagao clinica de tais tumores, por sua vez,
relaciona-se ao crescimento de massas pulmonares e
a0 efeito compressivo exercido por essas em estruturas
adjacentes, podendo cursar com dispneia, sibilancia,
estridor, tosse seca ou produtiva, hemoptise e pneumonias
de repeticao®. Por outro lado, na tomografia de tdrax,
a referida classe de tumores apresenta-se, de maneira
predominante, por massa de contornos regulares e
com sinais radioldgicos associados aos seus efeitos
compressivos, como sinais de aprisionamento aéreo, de
impactagio mucoide e de consolidagio. Nesse sentido,
este relato apresentou um caso de tumor rabdomiobldstico
inflamatério em lobo pulmonar inferior direito em uma
paciente jovem do sexo feminino.

Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica
em Pesquisa do Complexo Hospitalar HUOC/
PROCAPE sob o ntimero de parecer 5.471.300 (CAAE:
58713322.7.0000.5192), em conformidade com as
diretrizes da Resolu¢io do Conselho Nacional de Saude
(CNS) n.° 466, de 12 de dezembro de 2012°.

RELATO DO CASO

Paciente, sexo feminino, 19 anos, com histérico
de trés episddios de infecgdes respiratdrias no lobo
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inferior do pulmio direito durante um periodo de 18
meses, buscou atendimento com pneumologista para
investigacao etioldgica de tais infecgoes de repeticio. No
momento do atendimento, bem como durante o periodo
de desenvolvimento dos sintomas, negava sintomas
sugestivos de sindrome consumptiva e de demais
patologias comuns do trato respiratdrio, como dispneia,
tosse e dor tordcica. Ademais, negava histérico familiar
de neoplasias e, ao exame fisico, apresentava reducio
do murmiirio vesicular em tercos médio e inferior do
hemitérax direito, sem a presenga de ruidos adventicios
a ausculta. Nesse contexto, procedeu-se a investigacio
com realizacio de tomografia computadorizada do
térax, na qual foi evidenciada presenga de obstrugio do
brénquio intermedidrio e de dreas de bronquiectasias em
lobo inferior direito, com sinais de impacta¢io mucoide.
Foi, entdo, encaminhada ao servigo de cirurgia tordcica,
a fim de realizar endoscopia respiratéria com bidpsia
endobronquica e lavado broncoalveolar para elucidagio
da etiologia da referida obstrucdo. Tal exame evidenciou
tumoragio vascularizada semioclusiva em brénquio
intermedidrio, a qual foi biopsiada, com material enviado
para estudo que, a0 exame anatomopatoldgico, sugeriu
tratar-se de um leiomioma. Nesse sentido, discutiu-se a
possibilidade de ressec¢io endoscdpica do tumor. Porém,
em virtude da destruicao do lobo inferior, optou-se pela
realizacio de bilobectomia inferior-média, conduzida
pela técnica de cirurgia robdtica, com envio de pega
cirtirgica para estudo. O referido procedimento ocorreu
sem intercorréncias. A paciente recebeu alta hospitalar
no terceiro dia de pds-operatdrio e encontrava-se
assintomatica.

O exame histopatoldgico da pega cirtrgica (Quadro
1), por sua vez, mostrou tratar-se de neoplasia de
células fusiformes com nicleos alongados, citoplasma
eosinofilico, e crescimento fascicular, com infiltrado
inflamatdrio de permeio, incluindo histiécitos espumosos
e raras células gigantes de Touton. Identificou-se, ainda,
expressio de marcadores de musculo liso, com a presenca
de ocasionais mitoses, porém sem identificagio de necrose.
Apbs estudo imuno-histoquimico (Quadro 2) e discussiao
entre patologistas, foi definido o diagnéstico de tumor
rabdomiobléstico inflamatério de baixo grau por se
tratar de tumor muscular liso sem atipia, com mitoses
infrequentes e que expressa actina e desmina. Sob essa
6ptica, pelo cardter indolente de tal neoplasia, associado
a ressec¢do com margens livres e 4 evolugdo clinica sem
intercorréncias da paciente, optou-se por seguimento
anual com tomografias de térax, tendo a paciente, um
ano apds o procedimento, apresentado remissio completa
da doenca, com bom estado geral e boa capacidade
respiratdria residual.



Quadro 1. Laudo histopatolégico

Material: Pulméo direito

Anticorpos Resultados
Anticitoqueratina humana | Negativo
Melan-A-humana Negativo
Miogenina Negativo
S100 Negativo
Desmina Positivo multifocal
SOX10 Negativo

Actina de musculo liso Positivo multifocal

CD246 (ALK1) Negativo

CDé68 Positivo

HMB-45 Negativo
Diagnéstico

Tumor muscular liso inflamatério, de baixo grau.

Nota: Trata-se de neoplasia de células fusiformes
com nucleos alongados, citoplasma eosinofilico e
crescimento fascicular. Ha infilirado inflamatério
de permeio, incluindo histiécitos espumosos e
raras células gigantes de Touton. Ha expresséo de
marcadores de musculo liso. Notam-se ocasionais
mitoses. N@o se identifica necrose.

Recife, 4 de outubro de 2021.

Adendo: Trata-se de lesdo muito rara, descrita na
literatura em casuisticas pequenas. Na terminologia
atualmente aceita, receberia o diagnéstico de
leiomiossarcoma inflamatério de baixo grau.
Contudo, recentemente foi proposta uma nova
nomenclatura, a de “tumor rabdomioblastico
inflamatério”, uma vez que a maioria teria
comportamento clinico indolente e coexpressaria
marcadores musculares esqueléticos.

DISCUSSAO

Os tumores rabdomiobldsticos inflamatérios
apresentam-se comumente na forma de tumores de
tecidos moles na regido das extremidades e do tronco,
com maior predominincia em homens jovens e de meia-
idade®. Ao exame imuno-histoquimico, esses tumores
apresentam histidcitos reativos CD163-positivos, com
fenétipo de masculo esquelético, e expressam miogenina,
PAX-7 e MyoD1, marcadores tipicos desse musculo'. Essa
configuracio é corroborada pelo seu perfil genético, o qual
encontra-se regulado por genes cruciais para a diferenciagio
do musculo esquelético?, além de haploidizagao gen6mica
poupando os cromossomos 5 e 227.

Ademais, sua morfologia é caracterizada pela presenca
de cdpsula fibrosa contendo agregados linfonodais

Tumor Rabdomioblastico Inflamatdrio Pulmonar

Quadro 2. Imuno-histoquimica

Material: Pulmado direito

Marcador (anticorpo) Resultados

AML (actina de musculo liso)
1A4

Positivo em dreas

Desmina (filamento
intermedidrio células
muscular) (D33)

Positivo em dreas

Proteina S-100 (policlonal) Negativo
CD34 - Antigeno de células
hematopoiéticas e pericitos Negativo

(QBEnd 10)

Ki67 — Antigeno de
proliferacéo celular (MIB1)

Positivo em 2% das
células

Positivo em
moderado niUmero
de mastécitos

CD117/C-Kit (policlonal
coelho)

Citoqueratinas de 40, 48, 50
e 50,6 kDa (AE 1/AE3)

CD45 (LCA, antigeno
leucocitério comum)
(2B11+PD7/26)

Negativo

Positivo em
moderado numero
de linfécitos

Positivo difuso em

CD68 (PG-M1) histiocitos

Concluséo

O perfil imuno-histoquimico, associado ao
quadro histopatolégico, é compativel com tumor
miofibrobléstico inflamatério.

periféricos, por denso infiltrado histiocitdrio, por fuso
para células epitelioides com fendtipo rabdomioblastico
e por circunscri¢ao da 4rea de localizagio, com pequena
infiltragao dos tecidos moles circunjacentes''. Essas
caracteristicas denotam tendéncia a apresentagdo
clinica indolente e de baixo crescimento. Contudo, foi
relatado um caso de progressao de tais tumores para
rabdomiossarcoma de alto grau'?, clinicamente agressivo
e histologicamente caracterizado por células fusiformes
pleomorfas com nucleo hipercromdtico e citoplasma
escasso, com presenca comum de necroses, € na imuno-
histoquimica por apresentar reagio & desmina'®.

Por conta do pequeno nimero de casos relatados
de tumores rabdomiobldsticos e a auséncia de estudos
de acompanhamento em longo prazo, tanto seu
tratamento quanto seu diagnéstico sio pouco descritos
na literatura®'4. Entretanto, em razio da dificuldade de
diagndstico apenas com dados clinicos e da necessidade
de exame detalhado das caracteristicas histopatoldgicas
e imuno-histoquimicas do tumor, a ressec¢io cirtirgica
torna-se uma opgao interessante para diagndstico com
boa acurdcia e tratamento de sucesso, como descrito
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por Janssen et al.'®, primeiros autores a documentarem
um tratamento para esse tipo de tumor pulmonar. No
caso descrito, em decorréncia do grau de acometimento,
a bilobectomia inferior-média por meio da cirurgia
robética foi o tratamento cirtirgico de escolha. Nao hd,
no conhecimento dos autores, relatos na literatura do uso
desse tratamento no tumor rabdomiobldstico inflamatério.

CONCLUSAO

Os tumores rabdomiobldsticos inflamatérios
pulmonares devem ser investigados na presenca de
clinica compativel e de achados radioldgicos sugestivos,
podendo, por apresentarem cardter predominantemente
indolente, ser satisfatoriamente abordados cirurgicamente
com seguranga oncoldgica pela cirurgia robética.
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