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Resumo

Os sarcomas primários do pulmão são neoplasias raras e potencialmente agressivas, que devem 
ser dist inguidos de out ros tumores pulmonares malignos e cuj o comportamento biológico não 
está completamente esclarecido.

Os autores apresentam um caso clínico de sarcoma pleomórÞ co indiferenciado do pulmão, que 
foi diagnost icado a um homem de 66 anos. Na altura do diagnóst ico foi realizada desobst rução 
brônquica por laser e radioterapia,  t endo sido posteriormente observada uma sobrevivência 
superior a 11 anos.
© 2010 Publicado por Elsevier España, S.L. en nome da Sociedade Portuguesa de Pneumologia. 
Todos os direitos reservados.
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Abstract

Primary sarcomas of the lung are uncommon, potent ially aggressive neoplasms that  need to be 
dist inguished from other malignant  pulmonary tumors and whose biological behavior is as yet  
not  fully understood.
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Introdução

Os sarcomas primários do pulmão são raros, correspondendo 
a menos de 0, 5 % das neoplasias pulmonares,  e a sua 
classiÞ cação não é consensual na literatura, principalmente 
devi do a mudanças de t er mi nol ogi a e de cr i t ér i os 
de di agnóst i co,  que ocor reram desde o advent o da 
imunohistoquimica 1-5.

Devido à sua raridade, o t ratamento destes tumores não 
est á padronizado,  embora a remoção cirúrgica complet a 
sej a a t erapêut ica que confere maior sobrevivência 1.  O 
tamanho do tumor e o seu grau são factores adicionais que 
podem inà uenciar o prognóst ico 6.

Caso clínico

Um homem de 66 anos,  reformado de pint or e pedreiro, 
com suspensão recente de hábitos tabágicos (132 unidades 
maço/ ano),  apresent ou,  em Agost o de 1999,  queixas de 
tosse com esputo purulento, hemopt ises, dispneia e febre, 
sem melhoria após um curso de ant ibioterapia.

Apresentava bom estado geral, mas t inha uma redução do 
murmúrio vesicular no terço inferior do hemitórax direito. 
A paO2 em ar ambiente era de 73 mmHg. O Rx tórax most rou 
uma opacidade na met ade inferior do hemit órax direit o, 
e a t omograÞ a computorizada (TC) t orácica most rou uma 
massa endobrônquica que causava obst rução do lúmen do 
brônquio lobar inferior (Þ g.  1) e que se estendia cerca de 
3 cm,  de forma irregular,  para o parênquima pulmonar. 
A citologia do esputo most rou células malignas e a histologia 
da biopsia brônquica obt ida por broncoÞ broscopia most rou 
um tumor maligno de característ icas sarcomatosas. Realizou 

TC abdominal e cerebral e uma cint igraÞ a óssea que não 
most raram evidência de tumor nout ra localização. A massa 
tumoral endobrônquica foi subsequentemente removida com 
laser,  e o exame histológico most rou um tumor de células 
fusi formes com pleomorf ismo nuclear marcado,  células 
t umorais gigant es mul t inucleadas e numerosas mit oses 
(Þ g.  2).  Não havia evidência de diferenciação epitel ial.  O 
t umor era imunoreact ivo para a viment ina e focalment e 
para CD68,  e negat ivo para múl t iplas ci t oquerat inas de 
alto e baixo peso molecular,  ant igénio epitelial especíÞ co, 
ant igénio membranar epitel ial,  act ina,  act ina do músculo 
l iso,  desmina, proteína S-100 e CD34. A imunoÞ xação com 
CD117 não evidenciou células mast ocit árias no t umor.  O 
índice de proliferação celular com Ki 67 foi de 60 %. Foi então 
feito o diagnóst ico de sarcoma pleomórÞ co indiferenciado.

Foi submet ido a t oracot omia exploradora que most rou 
invasão mediast ínica,  pelo que se efect uou radiot erapia 
ao t umor e ao mediast ino com uma dose de 56 grays em 
28 fracções, que levou ao desaparecimento da massa.

O doent e foi seguido regularment e durant e os úl t imos 
11 anos,  t endo apresent ado i nf ecções respi rat ór i as 
recorrentes,  com boa recuperação com ant ibioterapia.  As 
TCs t orácicas seriadas (f ig.  3) most raram uma densidade 
difusa inalterada nas regiões subcarinais e do hilo direito, 
est endendo-se para a art ér ia pulmonar di rei t a,  que se 
pensa serem cicat riciais. O doente recusou sempre efectuar 
broncoÞ broscopia de cont rolo.

Discussão

Os sarcomas pulmonares pr imár ios são t umores raros, 
represent ando cerca de 40 % das neoplasias pulmonares 
“ raras”  e 9 % de t odos os sarcomas 2.  Na l i t erat ura est ão 

Long survivors

Primary undifferent iated pleomorphic sarcoma was diagnosed in the right  lung of a 66 year-old 
man, who has survived over 11 years af ter t reatment  with endobronchial tumor debulking by 
laser therapy and radiotherapy.
© 2010 Published by Elsevier España, S.L. on behalf of Sociedade Portuguesa de Pneumologia. 
All rights reserved.

Figura 1 TC torácico most ra uma massa endobrônquica (seta) 
causando obst rução do brônquio lobar inferior.

Figura 2 Microfot ograf ia most rando um t umor de células 
f usi f ormes com pleomor f i smo nuclear  marcado,  células 
tumorais mult inucleadas gigantes. Na imagem inserida no canto 
inferior direito vê-se uma mitose at ípica (seta).
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descr i t os aproximadament e 300 casos 1.  Os sarcomas 
pulmonares podem t er origem no parênquima pulmonar, 
nos brônquios ou na artéria pulmonar e nos seus ramos 2,3.  
Habitualmente ocorrem em indivíduos de meia-idade com 
ligeiro predomínio no sexo masculino. A história prévia de 
radioterapia ou a exposição acidental a radiação conferem 
grande suscept ibilidade ao desenvolvimento de sarcomas. Os 
sintomas e as característ icas imagiológicas são semelhantes 
aos de out ros t umores pulmonares epit el iais e dependem 
mais da localização do tumor do que das suas característ icas 
histológicas 2.

Os sarcomas pr imár ios do pulmão represent am um 
considerável desaÞ o diagnóst ico quer para o histopatologista 
quer para o clínico.  Lit zsky 7 refere dois pontos:  a maioria 
dos tumores malignos de células fusiformes nos pulmões são 
carcinomas com diferenciação sarcomatóide e os sarcomas 
metastát icos para o pulmão são muito mais f requentes do 
que os sarcomas primários nessa localização.

O pulmão apresenta t odos os t ipos hist ológicos comuns 
de sarcoma primário existentes nos restantes tecidos moles. 
As mudanças da t erminologia e de cri t érios hist ológicos 
di f icul t am a comparação da incidência dos di f erent es 
t ipos de sarcoma,  publ icados em di f erent es sér ies 1-7.  
O f ibrossarcoma foi  um t ipo de sarcoma refer ido como 
frequente em estudos anteriores 6,  não sendo actualmente 
mencionado;  de igual  modo,  t umores f ibrohist ocit ários, 
como o hist iocit oma f ibroso mal igno,  t ambém referidos 
como comuns no passado 4,  são raramente encont rados 2.  Os 
sarcomas mais f requentemente referidos actualmente são 
o leiomiossarcoma, o sarcoma sinovial,  o tumor maligno da 
bainha do nervo periférico e os tumores vasculares 7.

Act ual ment e é acei t e que,  em conj unt o com as 
caract eríst icas morfológicas,  a imunohist oquímica t em 
um papel importante na classiÞ cação,  e o largo espect ro 
de ant icorpos corrent ement e disponíveis permit iu que 
ent idades previamente diagnost icadas como Þ brosarcoma, 
hist iocitoma Þ broso maligno e hemangiopericitoma fossem 
reclassi f icados.  O sarcoma pleomórf ico indi ferenciado, 
previamente denominado hist iocitoma Þ broso pleomórÞ co 
mal igno,  é diagnost icado soment e quando não pode ser 

def inida uma l inha de diferenciação 8,  como no present e 
caso. A imunohistoquímica é também essencial para excluir 
os carcinomas sarcomatóides,  muit o mais f requentes.  No 
nosso caso, os ant icorpos cont ra as cit oquerat inas de alto 
e baixo peso molecular,  o ant igénio epit el ial  especíÞ co e 
o ant igénio da membrana epitel ial excluíram o carcinoma 
sarcomatóide, o sarcoma sinovial e o mesotelioma maligno 
difuso, diagnóst ico este que deve ser considerado quando o 
tumor envolve a pleura ou o mediast ino 7.  O sarcoma sinovial 
caracteriza-se pela presença de células mastocit árias no 
t umor 9,  as quais não foram det ect adas nest e t umor pela 
coloração com CD117. A act ina do músculo l iso, a act ina e 
a desmina são encont radas no leiomiosarcoma, e as duas 
úl t imas no rabdomiossarcoma,  por sua vez a prot eína 
S-100 observa-se no t umor mal igno da bainha dos nervos 
peri féricos e no l iposarcoma,  enquant o o t umor f ibroso 
mal igno sol i t ár io e os t umores vasculares mal ignos são 
imunorreact ivos para CD34;  de realçar que t odos est es 
marcadores foram negat ivos neste caso. O CD68, focalmente 
posit ivo no nosso caso, e que anteriormente era considerado 
como marcador do sarcoma pleomórf ico indi ferenciado 
(hist iocit oma Þ broso maligno) j á não é considerado como 
sendo út il  8.  Todos os tumores considerados no diagnóst ico 
diferencial histológico são compostos predominantemente 
por células fusiformes e expressam viment ina. O problema 
da sobreposição de perÞ s imunohistoquímicos que se observa 
nos sarcomas está a ser alvo de atenção crescente at ravés 
de estudos de genét ica molecular destes tumores 9.

Os sar comas pul monar es são hi st ol ogi cament e 
indist inguíveis dos sarcomas met ast át icos.  Os exames 
clínico e radiológico cuidadosos são necessários para excluir 
um tumor primário 5.  No longo seguimento do nosso doente, 
não houve evidência de aparecimento de tumores nout ros 
locais.

Os sarcomas pulmonares pr imár ios podem t er  uma 
progressão agressiva 3.  A remoção cirúrgica é o t ratamento 
de eleição para t odos os t ipos hist ológicos,  seguida de 
radiot erapia de 50-60 grays em doses f raccionadas,  se a 
remoção for incompleta 1.  A quimioterapia com doxorubicina 
e ifosfamida é aconselhada apenas nos sarcomas metastát icos 
ou avançados, mas a responsa é inferior a 20 % 2.

A recorrência local é f requente e é a principal causa de 
mort e,  enquant o as met ást ases à dist ância são raras.  Os 
factores de prognóst ico mais relevantes são o tamanho do 
tumor à data do diagnóst ico, o grau histológico e a remoção 
cirúrgica completa 1,6.  A sobrevivência média descrita para 
estes tumores é 24-36 meses 1,5,6. No entanto, com a remoção 
cirúrgica completa do t umor,  estende-se para 47 meses 1.  
Numa série de leiomiossarcomas pulmonares,  os doentes 
com tumores de alto grau t iveram uma sobrevivência média 
de 5 meses 10,  embora um destes casos se encont rasse bem 
12 anos após a cirurgia.  Out ro doent e submet ido a uma 
lobectomia por um schwannoma de alto grau encont rava-se 
vivo e sem recidiva após 25 anos 6.  Embora o nosso doente 
t ivesse um tumor relat ivamente pequeno, o t ipo histológico 
e a impossibi l i dade de remoção ci rúrgi ca compl et a 
sugeriam um mau prognóst ico.  A respost a à radiot erapia 
é inconsist ente na l i t eratura,  havendo descrições de boa 
respost a em alguns doent es,  habit ualment e aqueles nos 
quais se conseguiu fazer uma remoção tumoral completa 1,6.

Descrevemos um doent e com um sarcoma pleomórf ico 
primário indiferenciado do pulmão, cuj o tumor não pode ser 

Figura 3 TC t orácica efectuada aos 10 anos de seguimento 
most ra uma densidade difusa nas regiões subcarinais e hilar 
direita estendendo-se para a artéria pulmonar direita,  que se 
pensa ser cicat ricial, em vez de recidiva tumoral.
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ressecado, que cont inua vivo após 11 anos do diagnóst ico. 
Est e t rabalho evidencia a import ância de se publ icarem 
casos de sarcomas primários do pulmão, no sent ido de uma 
melhor compreensão do comport ament o biológico dest e 
grupo de tumores raros.
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