Sarcoma Indiferenciado de Mama:
uma forma rara de apresentacao’

Undifferentiated Breast Sarcoma:
a rare form of presentation
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Descrevemos um caso de paciente, sexo feminino, 19 anos, com diagndstico de sarcoma indiferenciado de mama, com apresentagao
nao usual, devido a faixa etdria jovem e ao sitio incomum de metastase hematogénica para glandula adrenal, com desfecho letal

€m poucos meses.

Sarcoma, mama, cancer, metastase e adrenal

We describe the case of a patient, female, 19 years old, diagnosed with undifferentiated sarcoma of the breast, with a rare presentation,
because of the young age and the unusual site of a hematogenous metastasis to adrenal gland with lethal outcome in a few months.

Sarcoma, breast, cancer, metastasis and adrenal.

Os sarcomas primdrios da mama sdo tumores muito
raros, representando cerca de 0,5% de todos os tumores
mamarios'. Representam um grupo diverso e heterogéneo
de neoplasias.

A idade no momento do diagndstico varia de 14 a 82
anos, com média aproximada de 35 anos®. O aspecto
clinico predominante é o de uma massa mamadria in-
dolor, as vezes com aumento difuso da mama. O dia-
metro médio da lesdo ao diagndstico é maior que cinco
centimetros. Varios autores tém observado uma correla-
¢do entre o didmetro do tumor primdrio e o progndstico,
sendo que as pacientes com tumores com menos de 3 cm
de diametro tém melhor prognéstico, quando comparadas
aquelas com tumores volumosos?’.
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Sarcomas sdo tumores genéricos definidos como tumo-
res malignos, originados do estroma especializado, mas
sem o componente epitelial tipico dos tumores filodes®.

O diagnéstico clinico ou através de imagens apresenta
caracteristicas pouco especificas e pode ser confundido com
um simples fibroadenoma ou tumor filodes, em virtude
do seu rapido crescimento. O diagndstico requer certifi-
cacao e exame histopatoldgico com confirmacao pela
imuno-histoquimica, onde evidencia-se a expressao de
vimentina. O tratamento convencional do sarcoma de
mama € ciriirgico e associa-se com um progndstico ruim®.

ES.S., 19 anos, feminino, parda, natural e procedente de
Ubajara, Ceard, solteira, histérico familiar negativo para
neoplasia. Em maio de 2006, foi atendida no ambula-
tério de mastologia, referindo o surgimento de nédulo na
mama esquerda de crescimento rapido no periodo de trés
meses. Teve menarca aos 13 anos, sem atividade sexual
e negava uso de métodos anticoncepcionais hormonais.

Ao exame fisico, percebeu-se visualmente a presenca de
abaulamento em mama esquerda sem infiltracao de pele.
A palpacio verificou-se nédulo de 12,0 x 10,0 cm aco-
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metendo toda a extensdo da mama, mével e fibro-
elastico, sem comprometimento linfonodal, sugestivo de
tumor filodes. O ultra-som, demosntrou presenca de né-
dulo sélido de 10,0 cm no maior didmetro e contornos
regulares (Bi-rads® 3).

Devido ao comprometimento de toda a mama, realizou-se
mastectomia com preservacao de pele e complexo auréolo-
papilar e reconstrucao imediata com prétese. Apos 25 dias,
retornou a emergéncia da instituicdo com recidiva tumoral
de grandes dimensdes e extrusao da prétese (Figura 1).

Figura 1. Sarcoma indiferenciado de mama: presenca de células
multinucleadas e fusiformes.

O resultado histopatoldgico, da cirurgia inicial, mostrou
sarcoma indiferenciado de mama, com presenca de cé-
lulas multinucleadas e fusiformes e componente condros-
sarcomatoso, com infiltracdo de musculo (Figuras 1, 2
e 3). Uma nova cirurgia foi realizada, com retirada da
prétese, pele e musculos grande e pequeno peitoral que
se encontravam infiltrados pelo tumor, associado a
rotagao de retalho fascio-cutaneo (Figuras 4 e 5).

Figura 2. Sarcoma indiferenciado de mama: presenca de células
condréides (cartilaginosas).

Realizou-se rastreamento de doenca metastatica, sendo
evidenciada a presenca de ndédulo sugestivo de metas-
tase em adrenal direita, visualizada pela tomografia
computadorizada de abdémen (Figura 6), com demais
érgaos normais. Realizou-se bidpsia de adrenal guiada
por ultra-som, sendo evidenciado sarcoma metastatico
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(Figura 7) . Devido a presenca de metdstase Unica, opta-
mos pela realizagdo de adrenalectomia video-laparos-
copica, seguida de quimioterapia com ifosfamida e
cisplatina.

Figura 3. Sarcoma indiferenciado de mama, mostrando invasao
de tecido muscular pela neoplasia.

Figura 4. Peca cirrgica de mama comprometida por sarcoma.

Figura 5. Pés-operatério imediato de mastectomia por sarcoma
recidivado com rotacdo de retalho fascio cutaneo.

Dois meses apds, ocorreu nova recidiva em plastrdo e
aparecimento de multiplos nédulos pulmonares metas-
tdticos, associado a dispnéia importante seguida de 6bito.
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Metastases em adrenal de sarcoma indiferenciado de mama.

O sarcoma de mama ¢ uma neoplasia maligna que surge
a partir de tecido mesenquimal e é parte de um amplo
espectro de tumores dos tecidos conectivos®. A incidéncia,
tipo histoldgico e curso clinico dos sarcomas da mama nao
sdo bem estabelecidos. Isso se deve a raridade destes
tumores e uma falta de defini¢ao em varios trabalhos**.

Uma caracteristica destes tumores é a extensao micros-
cépica, podendo frustrar o intuito do cirurgiao de extirpar
a totalidade da lesao com uma ressecgao ampla*®.

Luini et al (2006) relataram 60 casos de angiossarcoma
de mama com média de idade de 59 anos (27 — 79 anos)’.
Relatos em pacientes abaixo de vinte anos, como no
caso exposto, sao raros e pouco discutidos na literatura.

Os principais sitios de metastases dos sarcomas sao:
pulmao, ossos e figado, sendo rara a disseminacao para
a adrenal®. As metdstases na adrenal sdo raras e geral-
mente ocorrem nos dez primeiros meses apds o diag-
néstico dos tumores primarios®. Quando a metastase é
Unica e a paciente apresenta um bom estado geral, a
conduta é exerese da glandula por video-laparoscopia®,
semelhante ao nosso relato de caso.
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A agressividade do tumor também é descrita na litera-
tura, onde o progndstico dessas neoplasias é reservado,
semelhante ao que encontramos. Donnell et a/., numa
série de registros de casos, a mais completa dos tltimos
anos, observaram um indice de sobrevida livre de doenca
da ordem de 41% e 33% em 3 e 5 anos, respectivamente,
em um grupo de 40 mulheres®. A sobrevida média das
pacientes foi de 2 anos’. Uma andlise correlacionando
sobrevida e patologia demonstrou diferencas associadas
aos graus histopatoldgicos, sendo a contagem mitética o
fator histoldégico mais significante para o progndstico’.

A raridade do caso ganha importancia pela faixa etaria
da paciente (19 anos) e pela disseminacao hematogénica
para um sitio incomum de metdstases (adrenal). O sar-
coma mamario torna-se a neoplasia de progndstico mais
reservado de todos os tumores malignos da mama, com
uma freqiiente extensao metastatica fulminante, no curso
de 2 a 3 meses.

A importancia do caso € o fato de ser esta neoplasia
extremamente rara nessa faixa etdria, com metdstase
em local incomum, sobre a qual pouca experiéncia esta
relatada na literatura.
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