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ESTUDO DE CASO

Lipossarcoma desdiferenciado primario do mesentério: relato de caso

Primary mesenteric dedifferentiated liposarcoma: a case report
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Resumo

O lipossarcoma desdiferenciado é neoplasia mesenquimal rara, de comportamento agressivo e elevada recorréncia local. Sua ocorréncia primaria no
mesentério é incomum e pode cursar com sintomas inespecificos. Relata-se o caso de um paciente, sexo masculino, de 54 anos com febre intermitente,
sudorese noturna e sintomas gastrointestinais por dois meses. A tomografia evidenciou massa no mesentério esquerdo, submetida a ressecc¢do cirtrgica
completa. O exame histopatolégico mostrou sarcoma de alto grau, com Ki-67 de 35%, e a imuno-histoquimica para MDM2 sustentou o diagnéstico de
lipossarcoma desdiferenciado. O reconhecimento dessa entidade e a ressec¢do completa sdo fundamentais ao manejo.
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Abstract

Dedifferentiated liposarcoma is a rare mesenchymal neoplasm with aggressive behavior and high local recurrence. Primary mesenteric occurrence is
uncommon and may present with nonspecific symptoms. We report a case of a 54-year-old man with intermittent fever, night sweats, and gastrointestinal
symptoms for two months. CT showed a left mesenteric mass, which was completely resected. Histopathology revealed a high-grade sarcoma with a Ki-67
index of 35%, and MDM2 immunohistochemistry supported the diagnosis of dedifferentiated liposarcoma. Recognition of this entity and complete surgical

resection are central to management.
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INTRODUGAO

Os sarcomas de partes moles constituem um grupo heterogéneo
e raro de neoplasias malignas de origem mesenquimal,
representando menos de 1% de todos os tumores sélidos
em adultos’. Embora a maioria desses tumores se localize
nas extremidades, 10-15% acometem o retroperitbnio e
o abdome profundo, nos quais, frequentemente, atingem
grandes dimens&es antes do diagndstico, em razao do amplo
espaco anatdmico disponivel e da apresentagdo clinica pouco
caracteristica?. Os lipossarcomas correspondem ao subtipo
histolégico mais comum dos sarcomas, sendo classificados,
de acordo com critérios histopatolégicos e moleculares, em
bem diferenciados, desdiferenciados, mixoides, pleomérficos e
variantes raras>*.

O lipossarcoma desdiferenciado  apresenta  critérios
histopatoldgicos e moleculares bem definidos, embora ainda
existam debates quanto a sua evolugao bioldgica e a correlagdo
progndstica®. Um ponto-chave é a coexisténcia de areas de
lipossarcoma bem diferenciado e componentes sarcomatosos
de alto grau, com atipias celulares pronunciadas, estando
relacionado a comportamento biolégico mais agressivo, maior
risco de recorréncia local e potencial metastatico superior ao
da forma bem diferenciada®’. A superexpressdo da proteina
MDM?2, detectada por imuno-histoquimica, e a amplificacdo
do gene MDM2, demonstrada por técnicas moleculares,
constituem importantes ferramentas diagndsticas para
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diferenciar o lipossarcoma desdiferenciado de outras neoplasias
mesenquimais®. O acometimento primario do mesentério é
incomum, com numero limitado de casos relatados na literatura,
0 que contribui para atrasos de diagndsticos e desafios na
defini¢cdo da conduta inicial®.

O presente relato descreve um caso de lipossarcoma
desdiferenciado primdrio do mesentério em um paciente,
cujo quadro clinico inicial apresentou sintomas sistémicos
e gastrointestinais inespecificos, mimetizando condig¢Ges
infecciosas ou inflamatdrias, trazendo empecilhos diagndsticos
observados em outros casos semelhantes reportados na
literatura®®. Além de ressaltar as dificuldades do diagndstico
pré-operatdrio, este caso enfatiza a importancia da
ressecgao cirurgica completa, a qual permanece o principal
determinante progndstico nesses tumores, e da confirmacgdo
anatomopatoldgica com suporte molecular, contribuindo para
o reconhecimento dessa entidade em topografia pouco usual.

Este relato de caso foi elaborado de acordo com os critérios do
SCARE 2023 (Surgical Case Report Guidelines)®.

RELATO DE CASO

Paciente, 54 anos, branco, sexo masculino, previamente
hipertenso e dislipidémico, sem cirurgias ou internagGes
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relevantes prévias apresenta tosse seca associada a febre alta
intermitente e sudorese noturna. Os sintomas tinham carater
intermitente,durandoemtornodedoisaquatrodiasininterruptos
e cessando por um periodo entre uma e duas semanas. Buscou
assisténcia ambulatorial com otorrinolaringologista e foi
tratado inicialmente com antibioticoterapia por suspeita de
etiologia infecciosa (primeiro, azitromicina e, pela ndo resposta,
levofloxacino, conforme relato do paciente e documentacdo
médica disponivel), além de corticoterapia (dexametasona em
dose terapéutica habitual), mas sem melhora sintomatica, com
persisténcia desse quadro por dois meses.

Evoluiu com desconforto abdominal, anorexia, alteragcdo do
habito intestinal com diarreia intermitente e sensa¢do de
evacuacdo incompleta, além de manutencdo da sintomatologia
prévia, o que motivou a busca por avaliacdo pela equipe de
cirurgia em cardter de urgéncia. No exame fisico, foi palpada
uma massa abdominal em regido de flanco esquerdo,
endurecida, de superficie lisa, movel e indolor. A tomografia
de abdome total com contraste revelou uma lesdo expansiva
bem delimitada, localizada em regido de mesentério esquerdo,
com aspecto sélido e realce heterogéneo pelo contraste, em
contato com algas de delgado adjacentes, porém sem sinais de
infiltracdo, de contornos bem definidos (figura 1). Ndo foram
identificadas linfonodomegalias, sem evidéncia de metastases
a distancia no estadiamento inicial. Foram levantadas hipdteses
de tumor estromal gastrointestinal e de tumor desmoide. A
apresentacdo clinica inespecifica e a localizagdo mesentérica
rara representaram desafios diagndsticos iniciais.

Figura 1: tomografia computadorizada evidenciando a lesdo em
mesentério.

- —_

O paciente foi submetido a laparotomia transumbilical mediana
pela equipe de Cirurgia do Aparelho Digestivo e Coloproctologia
do Hospital Sdo Lucas- Rede D’Or, sob anestesia geral. No
procedimento, sem intercorréncias, ocorreram a identificacdo e
exérese de uma massa de superficie acastanhada, vascularizada,
com area cruenta nodular, pesando 782g e medindo 14,5 x
11,5 x 8,0 cm (figura 2). Aos cortes, o tecido era macio, pardo-
esbranquicado, com areas amareladas e acastanhadas. Areas
de necrose representavam 40% do volume total da les3do.
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Figura 2: Aspecto macroscépico de espécime resultante de
exérese.

A andlise histopatolégica indicou neoplasia hipercelular de
células fusiformes em arranjo sélido fasciculado, com atipia
citolégica moderada e focos de necrose coagulativa. Em
continuidade com a lesdao fusocelular de alto grau, observa-
se neoplasia lipomatosa bem diferenciada, com atipias
nucleares focais. A analise imuno-histoquimica foi negativa
para os seguintes marcadores: multi-citoceratina, STATS6,
CD34 - antigeno de células hematopoéticas e pericitos, DOG1,
CD117 - produto do gene KIT, Actina de musculo liso, Desmina
(filamento intermedidrio célula muscular), proteina S-100, SOX-
10 e caldesmon. Os achados morfolégicos foram compativeis
com sarcoma de alto grau, com indice proliferativo Ki-67 de 35%,
levantando-se a hipdtese de lipossarcoma desdiferenciado. A
confirmagdo diagndstica foi possivel a partir de nova analise
imuno-histoquimica com marcador MDM2 (figura 3).

Figura 3: Aspecto histopatoldgico da lesdo a hematoxilina-
eosina e marcagdo com MDM2.
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O paciente evoluiu sem intercorréncias no pds-operatério e
seguiu em acompanhamento oncoldgico especializado. Diante
dos relevantes antecedentes familiares (irma - cancer de mama
aos 48 anos, mae - melanoma aos 60 anos, tia materna - cancer
de mama aos 46 anos, tia paterna - cancer de mama aos 45 anos,
avo paterna - cancer de mama aos 90 anos e primo paterno
de 12 grau - cancer de tireoide aos 60 anos), sdo preenchidos
os critérios para seguir investigacdo com teste genético
para diagndstico de sindrome de cancer de mama e ovario
hereditério e sindrome de Li-Fraumeni. Foi solicitado painel de
multiplos genes para investigacdo de mutacdes deletérias, com
destaque para mutac¢des dos genes BRCA1 e BRCA2, mas nao
foram identificadas mutagGes relevantes para o quadro clinico.

O paciente segue estavel, em bom estado geral, 6 meses apds
o procedimento, sem intercorréncias médicas no periodo, em
acompanhamento clinico pela equipe de Oncologia.
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DISCUSSAO

O caso em questdo permite analisar aspectos fundamentais
da histéria natural e do manejo clinico diante dos sarcomas
de partes moles e, especialmente, do lipossarcoma
desdiferenciado, um dos representantes desse grupo mais
reconhecidos por seu comportamento bioldgico agressivo e
desafios diagndsticos 1,5. A ocorréncia da neoplasia em um
paciente relativamente jovem, com uma apresentacdo clinica
inicial inespecifica, reforca a necessidade de elevada suspeicdo
diagndstica em face dos quadros persistentes, especialmente
apds a exclusdo de hipdteses mais prevalentes, como processos
infecciosos ou inflamatdrios™*.

O atraso diagndstico é uma caracteristica quase intrinseca a
esses tumores, o que se deve ao crescimento indolente e a
inespecificidade dos sintomas nas fases iniciais'’. Por causa
disso, estudos cldssicos e contemporaneos demonstram que
muitos pacientes sdo diagnosticados apenas quando as lesdes
atingem grandes dimensdes ou passam a comprimir estruturas
adjacentes, circunstancia associada a maior complexidade
cirdrgica e piores desfechos oncolégicos?®. No presente caso, a
predominancia de sintomas sistémicos e gastrointestinais vagos
contribuiu para um curso clinico prolongado até o diagndstico
definitivo, achado consistente com esse padrdo descrito na
literatura.

A coexisténcia de areas bem diferenciadas e componentes
sarcomatosos de alto grau é o que distingue o lipossarcoma
desdiferenciado, justificando um maior potencial de recorréncia
local e risco metastdtico em comparacdo a variante bem
diferenciada 6. A diferenciacdo histopatoldgica é essencial, uma
vez que o grau e o subtipo tumoral influenciam diretamente
0 progndstico e a estratégia terapéutica’. Nesse contexto,
marcadores moleculares, especialmente a amplificacdo
do gene MDM?2, representam uma ferramenta diagndstica
fundamental ndo somente para diferenciar de outras
neoplasias mesenquimais, como tumores desmoides e do
estroma gastrointestinal, mas também para distinguir subtipos
particulares de uma linhagem sarcomatosa®.

A localizacdo primaria do lipossarcoma desdiferenciado é

ponto-chave para o diagndstico e o tratamento, sendo que,
na cavidade abdominal, o mais comum é a apresentacdo
retroperitoneal, com consideravel area livre para crescimento
expansivo e disseminagdo*!2, A origem no mesentério, descrita
no caso, é particularmente rara, com ndmero limitado de casos
descritos na literatura, o que dificulta a consolidagdo de dados
prognosticos especificos para essa topografia, apesar de seu
comportamento expansivo e manejo terapéutico ser muito
semelhante ao retroperitoneal®. Ha relatos na literatura com
variados sitios abdominais marcadamente atipicos, como
vesicula biliar, intestino delgado, célon transverso e reto,
reforcando a heterogeneidade das apresentagdes clinicas e
a necessidade de considerar essa entidade no diagndstico
diferencial de massas abdominais incomuns?>®.

Do ponto de vista terapéutico, a ressec¢do cirurgica
completa permanece o principal determinante progndstico
nos lipossarcomas abdominais, sendo o Unico tratamento
potencialmente curativo*®. A obtengdo de margens cirurgicas
adequadas esta diretamente associada a reducdo da recorréncia
local e a melhora da sobrevida, embora frequentemente seja
limitada por fatores anatémicos®. A radioterapia adjuvante
pode ser considerada em cenarios selecionados, especialmente
em tumores de alto grau ou com margens proximas, devendo
sua indica¢do ser individualizada e discutida em ambiente
multidisciplinar®.

A principal limitacdo deste estudo reside na sua natureza de
relato de caso Unico, o que impede a generalizagdo dos achados.
Além disso, o periodo de seguimento ainda é relativamente
curto, limitando a avaliagdo de desfechos em longo prazo, como
recorréncia e sobrevida. Ainda assim, considerando a raridade
do lipossarcoma desdiferenciado de origem mesentérica,
este relato contribui com informacgdes clinicas e patoldgicas
relevantes para a literatura existente. A integracdo entre
avaliacdo clinica, imagem, anatomopatologia e diagndstico
molecular tem papel central para definicdo do plano terapéutico
mais adequado. A abordagem cirurgica precoce e completa,
aliada ao seguimento oncolégico especializado, permanece
fundamental para otimizar os desfechos desses pacientes.
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