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Introdu~ao

o"sarcomade celulasclams do tendoes eaponeuro es
neoplasia ram, clinica e patologicamente di tinta, foi
descrito por Enzinger3 em ]965. A escolha de a denomi­
na9ao deveu- e aincerteza quanto abistogenese do tumor.

a epoca, 0 autor reconheceu a emelhan9a histologica
com 0 melanomamaligno, mas a evoluc;iio do 21 paciente
estudado parecia distinguir essas duas entidade .

Em 1983, Chung e Enzinger2 realizaram abrangente
estudo retrospectivo de ]41 casos de sarcoma de celula
c1aras do tendoes e aponeuroses. Propuseram a ado9ao do
tenno "melanoma maligno de partes moles' em fun9ao do
acbado de melanina intracelular em 2/3 dos casas, 0 que
confumaria a ill togenese a partir de celulas migradas da
crista n ural durante a vida embrionaria. E a celula
manteriam a capacidade original de produzir melanina.

Ate 0 presente momento foram descrito na literatura
menD de 180 ca 0 de se tumor.

E tudo realizado na Divisiio de Cirurg;a Pltistica
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o sarcoma de celula claras e n opla ia rnaligna
epitel i6ide que atinge preferencialmente adulto joven
com idade media de 30 ano . A di tribui9ao por exo
mo trou- e emelhante2.4.

o tumor origina- e de tendoe aponeuro e e e trutu­
ra faciais das extremidade , com predile9ao pelo pes e
joelhos apesar de jei ter ido de crito em outras localiza­
90e menos tipica como parede abdominal, dorso
pe C090 faringe6 perri 5.9 e perineo II •

Tipicamente, a neopla ia apre enta- e como massa
arredondada ou multilobulada, finne, intimamente
aderida ao tecido conjuntivo den OCiJCWlVizinho, indolor
ou pouco dolorosa e de ere cimento lent02,

A pele suprajacente apresenta- e Iivre de envolvimen­
to pelo tumor e nao ao encontrada Ie oes cutaneas
pigmentadas, me mo no arcoma de ceJulas claras que
contem melanina l

. A superficie de corte 0 aspecto branco­
acinzentado de came-de-pcixe epredominante, endo que
em aproximadamente 1/4 do caso area pigmentadas de
colora~o marrom ou preta e tao pre ente 2.

A micro copia optica co tumam aparecer ninho ou
feixes de celulas fusiforme ou poligonai com citoplas­
rna granular eo inoftlico nucleo ve iculare com
nucleolos proeminente e alguma celula gigantes
multinucleadas. E se ninho ou feixe de celulas tumo­
rai sao eparado por epto fibro 0 de e pes ura
variavel. Granulo intracitopla matico contendo
me1anjna estao pre ente em 3/4 do ca 0 podendo er
demonstrados pelas prepara90e de Fontana ou Warthin-

tany. Figuras de mito e co tuman er raras2
•

A micro copia eletronica encontram- e ninhos de
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elulas d lincado por epto delicado de colageno.
Podem e tar pre eote corpu culo citoplasmatico com
caract ri ticas d melano orno em ano e tflgio de
d en 01 imento J

•

A imuno-hi toquimica pre ta- e a e tabelecer 0 diag­
no rico diferencial com arcoma epitelioides de parte
mole emeta e deadenocarcinomadecelula clara.
Dentre 0 ario reagente conbecido de tacam- e
HMB-4 - imentina antigeno de membrana epitelial
(EMA) proteina -100, citoqueratinas AE I - AE 3
CAM 5.2. 0 arcoma de celula clara apresentam
positi idadc para 0 trc primeiro , enquanto 0 sarco­
mas epiteli6idc a meta ta e de adenocarcinoma de
celula clara revelam po itividade para os dois ultimo.
Como 0 melanoma maligne po ui imunofenotipo iden­
tico ao do arcoma de celulas claras, a pesquisa de
melanoma cutfll1eo ou vi ceral oculto e mandatoria Jo.

Arecorrencia apos 0 tratamento primario e mill to alta,
chegando a 80% cm alguns relato . Nova recorreocia'
durante 0 periodo dc obrevida ao comuns, demandan­
do repetido alo operatorios6

,

Apesarde todas as tcntativas terapCuticasedopaJidoavanyo
diagnostico a sobrevida media em quatro anos do portadores
de sarcoma de celulas claras itua- e em tome de 55% .

Adificuldadcd diagno ticareararidadedapatologia
justificaram 0 relato do prc ente artigo.

Relato do a 0

Pacient JARF, m culino branco 34 ano foi admiti­
do para tratamento om queixa d tumorayao indolor na
axila direita ha 40 di . ega a antecedente pe oal rela­
ionado.Comoantece<lentefamiliarreferiaqueopaihavia ido

submetido a -0 d m lanoma maligne cutilleo na face.
Ao x.ame fi iccapre enta a- e eutroficoea in p~ao da

axila direita ob ervava- e abaulamento difuso, em cara.c­
len ticas inflamat6ria , com pele uprajacente nonnal.

A palpar;ao notava- e no tecido celular ubcumneo
nodulode4cmnomaioreixo finneela tico,deevidente
mobilidade em fclavao a pele pianos mu culare e
gradeado co tal. ao havia outras nodulayoe paJpa is
na axila 0 restante do exarne fisico era nonnal.

A primeira impres ao diagno tica foi de linfoma
tendo ido proposta avalia hi topatologica.

es a ocasiao, 0 paciente procurou outro servir;o,
eodo submetido acxere e do nodulo. Um mes apo a

cirurgia, retornou trazendo diagnostico histopatologico
de metastase linfonodal de adenocarcinoma de celulas

clara. 0 referido exame ugeria pe qui a de tumor
primario em rills pulmoe . glandulas sali are e tireoide.

Foram realizado tomografia omputadorizada de
abdome e torax urografia e cretora. ultra- om pel ico­
abdominal. mapeamento d tireoide. a alia~ao clinica
do egrnento de cab ~a p co~o e ame proctologico.
o exame clinico-laboratoriais nao deteetaram qual­
quer anormalidade.

e c momento, laminas e bloco de paratina foram
encaminhado a doi outro anatomo-patologi ta. m
dele manteve 0 diagn6stico de meta ta e de adenocar­
cinoma de celula clara e 0 outro diagno ticou
lipo arcoma com ba e no achado imuno-hi toquimico
de HMB/45 (melanoma), antigeno de membrana cpite­
lial (EMA) e citoqueratina (AE I - AE 3) negativos e
vimentina positiva. 0 diagnostico d lipo sarcoma foi
confirmado em reuniiio de patologistas do Departamen­
to de Patologia da Fundar;ao Antonio Prudente, em Sao
Paulo.

A negativa dos exame laboratoriai reforr;ou 0 diag­
no tico de lipossarcoma. Face a e ta conclu ao 0 paci­
ente foi ubmetido a ampliavao de margen cirurgica
com linfadenectornia axilar radical.

A avalia~ao da per;a operatoria re elou lipo arcoma
re idual na ua por~ao central com margem profunda
livre e au encia de m ta ta e em 26 linfonodo exa­
minado .

Doi me e apo a linfaden ctomia d te tou- e Ie ao
nodular ubcutfmea na regiao lombar qu rda contra­
lateral aaxila operada. E a no a Ie ao foi re ecada 0

patologi taqueha iadadoodiagno ticodelipo arcoma
reafirrnou-o ne te material a inalando tratar- e de
lipo areoma multicentrico.

Laminas e bloco de parafina d amb a Ie oe
foram en iada ao Departamento d Patologia do
Memorial loan-Kettering Cancer ent r de ova York
e do Royal Mar den Ho pital de Londre . La, a imuno­
hi toquimica foi po itiva para vimentina c proteina ­
lOO e negativa para citoqueratina C M 5.2 e EMA. 0
achado divergiam quanta a HMB-45, que foi dado
como po itivo no exame realizado no Memorial loan­
Kettering Cancer Center. Ambo 0 ervir;o referiram 0

diagno tico de ' melanoma maligno de parte mole 0

chamado' sarcoma de celulas claras '. 0 laudo do Royal
Mar den Hospital fezaindaa re salva"On morphological
grounds the appearances are consi'tent with the so
called clear cell sarcoma (melanoma of 'oft partj~;

although the clinical picture is unLi ual for this. The
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immunohi tochemical profile and morphology are not
wholly incon i tent with metastasis from a r nal cell
tumour wich hould be xc/uded b) other mean ".

o pacient con ultou a Clinica Medica do emorial
Ho pital que nada indicou como terapeutica, dei ando
a cargo do paciente a opc;ao de utilizar um imwlOe timu­
lador, ugerindo a leuco itina cujo u 0 foi de cartado.

oestadog raj do pacienteapresentou- e bern ate oito mes
a partir da percepc;ao d u nOdulo, quando entao no periodo
de uma mana, instalou- quadro ascitico com intensa
metastatiza~o hepatica eguido de morte em tres emanas.

Discussao

o arcoma de celula clara con titui entidade rara
de mau progno tico. Em trabalho recente ba eado no
e tudo de 17 ca 0 , foi ob ervada morte pela neopla ia
em dez pacient com obre ida m' dia de 49 me e .
Fatore como idade, exo, rac;a, localizac;ao da lao,
durac;ao do intoma terapia inicial. indice metodico,
necro e tumoral, proporc;ao de celula epitelioide e
pleomorfi mo nuclear nao puderam er relacionado a
obrevida7. Meta tase linfonodai foram encontrada

apena no doente com turnore maiore que 5 cm. A
menor obrevida relatadas nos doente portadores de
meta ta e linfonodal ou a di tancia no momenta do
diagno tico inicial ituaram- e abaixo de oito me e -.

o ca 0 aqui relatado a obre ida tambem foi e tre­
mamente curta. A pecto ligado a raridad do tumor
parecem tel' acentuado a rapida di eminal1ao da neopla-
ia no pre nte relato. 0 primeiro d Ie pode tel' ido a

e pera entre a exere e do nodulo e a po terior res cl1ao
com margem de eguranc;:a tempo em que foi feita p qui a
cUnico-laboratorial obodiagno ticodemeta ta elinfono­
dal de adenocarcinoma de celulas clara. A axila, cde do
tumor primano, pOl' er topografia ingular. acr dita- e tel'
ido tamoom fator de agravo ao progno rico do arcoma de

celuJas clara , retardando 0 diagnostico.
A di emina~ao do arcoma de celula clara do

tecido celular ubcuteneo da axila, ne te caso diferiu da
de crita originalmente para 0 me mo tumor no tendoc
e aponeuro e. e as topografia a propaga ao ocorre
por contigilidade, marcando sua recorrencia locai e
meta tase linfonodai . Oi eminac;ao a di tancia atinge
preferenciaLmente pulmoe 0 0 23.

Ape ar de 0 arcomas em geral darem meta ta e
linfonodai em apenas 5 a 20% dos caso ,a linfadenec-

tomia axilar foi praticada ainda quando da upo Ic;ao
diagno rica de lipo arcoma do prim iro nodulo retirado.

E e procedimento foi po to em prcitica pela in egu­
ran a de radicalidad da cirurgia anterior e peto fa to de
e tar- e frente a tumor ediado em rica rede linfatica.

o pre ente aso teve tn~ diagno rico hi topatologi­
co : meta ta e Iinfonodal de adenocarcinoma d celula
clara, lipo arcoma e 'arcoma de 'Iula claras, endo
que cada um del foi upo to pOl' peto meno doi
laboratorio de anatomia patologica. 0 que ondiz om
grande parte da literatura obre 0 as unto que d creve
o tumor como raro d diagno tico dificil pa i el de
er confundido com outro ripo drumore, pI' fer n­

cialmente arcorna ~.J.~.IO.II.

a alial1ao imuno-hi roquimica do arcoma de cctu­
la clara mo tra que a im nrina, ap ar de nao-e peci­
fica co tuma er po itiva na maioria do ca 0 . HMB­
4 -, e pecifico, pode apre ental' fat 0 n gativo . E e
citoqueratina apre entam- e invaria elment negati 0

no portadore do tumor em qu taolO.
o achado de po iti idade para proteina -100 na

avaliac;ao proce . ada no Memorial loan-Kettering
ancer enter e no Royal Mar den Ho pital fa or ceu

o diagno tico de arcoma de elula lara. pe ar de
nao er e pecifica, e a proteina u ualmenr apresenta­
e po itiva em mai da metade do ca 0 10.0 achado de

HMB-45 po itivo reforc;ou e a hipote diagno tica.

o tratamento do arcoma de elula lara. nao pod
ate 0 momento er bem e tabel cido. radio a
quimio en ibilidade ainda nece 'ilam de melhor defi·
nic;ao. 0 p queno numero d ca 0 de crito, om
diferente fonna de apre entac;ao e prop ta de tratamen­
to, nao pennit . enao e pecu lac;6 sobre a melhoI' terapeu­
tica. 0 entanto, 0 eonscn 0 geral tem apregoado a cirurgia
omo a m UlOr forma d abordagem da patologia.

te a o,are ecc;:aoampliadafoi ufi ient parao
tratamenlo local na a ita. porem, a recorren ia em outra
topografia doi me e apo e a maci~a m tastatiza ao
hepatica po terior caracterizaram a ele ada agre i ida­
de do tumor em questao.

Finalmentc, epreci 0 Icmbrar que 0 achado imuno­
hi toquimico do ar oma de 'Iula clara (melanoma
maligno de part mole) e identi 0 ao da meta ta de
melanoma maligno cutfulco. devendo 0 diagno tico dife­
ren ial I' fi ito com bas no dado linico do paci nte.

om nte a divulgac;ao da patologia p mlitira no futu­
ro um maior indice diagno tico . talv z com i o.
mel hoI' propo ta tcrapeutica.
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