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Introdugio

O*sarcomade células claras dostenddes eaponeuroses™,
neoplasia rara, clinica e patologicamente distinta, foi
descrito por Enzinger’ em 1965. A escolha dessa denomi-
nagdo deveu-se a incerteza quanto a histogénese do tumor.
Na época, o autor reconheceu a semelhanga histologica
comomelanomamaligno, masaevolugdo dos 21 pacientes
estudados parecia distinguir essas duas entidades.

Em 1983, Chung e Enzinger® realizaram abrangente
estudo retrospectivo de 141 casos de sarcoma de células
claras dos tenddes e aponeuroses. Propuseram a adogao do
termo “melanoma maligno de partes moles” em fungéao do
achado de melanina intracelular em 2/3 dos casos, 0 que
confirmaria a histogénese a partir de células migradas da
crista neural durante a vida embrionaria. Essas células
manteriam a capacidade original de produzir melanina.

Até o presente momento, foram descritos na literatura
menos de 180 casos desse tumor.
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O sarcoma de células claras ¢ neoplasia maligna
epitelidide que atinge preferencialmente adultos jovens,
com idade média de 30 anos. A distribuigao por sexo
mostrou-se semelhante®*,

O tumor origina-se de tenddes, aponeuroses e estrutu-
ras faciais das extremidades, com predilegdo pelos pés e
joelhos, apesar de ja ter sido descrito em outras localiza-
¢oes menos tipicas, como parede abdominal, dorso,
pescogo, faringe®, pénis®’ e perineo'’.

Tipicamente, a neoplasia apresenta-se como massa
arredondada ou multilobulada, firme, intimamente
aderida ao tecido conjuntivo denso circunvizinho, indolor
ou pouco dolorosa e de crescimento lento’.

A pele suprajacente apresenta-se livre de envolvimen-
to pelo tumor e nao sdao encontradas lesdes cutaneas
pigmentadas, mesmo nos sarcomas de células claras que
contém melanina'. A superficie de corte, o aspecto branco-
acinzentado de carne-de-peixe ¢ predominante, sendo que
em aproximadamente 1/4 dos casos, areas pigmentadas de
coloragdo marrom ou preta estdo presentes’.

A microscopia optica costumam aparecer ninhos ou
feixes de c¢lulas fusiformes ou poligonais com citoplas-
ma granular eosinofilico, nicleos vesiculares com
nucléolos proeminentes e algumas células gigantes
multinucleadas. Esses ninhos ou feixes de células tumo-
rais sao separados por septos fibrosos de espessura
variavel. Granulos intracitoplasmaticos contendo
melanina estdo presentes em 3/4 dos casos, podendo ser
demonstrados pelas preparagdes de Fontana ou Warthin-
Starry. Figuras de mitose costuman ser raras’.

A microscopia eletrénica encontram-se ninhos de
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células delineados por septos delicados de colageno.

Podem estar presentes corpusculos citoplasmaticos com
aracteristicas de melanossomos em varios estagios de

envolvimento'.

A imuno-histoquimica presta-se a estabelecer o diag-

nostico diferencial com sarcomas epitelidides de partes

moles ¢ metastases de adenocarcinoma de células claras.

(EMA), proteina S-100, citoqueratinas AE 1 - AE 3 e
CAM 5.2. Os sarcomas de células claras apresentam

Arecorréncia apos o tratamento primario ¢ muito alta,
hegando a 80% em alguns relatos. Novas recorréncias
durante o periodo de sobrevida sdo comuns, demandan-
do repetidos atos operatorios’.

Apesar de todas as tentativas terapéuticas e do palido avango
diagnostico, a sobrevida média em quatro anos dos portadores
de sarcoma de células claras situa-se em tomo de 55%".

- Adificuldade de diagnosticar e araridade da patologia
justificaram o relato do presente artigo.

Relato do Caso

Paciente JARF, masculino, branco, 34 anos, foi admiti-
do para tratamento com queixa de tumoragdo indolor na
axila direita ha 40 dias. Negava antecedente pessoal rela-
cionado. Comoantecedente familiarreferiaque o pai haviasido
submetido a ressec¢io de melanoma maligno cutaneo na face.
Aoexame fisico apresentava-se eutroficoeainspegaoda
axila direita observava-se abaulamento difuso, sem carac-
feristicas inflamatorias, com pele suprajacente normal.

A palpagio notava-se no tecido celular subcutineo
nodulo de 4 cm no maior eixo, firme elastico, de evidente
mobilidade em relagdo a pele, planos musculares e
gradeado costal. Nao havia outras nodulagdes palpaveis
na axila. O restante do exame fisico era normal.

A primeira impressdo diagnostica foi de linfoma,
tendo sido proposta avalia histopatologica.

Nessa ocasido, 0 paciente procurou outro servigo,
sendo submetido a exérese do nédulo. Um més apos a
cirurgia, retornou trazendo diagnostico histopatologico
de metastase linfonodal de adenocarcinoma de células
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claras. O referido exame sugeria pesquisa de tumor
primario em rins, pulmdes, glandulas salivares e tireoide.

Foram realizados tomografia computadorizada de
abdome e torax, urografia excretora, ultra-som pélvico-
abdominal, mapeamento de tiredide, avaliagdo clinica
do segmento de cabega e pescogo e exame proctologico.
Os exames clinico-laboratoriais ndo detectaram qual-
quer anormalidade.

Nesse momento, laminas e bloco de parafina foram
encaminhados a dois outros anatomo-patologistas. Um
deles manteve o diagnostico de metastase de adenocar-
cinoma de cé¢lulas claras ¢ o outro diagnosticou
lipossarcoma, com base no achado imuno-histoquimico
de HMB/45 (melanoma), antigeno de membrana epite-
lial (EMA) e citoqueratina (AE 1 - AE 3) negativos e
vimentina positiva. O diagnoéstico de lipossarcoma foi
confirmado em reunido de patologistas do Departamen-
to de Patologia da Fundagao Antonio Prudente, em Sao
Paulo.

A negativa dos exames laboratoriais reforgou o diag-
nostico de lipossarcoma. Face a esta conclusao, o paci-
ente foi submetido a ampliagdo de margens cirargicas
com linfadenectomia axilar radical.

A avaliagao da pega operatoria revelou lipossarcoma
residual na sua porgdo central, com margem profunda
livre ¢ auséncia de metdstase em 26 linfonodos exa-
minados.

Dois meses apos a linfadenectomia detectou-se lesao
nodular subcutanea na regido lombar esquerda, contra-
lateral a axila operada. Essa nova lesdo foi ressecada e o
patologista que havia dado o diagnostico de lipossarcoma
reafirmou-o neste material, assinalando tratar-se de
lipossarcoma multicéntrico.

Laminas e blocos de parafina de ambas as lesoes
foram enviadas ao Departamento de Patologia do
Memorial Sloan-Kettering Cancer Center de Nova York
¢ do Royal Marsden Hospital de Londres. L4, a imuno-
histoquimica foi positiva para vimentina ¢ proteina S-
100 e negativa para citoqueratina CAM 5.2 ¢ EMA. Os
achados divergiam quanto a HMB-45, que foi dado
como positivo no exame realizado no Memorial Sloan-
Kettering Cancer Center. Ambos os servigos referiram o
diagnostico de “melanoma maligno de partes moles, o
chamado “sarcoma de células claras™. O laudo do Royal
Marsden Hospital fezaindaaressalva*On morphological
grounds the appearances are consistent with the so
called clear cell sarcoma (melanoma of soft parts);
although the clinical picture is unusual for this. The
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immunohistochemical profile and morphology are not
wholly inconsistent with metastasis from a renal cell
tumour wich should be excluded by other means ™.

O paciente consultou a Clinica Médica do Memorial
Hospital, que nada indicou como terapéutica, deixando
acargo do paciente a opgao de utilizar um imunoestimu-
lador, sugerindo a leucocitina, cujo uso foi descartado.

O estado geral do paciente apresentou-se bem até oito meses
a partir da percepgao de seu nédulo, quando entdo, no periodo
de uma semana, instalou-se quadro ascitico com intensa
metastatizagao hepatica seguido de morte em trés semanas.

Discussao

O sarcoma de células claras constitui entidade rara e
de mau prognostico. Em trabalho recente, baseado no
estudo de 17 casos, foi observada morte pela neoplasia
em dez pacientes, com sobrevida média de 49 meses.
Fatores como idade, sexo, raga, localizagdo da lesdo,
duragdo dos sintomas, terapia inicial, indice metodico,
necrose tumoral, propor¢do de células epitelidides e
pleomorfismo nuclear ndo puderam ser relacionados a
sobrevida’. Metastases linfonodais foram encontradas
apenas nos doentes com tumores maiores que 5 cm. As
menores sobrevidas, relatadas nos doentes portadores de
metastases linfonodal ou a distincia no momento do
diagnéstico inicial, situaram-se abaixo de oito meses’.

No caso aqui relatado, a sobrevida tambeém foi extre-
mamente curta. Aspectos ligados a raridade do tumor
parecem ter acentuado a rapida disseminagao da neopla-
sia no presente relato. O primeiro deles pode ter sido a
espera entre a exérese do nodulo e a posterior ressecgdao
com margem de seguranga, tempo em que foi feita pesquisa
clinico-laboratorial sob o diagnostico de metastase linfono-
dal de adenocarcinoma de células claras. A axila, sede do
tumor primario, por ser topografia singular, acredita-se ter
sido também fator de agravo ao prognostico do sarcoma de
c¢lulas claras, retardando o diagndstico.

A disseminagdo do sarcoma de células claras do
tecido celular subcuténeo da axila, neste caso, diferiu da
descrita originalmente para o mesmo tumor nos tendoes
e aponeuroses. Nessas topografias a propagagao ocorre
por contigliidade, marcando suas recorréncias locais e
metastases linfonodais. Disseminagéo a distancia atinge
preferencialmente pulmdes e ossos™.

Apesar de os sarcomas em geral darem metastases
linfonodais em apenas 5 a 20% dos casos, a linfadenec-
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tomia axilar foi praticada ainda quando da suposigdo
diagnostica de lipossarcoma do primeiro nodulo retirado.

Esse procedimento foi posto em pratica pela insegu-
ranga de radicalidade da cirurgia anterior e pelo fato de
estar-se frente a tumor sediado em rica rede linfatica.

O presente caso teve trés diagnosticos histopatologi-
cos: metastase linfonodal de adenocarcinoma de células
claras, lipossarcoma e sarcoma de cé¢lulas claras, sendo
que cada um deles foi suposto por pelo menos dois
laboratorios de anatomia patologica, o que condiz com
grande parte da literatura sobre o assunto, que descreve
o tumor como raro, de diagnostico dificil e passivel de
ser confundido com outros tipos de tumores, preferen-
cialmente sarcomas™**'%!!,

A avaliagao imuno-histoquimica do sarcoma de célu-
las claras mostra que a vimentina, apesar de ndo-especi-
fica, costuma ser positiva na maioria dos casos. HMB-
45, especifico, pode apresentar falsos negativos. EMA e
citoqueratina apresentam-se invariavelmente negativos
nos portadores do tumor em questdo'’.

O achado de positividade para proteina S-100 na
avaliagdo processada no Memorial Sloan-Kettering
Cancer Center e no Royal Marsden Hospital favoreceu
o diagnostico de sarcoma de células claras. Apesar de
nao ser especifica, essa proteina usualmente apresenta-
se positivaem mais da metade dos casos'”. O achado de
HMB-45 positivo reforgou essa hipotese diagnostica.

O tratamento do sarcoma de células claras ndo pode
at¢ o momento ser bem estabelecido. A radio e a
quimiossensibilidade ainda necessitam de melhor defi-
nigao. O pequeno numero de casos descritos, com
diferentes formas de apresentagao ¢ propostas de tratamen-
to, ndo permite sendo especulagdes sobre a melhor terapéu-
tica. No entanto, o consenso geral tem apregoado a cirurgia
como a melhor forma de abordagem da patologia.

Neste caso. a ressecgao ampliada foi suficiente parao
tratamento local na axila, porém, a recorréncia em outra
topografia dois meses apos ¢ a maciga metastatizagao
hepatica posterior caracterizaram a elevada agressivida-
de do tumor em questao.

Finalmente, ¢ preciso lembrar que o achado imuno-
histoquimico do sarcoma de células claras (melanoma
maligno de partes moles) ¢ idéntico ao da metastase de
melanoma maligno cutaneo, devendo o diagnostico dife-
rencial ser feito com base nos dados clinicos do paciente.

Somente a divulgagado da patologia permitira no futu-
ro um maior indice diagnostico e, talvez com isso,
melhor proposta terapéutica.
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