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Resumo

O sarcoma embrionario indiferenciado de figado (SEIF) consiste em uma
neoplasia maligna rara com etiopatogenia ainda pouco conhecida, acometendo
em sua maioria criangas na faixa etaria entre 6 e 10 anos. Corresponde a 7%
dos tumores primarios de figado, e € a quarta neoplasia hepatica mais
frequente na pediatria. O diagnostico do SEIF se da em um conjunto de
achados de imagem, idade e nivel de alfa-fetoproteina (AF), que geralmente
estad normal, assim como as provas de fungao hepatica. O diagndstico precoce

€ prejudicado pelos sintomas inespecificos, como dor abdominal, massa



abdominal palpavel de rapido crescimento, febre, perda de peso e sintomas
gastrintestinais. O achado de imagem mais caracteristico € o de massa grande,
unica e bem-delimitada. A ultrassonografia mostra massa predominantemente
sélida e ecogénica. Ja a tomografia computadorizada evidencia uma massa
que assume caracteristica principalmente cistica. Histologicamente ¢é
evidenciado tecido mixoide com células neoplasicas fusiformes. Alguns estudos
imuno-histoquimicos indicam origem mesenquimal do SEIF. O aspecto
macroscopico do tumor se apresenta como grande massa hepatica, de
componente solido predominantemente, com algumas areas cisticas,
hemorragia e necrose em até 80% de sua superficie. Ainda ndo é bem-definida
a melhor abordagem para o tratamento do sarcoma primario de figado. As
opgdes terapéuticas incluem ressecgao cirurgica, quimioterapia, radioterapia e
transplante hepatico (TH). Porém, nos casos de tumores irressecaveis, o TH é
uma opg¢ao que deve ser considerada, uma vez que nesse tipo histoldgico tanto
quimioterapia como radioterapia tém beneficio questionavel. Este artigo tem
por objetivo relatar um caso de SEIF gigante, com invasao vascular, submetido
a TH com boa evolugao pés-operatéria e sem sinais de recidiva apds nove

meses de TH.

Palavras-chave: sarcoma; neoplasias hepaticas; transplante de figado;
Neoplasisas embrionarias de células germinativas; figado.

ABSTRACT

Undifferentiated embryonal sarcoma of the liver (UESL) consists of a rare
malignant neoplasm with a still poorly known etiopathogenesis, affecting mostly
children between the ages of 6 and 10 years. It corresponds to 7% of primary
liver tumors, and is the fourth most common liver cancer in pediatrics. The
diagnosis of UESL is based on a set of imaging findings, age and level of alpha-
fetoprotein (AFP), which is usually normal, as well as liver function tests. Early
diagnosis is hampered by non-specific symptoms, such as abdominal pain, a
rapidly growing palpable abdominal mass, fever, weight loss, and
gastrointestinal symptoms. The most characteristic image finding is that of a
large, unique, and well-defined mass. Ultrasonography shows a predominantly



solid and echogenic mass. Computed tomography, on the other hand, shows a
mass that takes on a mainly cystic characteristic. Histologically, myxoid tissue
with spindle-shaped neoplastic cells is evidenced. Some immunohistochemical
studies indicate UESL mesenchymal origin. The macroscopic aspect of the
tumor appears as a large hepatic mass, with a predominantly solid component,
with some cystic areas, hemorrhage, and necrosis in up to 80% of its surface.
The best approach for the treatment of primary liver sarcoma is not yet well
defined. Therapeutic options include surgical resection, chemotherapy,
radiotherapy, and liver transplantation (LT). However, in cases of unresectable
tumors, LT is an option that must be considered, since in this histological type
both chemotherapy and radiotherapy have questionable benefits. This article
aims to report a case of giant UESL, with vascular invasion, submitted to LT
with good postoperative evolution and without signs of recurrence after nine
months of LT.

Keywords: sarcoma; liver neoplasms; liver transplantation; neoplasms, germ

cell and embryonal; liver.

INTRODUGAO

Sarcomas sao lesdes raras do figado, representando <1% (0,2%) dos tumores
primarios de figado."? O sarcoma embrionario indiferenciado de figado ou
sarcoma maligno de figado (SEIF) € uma neoplasia maligna mesenquimal rara
e agressiva, sendo o terceiro tumor maligno mais frequente em criangas,
seguido do hepatoblastoma e carcinoma hepatocelular. De acordo com
Stocker,® o primeiro a descrever essa patologia, o SEIF tem predominio em
grupo pediatrico, com idade entre 6 e 10 anos (51,6%) e 6,5% em maiores de
20 anos® e incidéncia de 0,6 a 1,2 casos em um milhdo.* Em estudo recente,



Wu et al. estudaram 308 casos de pacientes com SEIF. Destes, 71,1% eram

menores de 18 anos e 28,9% adultos acima de 18 anos.’

Ha poucos relatos na literatura sobre essa patologia em adultos,®'® pois ela é

extremamente rara nessa faixa etaria.

De acordo com uma revisao recente, ha apenas 13 casos descritos em adultos
com idade acima de 40 anos e 68 casos em pacientes com mais de 15 anos. A
idade média relatada foi de 25 anos, com pequena prevaléncia no sexo

feminino, de 1:1,3.”

No momento do diagnostico, 3,4% dos pacientes eram assintomaticos e o
tumor foi um achado incidental em exame de rotina.*® O sintoma mais
prevalente foi dor abdominal (68,9%) mais localizada em regido epigastrica ou
no quadrante superior direito, seguido de massa abdominal palpavel (35,3%) e
febre (19,2%), esta ultima provavelmente relacionada a hemorragia ou necrose
tumoral que podem estar presentes.® Alguns pacientes relatam dor abdominal
inespecifica e perda de peso. Outros sintomas associados foram: anorexia,
alteragcdes de habito intestinal (diarreia ou constipagdo), desconforto

respiratorio.>1"18

A maioria dos SEIF é originada do lobo hepatico direito (62,7%) e apresenta
lesbes unicas em 90,5%. O tamanho médio dos tumores foi de 15 cm (4,5-45
cm). As metastases hepaticas estiveram presentes em 20,8% dos pacientes, e
o sitio mais comum foi o pulmao (8,3%), seguido do diafragma (5,8%), do
coracéo (3,3%) e do peritonio (2,5%). O grupo pediatrico apresenta maior risco

de ruptura e o grupo adulto maior risco de metastases.’

O diagndstico diferencial € importante, e os mais relatados foram: abscesso
hepatico, cisto hidatico, tumor cistico hemorragico, malformagdes venolinfaticas

e tumor de Klatskin.*"1924

O fator progndstico mais importante nos casos de SEIF é a ressecgao cirurgica
completa com margens, porém as causas mais comuns de irressecabilidade do

tumor séo invasao da veia porta e doenca metastatica.

Para os casos de tumores irressecaveis o transplante hepatico é considerado

uma opgao.



RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 28 anos, assintomatica, em consulta ambulatorial
apos investigagao de litiase renal. Ela nega antecedentes patoldgicos e uso de
medicacdo. Evidenciou-se, em tomografia computadorizada (TC) de abdome
total com contraste realizada em junho de 2017, formagdo expansiva
hipovascular hepatica de natureza indeterminada, com contornos lobulados,
difusamente heterogénea e presenga de areas de necrose comprometendo os
segmentos IV, V, VIl e VIII, medindo 16,7 x 11,9 cm, como mostra a Figura 1.
Marcador alfa-fetoproteina (AF) normal. Multiplas biépsias foram realizadas

apo6s a TC, com resultados inconclusivos.

Figura 1. Tomografia computadorizada (TC) de abdome: (A) corte coronal, TC de
abdome; corte coronal; (B) artéria hepatica esquerda rechagada pelo tumor, TC de
abdome; (C) corte transversal.



Ao exame fisico, apresenta-se em bom estado geral, anictérica, afebril. Figado
palpavel a 4 cm do rebordo costal direito, doloroso a palpagao profunda.

Realiza-se angio-TC de abdome em setembro de 2017, em que persiste
volumosa formacdo expansiva que exibe areas de necrose de permeio e
compromete os mesmos segmentos hepaticos descritos anteriormente,
medindo no momento 22,9 x 19,7 x 14,2 cm. Estabelece contato e desloca as
artérias hepaticas esquerda e direita, tributaria da veia hepatica esquerda e
ramo portal esquerdo, com discreto afilamento dela, bem como o ramo portal
direito e tronco portal, com estenose moderada/acentuada, sem sinais nitidos

de necrose. Ha discreta dilatagao de vias biliares intra-hepaticas.

Como conduta, realiza-se laparotomia para biopsia hepatica e diagnostica-se
SEIF, confirmado pela citologia (células fusiformes e epitelioides, com
acentuadas atipias = positivo para neoplasia) e imuno-histoquimica
(VIMENTINA +, CAM 5.2 +, DESMINA +, CD56 -). Faz-se estadiamento da
paciente, sem sinais de metastase. E contraindicada a ressecgao cirurgica pelo
comprometimento de estruturas vasculares, como descrito em TC. Sao feitas
cinco sessdes de quimioterapia com doxorrubicina, ciclofosfamida e vincristina,

porém sem resposta ao tratamento.

Diante do quadro de irressecabilidade e sem resposta ao tratamento

quimioterapico, opta-se por realizar o transplante hepatico.

Paciente listada para transplante hepatico (TH) em situagdo especial, com
model for end-stage liver disease (MELD) puro de 8. Dez meses depois, em julho
de 2019, realiza-se TH, doador cadaver, sem intercorréncias ao procedimento,
como mostra a Figura 2. A paciente evolui satisfatoriamente e recebe alta no 8°

pos-operatorio.

A paciente, apos nove meses do TH, encontra-se bem, assintomatica, exames

laboratoriais normais, sem sinais de recidiva ou metastase.



Figura 2. Explante hepatico: (A) imagem anterior; (B) imagem posterior do figado.

DISCUSSAO

A imagem radiolégica do SEIF é inespecifica, por isso é comumente
confundida com abscessos. As lesdes sao com frequéncia identificadas no lobo
hepatico direito.” No exame ultrassonografico, evidencia-se grande massa
sélida com componente cistico que pode ser confundido com abscesso
hepatico ou cisto hidatico. J& a TC de abdome revela imagem de massa
hipodensa, com captacédo de contraste endovenoso. Usualmente a ressonancia
magnética confirma os achados da TC, porém € util para melhor identificagéo
de invasao vascular, obstrugao biliar e adenopatia hilar.® O tumor ndo costuma
alterar os marcadores tumorais AF, CA 19-9, CEA ou CA125.*°

Macroscopicamente, apresenta-se como tumor unico com componentes sélido
e cistico com areas necro-hemorragicas e pseudocapsula fibrosa derivada da

compress&o parenquimatosa perilesional.”®

Histologicamente é composto de células fusiformes indiferenciadas, com matriz
mixoide.”"® As células tumorais na imuno-histoquimica apresentam vimentina,
desmina, CD68, B-cell lymphoma 2 (BCL2), alfa-1 antitripsina e CD10."

A terapia multimodal, que combina ressecgao cirurgica com quimioterapia e em

alguns casos radioterapia, é indicada como tratamento de escolha.™



Mais da metade dos pacientes desenvolvem recorréncia local e/ou metastase a

distancia, mesmo com ressecg¢ao completa do tumor.

O fator progndstico mais importante nos casos de SEIF é a ressecgao cirurgica
completa com margens, porém as causas mais comuns de irressecabilidade do

tumor s&o invasao da veia porta e doenca metastatica.>?>

Para os casos de tumores irressecaveis, o transplante hepatico é considerado

uma opcdo.®

CONCLUSAO

Relatamos um caso raro de SEIF em adulto. O transplante hepatico foi o

tratamento de eleicao para os SEIF irressecaveis e sem doenga metastatica.
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