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Introdução

O  sarcoma  pleomórfico  indiferenciado  (SPI)  de  alto  grau
é  também  conhecido  como  histiocitoma  fibroso  maligno
(HFM).  É reconhecido  como  um  dos  sarcomas  de  partes  moles
mais  comuns  e  surge  no fim  da idade  adulta,1 representa
20%-30%  de  todos  os sarcomas  de  partes  moles.2 A mai-
oria  dos  SPIs  de  alto grau  origina-se  das  extremidades  e
do  retroperitônio  e  a  incidência  de  SPI  de  alto grau  em
cabeça  e  pescoço  é  relativamente  baixa.  Apenas  3% a 10%
de  todas  os SPIs de  alto grau  ocorrem  na região  da  cabeça
e do  pescoço.2,3 SPIs  nasossinusais  de  alto grau são  ainda
mais  raros,  a maioria  deles  é  encontrada  no  seio maxilar,
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com  dois casos relatados  no  seio  etmoidal  e  no  seio  frontal,
respectivamente.

Relato  de caso

Paciente  do sexo  feminino  de 61  anos,  com  diagnóstico  de
neoplasia  na cavidade  nasal  direita  havia  dois  meses.  A paci-
ente  tinha  um  histórico  de  20  anos de  pólipo  na  cavidade
nasal  direita  e  um  histórico  de  dois meses  de cefaleia  direita
com  tensão,  lacrimejamento  do  olho  direito  e visão  turva,
bem  como  hiposmia  e  perda  auditiva.  A constância  e  a mag-
nitude  das epistaxes  aumentaram  gradualmente.  O  exame
oftálmico  nada  mostrou  de incomum.

O  diagnóstico  por imagem  incluiu  tomografia  computa-
dorizada  (TC)  e  ressonância  magnética  (RM).  As imagens
coronais  e  axiais mostraram  uma lesão  de tecido  mole  no
seio  etmoidal  direito,  com  extensão  para  o  seio  maxilar
direito, seio  frontal  direito  e  cavidade  nasal  direita.  Erosão
óssea  foi  observada  na  parede  lateral  das  células  etmoi-
dais.  A lesão  de tecido  mole  invadia  a  parede  óssea  da
órbita  direita  e  comprime  o  globo  ocular  direito  (fig.  1).
A  RM  demonstrou  as  mesmas  imagens  (fig.  2). Além disso,
as  mucosa  dos  seios  etmoidal  esquerdo  e esfenoidal  bila-
teral  apresentava  espessamento.  A ressonância  magnética
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Figura  1  (A)  A TC  axial  mostra  a  lesão  de  tecido  mole  no  seio
paranasal  e  na  cavidade  nasal.  A  destruição  óssea  da  parede
medial  do  seio  maxilar  é  aparente  e a  margem  é obscura
(seta  branca  em  A).  Presença  de  calcificação  irregular  na  lesão
(seta  preta  em  a).  (B)  A  TC  coronal  mostra  que  o  corpo  princi-
pal da  lesão  está  no  seio  etmoidal  e na cavidade  nasal  e  afeta
a lâmina  óssea  orbitária  direita  com  compressão  do reto  medial
(seta  branca  em  B).  A  parede  óssea  do  seio  etmoidal  direito,  o
seio maxilar  direito  e o  seio  frontal  direito  encontram-se  com-
prometidos.

com  contraste  confirmou  o  realce  heterogêneo  da  lesão.
Observou-se  uma intensidade  de  sinal  baixa  na lesão.

Com  o  agravamento  dos  sintomas clínicos,  e  baseados  na
faixa  etária  e  imagem  características  na TC e  RM,  médicos
e  radiologistas  diagnosticaram  a lesão  como  tumor  maligno
nasossinusal.  De  acordo  com  os  achados  da  TC  e da  RM,  o
tumor  maligno  originado  do seio  etmoidal  afetava  o  seio
frontal,  seio  maxilar,  seio  esfenoidal  e  a órbita  sem gân-
glios  linfáticos  cervicais  e  metástases  distantes.  Com base
nos  resultados  acima,  o  estágio  TNM  foi  T4N0M0.

Com  diagnóstico  primário  de  tumor  maligno  nasossinusal,
os  otorrinolaringologistas  fizeram  a  ressecção tumoral  na
paciente.  O procedimento  consistiu  de  ressecção tumoral
da  cavidade  nasal,  do seio  paranasal  e  da  órbita  por  meio  de
cirurgia  endoscópica  nasossinusal  (ESS).  Sob  anestesia  geral,

os  cirurgiões  removeram  completamente  a  lesão  de  tecido
mole  dos  seios  paranasais  e  da  cavidade  nasal,  ressecaram
a  concha  nasal  inferior  residual,  a  concha  nasal  média  e  a
concha  nasal  superior.

O exame  de congelação  intraoperatório  mostrou  que  a
neoplasia  era  borderline  ou  um  tumor  maligno  de  baixo grau.
O  exame  histológico  mostrou  as  células  fusiformes  espalha-
das horizontalmente  (fig.  3).  O  estroma  estava frouxo.  A
coloração imuno-histoquímica  foi  positiva  para  vimentina  e
negativa  para  CD68,  CD34,  CD99,  Bcl-2,  Actina,  S-100,  SMA
e  desmina.  O tumor  era  rico  em  células  displásicas.  Células
multinucleadas  gigantes  podiam  ser vistas  ao fundo  das célu-
las  fusiformes.  Com esses  parâmetros  imuno-histoquímicos
e  imagens  características,  os  patologistas  diagnosticaram  o
tumor  como  SPI  de alto  grau.

Terapia  adjuvante  com  quimioterapia  ou  radioterapia
não  foi  usada no  processo  terapêutico.  Tratamento  anti-
-infeccioso  com  ceftriaxona  foi  instituído  após  a cirurgia.
No  seguimento  de 16  e  28  meses  após  a  alta  hospitalar,  a
paciente  se mostrava  assintomática.  A  RM  com  realce  não
mostrou  sinais  de recidiva  tumoral.

Discussão

Os  tumores  malignos  pleomórficos  de alto grau que  carecem
de  uma linha  específica  de diferenciação são  classifica-
dos  como  ‘‘sarcomas  pleomórficos  indiferenciados  de  alto
grau/histiocitoma  fibroso  maligno’’.4

O carcinoma  epidermoide  e  o linfoma  são  as  neoplasias
malignas  mais comuns  na cabeça e  no  pescoço (80%  -90%).
Sarcomas  são  relativamente  raros, representam  1% a  11%  de
todas  as  neoplasias  nessa  área.5 Na  cabeça e  no  pescoço,
o  SPI  de alto grau ocorre  mais comumente  no  seio  maxilar,
seguido  pelo  seio  etmoidal,  cavidade  nasal,  seio  esfenoidal
e  seio  frontal.1,6 A  maioria  dos  pacientes  tem  entre  50  e
70  anos  e  os  homens  são  afetados  duas  a três  vezes  mais
frequentemente  do  que  as  mulheres.1 Em nosso  caso,  a  paci-
ente  era  uma  mulher  de 61  anos.

Clinicamente,  os  pacientes  com  SPI  de alto grau geral-
mente  apresentam  uma  lesão  sólida  de tecido  mole,  indolor,
com  crescimento  progressivo.1 A apresentação  mais  comum
de SPI  de alto  grau  que  ocorre  no  seio  paranasal  inclui
obstrução  das  vias  aéreas  nasais,  dor,  epistaxe  e hipoestesia.
Se  o  nervo  óptico  for comprimido,  o  paciente  tem  sintomas
de  visão  turva  e  imagem  dupla.  O SPI  de  alto  grau pode
invadir  a  órbita  e  levar  à exoftalmia.

A maioria  dos  tumores  mostra  intensidade  de sinal  ines-
pecífica  diferente  em imagens  de  TC  e RM.1,7 A TC  pode
ajudar  a avaliar a destruição  óssea  e  as  lesões  de  tecido
mole  nasossinusais.  A ressonância  magnética  é  a melhor  fer-
ramenta  para  identificar  a extensão  nos  tecidos  moles  e a
compressão  dos  tecidos  adjacentes.

As  características  mais  comuns  na  TC  são  destruição
óssea  agressiva  e  absorção óssea  compressiva  da  parede
do  seio.  A lesão  facilmente  causa  erosão  da  parede  medial
orbital  ipsilateral  no  nível  das células  etmoidais.  Em nosso
caso,  a  parede  medial  orbital  ipsilateral  foi  destruída  e o
músculo  reto  medial  e  o  nervo  óptico  foram  comprimidos
para  o  lado  direito.  Na  TC,  a lesão  de tecido  mole  mos-
tra isodensidade  ou  baixa  densidade.  Focos  de calcificação
podem  ser encontrados  em  algumas  lesões.1 No  nosso  caso,
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Figura  2  (A)  A imagem  axial  ponderada  em  T1  mostra  intensidade  baixa  de  sinal.  As  estruturas  adjacentes  encontram-se  compri-
midas. Focos  hemorrágicos  podem  ser  encontrados  na  lesão  (seta  branca  em  A).  (B)  T2WI  coronal  com  supressão  de gordura  mostrou
a lesão  com  maior  clareza.  A  lesão  afeta  o  seio  etmoidal  direito,  seio  maxilar  direito,  seio  frontal  direito  e a  cavidade  nasal  direita.
O músculo  reto  medial  encontra-se  comprimido  para  o lado  direito  pela  lesão  (seta  branca  em  B).  (C)  A  imagem  ponderada  em  T2
com contraste  e supressão  de  gordura  mostra  um  realce  heterogêneo  da  lesão  de  tecido  mole  e da  região  não  realçada,  com  padrão
em listras  (seta  branca  em  C).

Figura  3  Análise  histopatológica  do  SPI  de  alto  grau  mostra
que  a célula  fusiforme  se  encontrava  espalhada  horizontal-
mente (coloração  com  hematoxilina-eosina,  ampliação  original:
10 ×).  Célula  gigante  multinucleada  pode  ser  encontrada  ao
fundo da  célula  fusiforme  (seta  branca).

encontramos  calcificação com  padrão  em  listras.  O tumor
apresentava  iso-hiperintensidade  não  homogênea  em  T1WI
e  sinal  misto  em  T2WI.  A  fibra  colagenosa  era  hipointensa,
enquanto  a  necrose  de  liquefação  e  a  degeneração  mucoide
eram  hiperintensas  em  T2WI.  A RM  com  contraste  confirmou
o  aumento  homogêneo  da porção  sólida  da  lesão.  A necrose
de  liquefação e  a degeneração  cística  são  mais  significativas
em  SPI  de  alto  grau  do que  outros  tumores  de  tecidos  moles.
Quanto  maior o  tumor,  mais  óbvias  a  necrose  de  liquefação
e  a  degeneração  cística.8

Com  base  em  nosso  caso  e  na  literatura,1---3,5,6 foram
encontradas  as  seguintes  características  de  imagem  de  SPI
de  alto  grau  nos seios  paranasais  e  na cavidade  nasal:

(i) a  lesão  que  preenchia  todo  o seio paranasal;
(ii)  destruição  óssea  agressiva  da  parede  do  seio;  (iii)  ero-
são  ipsilateral  da parede  orbital  medial;  (iv) fibras  de
colágeno;  (v)  aumento  homogêneo  da  porção  sólida  da
lesão;  (vi)  necrose  de liquefação  e  degeneração  cística;
(vii)  calcificação.

O diagnóstico  definitivo  de SPI  de alto  grau  é  baseado
na  análise  histopatológica.5 Além  da  microscopia  óptica,
a  microscopia  eletrônica  e  a análise  imuno-histoquímica
podem  ser  usadas.

O  diagnóstico  diferencial  para  PSI  sinonasal  de alto  grau
inclui  carcinoma  de células  escamosas,  pólipos  hemorrágicos
e  necróticos  e  papiloma  invertido.  No  carcinoma  de células
escamosas  a TC  mostra  densidade  claramente  irregular  e
extensa  destruição óssea.  Os  pólipos  hemorrágicos  e  necró-
ticos  afetam  a cavidade  nasal  e  o  seio  maxilar.  A imagem
realçada  por contraste  mostra  uma lesão  floculada  e  realce
desigual  e  esclerose  óssea  é  evidente  na parede  do  seio
maxilar.  O  papiloma  invertido  é  geralmente  lobular  e  a RM
com  contraste  mostra  um  realce  de padrão  giriforme.9

Tem  sido  relatado  que  o  prognóstico  de  SPI  de alto  grau  da
cabeça  e  pescoço é  geralmente  pior  quando  comparado  com
SPIs  de outras  regiões.10 E particularmente  tem-se  obser-
vado  que  o  prognóstico  dos  tumores  do  trato  nasossinusal  é
pior  do que  os tumores  em  outras  partes  da  região  da  cabeça
e  do  pescoço. Além  disso,  foi  relatado  que  o prognóstico
após  múltiplas  cirurgias  para  recidivas  de SPI  de alto  grau
de cabeça e  pescoço é  ruim,  oferece  uma  ‘‘taxa  de  cura’’
de  23%.10 De acordo  com  a  literatura,  a  taxa  de sobrevida
global  de  cinco  anos é  de aproximadamente  50%  a 60%  para
o  SPI  de alto grau  de cabeça e pescoço.

Conclusão

SPI  de  alto  grau  de seio  paranasal  e  órbita  é  muito  raro.  TC
e  RM  são  úteis  para  a identificação  do  tumor.  Os  achados
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dos  testes  de  imagem  sugerem  malignidade,  mas  não são
específicos  para  SPI  de  alto  grau.  Na  RM, a lesão  mostra
intensidade  não  homogênea  de  sinal,  o  que  pode  refletir  os
complexos  componentes  histológicos  do tumor.
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