LEIOMIOSSARCOMA DE BEXIGA:
UM RELATO DE CASO

Leiomyosarcoma of the urinary bladder: a case report

Amanda da Silva Anjos' | Brenno Giovanni Hernando Vidotti? | Maikele Ertel? |
John Carlos Claros Terraza? | Evelyn Carolina Suquebski Dib" | Filipe Vieira

Kwiatkowski® | Rafael Vieira Kwiatkowski® | Diego Carvalho Duarte Mari'
' Académico de Medicina na Faculdades Pequeno Principe

2 Residente em Cirurgia Oncol6gica no Hospital do Rocio

3 Cirurgido oncoldgico no Hospital do Rocio

Data de submissdo: 30/08/2019 | Data de aprovagdo: 27/05/2020

RESUMO

Objetivos: Descrever caso envolvendo leiomiossarcoma (LMS) de bexiga, assunto relevante devido a baixa incidéncia deste tumor
mesenquimal maligno. Menos de 1% dos tumores vesicais primdrios sdo LMS, e apenas 200 casos relatados na literatura, desde a
primeira descricao feita ha um século por Gusshaver. Métodos: A conduta terapéutica proposta foi a realizacao de uma cistopros-
tatectomia radical com reconstrucdo a Bricker e retossigmoidectomia. No intraoperatério, evidenciou-se extensa massa prove-
niente da bexiga, hipervascularizada, envolvendo a parede abdominal e comprimindo ureteres e artérias iliacas bilateralmente,
prosseguindo-se com resseccdo da extensa lesdo em bexiga e préstata em monobloco. O material ressecado foi encaminhado para
anatomopatolégico, que revelou se tratar de um sarcoma fusocelular pleomérfico de dimensdes 30x25x13 cm. Na imunohisto-
quimica, evidenciou-se leiomiossarcoma grau I (estdgio II na classificagdo TNM). Resultados: O paciente permaneceu internado
durante 15 dias na Unidade de Terapia Intensiva (UTI) por conta de ter desenvolvido insuficiéncia renal cronica agudizada apds a
cirurgia, necessitando de didlise. Teve boa evolucdo no pés-operatoério, apesar de manter IRC dialitica. No 22° dia de pds-operaté-
rio, se encontrava constipado, porém com Bricker funcionante e sem particularidades na ferida operatéria. Conclusdo: Embora
a abordagem terapéutica do LMS de bexiga ndo seja um consenso na literatura, a modalidade pode ser justificada na situacédo de
um tumor agressivo com progndstico reservado.
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Leiomiossarcoma de bexiga: um relato de caso

INTRODUGAO

O leiomiossarcoma (LMS) de bexi-
ga é um tumor mesenquimal maligno
originado a partir do musculo liso da
bexiga. O LMS na bexiga é raro, corres-
pondendo a menos de 1% de todos os
tumores primarios da bexigal. Sdo tu-
mores altamente agressivos, associados
a morbimortalidade substancial, o que
configura um progndstico ruim se nao
forem tratados precocemente. Ha cer-
ca de 200 casos relatados na literatura,
desde a primeira descricao feita hd um
século por Gusshaver?.

O relato de caso a seguir foi motivado
pela pequena incidéncia do leiomiossar-
coma de bexiga e pela abordagem cirurgi-
ca empregada no tratamento, ja que ndo
existe consenso na literatura acerca do
manejo terapéutico nesse tipo de tumor.

RELATO DE CASO

N.C., 43 anos, sexo masculino, branco,
brasileiro, encaminhado ao servico de
Oncologia do Hospital do Rocio devido a
presenca de massa pélvica, com um qua-
dro clinico de dor abdominal, enfraque-
cimento de jato urindrio, insuficiéncia
renal cronica (IRC) e hematoquezia. O pa-
ciente havia realizado ressecgao transure-
tral (RTU) seis anos antes, em outro ser-
vico, por leiomiossarcoma vesical e havia
perdido o seguimento. Nao havia realiza-
do radioterapia adjuvante na época. Ha-
via realizado nova RTU em outro servico
cerca de dois meses antes da consulta em
nosso servico. O exame anatomopatolo-
gico de lesdo ressecada em colo vesical
demonstrou auséncia de alteragoes histo-
logicas sugestivas de malignidade.

Paciente sem histérico familiar de
cancer. Trabalhava como metalirgico,
relatando exposicdo a metais pesados,
com histéria de etilismo, tabagismo e
hipertensao arterial sistémica. Colonos-
copias prévias constatavam presenca de
hemorroidas volumosas.

Na consulta, o paciente estava alerta
e orientado, em regular estado geral, dis-
cretamente hipocorado e anictérico. No
exame fisico, constatou-se abdome glo-
boso, flacido, com massa pélvica de apro-
ximadamente 20 cm, palpavel na altura
da cicatriz umbilical. Exames laborato-
riais evidenciaram creatinina de 4,31 mg/
dL (valor de referéncia: 1,5 mg/dL).

A ressonédncia magnética (RM) de ab-
dome superior e pelve realizada previa-
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mente em outro servigo evidenciou exten-
sa lesdo expansiva e lobulada, de limites
parcialmente definidos, localizada na
cavidade pélvica, com seu centro no es-
paco extraperitoneal anterior, sem plano
de clivagem com a préstata, comprimin-
do e reduzindo a capacidade da bexiga.
Superiormente, se estendia até a regido
supra-umbilical, comprimindo e abau-
lando anteriormente os musculos reto
abdominais, sem sinais de infiltracdo.
Posteriormente, se estendia até o nivel
do reto, comprimindo a fascia mesorretal
bilateralmente. Lateralmente, ocupava as
regioes obturadoras e circundava a regido
periférica da prostata e as vesiculas semi-
nais. A lesdo era assimétrica, apresentan-
do um maior volume a esquerda da linha
média, promovendo compressdo sobre a
veia iliaca externa esquerda. Se caracte-
rizava por hipossinal em T1 e sinal com
caracteristicas e realce ao contraste hete-
rogéneos em T2, apresentando multiplas
areas ndo realcadas de hipossinal em seu
interior, compativeis com necrose. A le-
sdo media aproximadamente 23,3 x 17,8
x 13,2 cm. Nao havia compressao do siste-
ma pielocalicial.

A tomografia computadorizada (TC)
de abdome total com contraste realizada
cerca de um més e meio ap6s a RM de
abdome e pelve demonstrou lesao pélvi-
ca volumosa invadindo bexiga, prdstata
e reto, com compressédo do sistema pie-
localicial, de dimensoes 14x20 cm. TC de
térax com contraste dentro dos parame-
tros da normalidade.

A conduta terapéutica proposta foi a
realizacdo de uma cistoprostatectomia
radical e reconstrucdo com a criacdo
de um conduto ileal. No intraoperaté-
rio, evidenciou-se extensa massa pro-
veniente da bexiga, hipervascularizada,
envolvendo a parede abdominal e com-
primindo ureteres e artérias iliacas bila-
teralmente. Foi realizada resseccdo em
monobloco da lesdo, juntamente com
resseccdo segmentar do musculo reto
abdominal e fechamento primario, sem
necessidade de reconstrucdo com uso
de telas e/ou retalhos. A compressao dos
ureteres era extrinseca, ou seja, os mes-
mos néo estavam invadidos, assim como
as artérias ilfacas, ndo sendo necessario
o uso de enxertos para reconstrucio.
Ndo foi realizada linfadenectomia. Os
ureteres apresentavam comprimento
adequado para construcdo do conduto

ileal, para a qual foi utilizado um seg-
mento de aproximadamente 20 cm de
ileo terminal. Os ureteres foram catete-
rizados com sonda nasogastrica 16FR,
que foram exteriorizadas através do es-
toma e foram retiradas apés 21 dias.

O procedimento cirurgico teve dura-
¢ao total de duas horas, com um volume
de sangramento estimado de 1 L e neces-
sidade de transfusdo de um concentrado
de hemdcias. Nao foi necessdrio o uso de
drogas vasoativas.

No exame anatomopatoldgico, foi iden-
tificado sarcoma fusocelular pleomérfico
com necrose, de dimensodes 30x25x13 cm
e pesando 4,4 kg, infiltrando parede vesi-
cal externamente. O indice mitdtico era
de sete mitoses por 20 campos de grande
aumento. Prostata, vesiculas seminais e
ductos deferentes estavam livres de neo-
plasia. O material foi encaminhado para a
imunohistoquimica, que evidenciou LMS
grau I, estagio II na classificagdo TNM.

O paciente permaneceu internado
durante 15 dias na Unidade de Terapia
Intensiva (UTI) por conta de ter desenvol-
vido insuficiéncia renal cronica agudizada
apods a cirurgia, necessitando de dialise
(complicacdo Clavien-Dindo IVa, segun-
do a classificacdo de complicacoes cirur-
gicas de Dindo et al)®. Teve boa evolucado
no pés-operatodrio, apesar de manter IRC
dialitica. No 22° dia de pés-operatdrio, o
paciente se encontrava constipado, porém
com Bricker funcionante e sem particula-
ridades na ferida operatéria.

Foi entdo encaminhado para quimiote-
rapia e radioterapia adjuvantes, que tive-
ram inicio trés meses apos a realizagdo da
cirurgia. O plano quimioterdpico institui-
do foi de trés ciclos de cisplatina 75 mg/m*
e paclitaxel 175 mg/m’.

Cerca de sete meses e meio apds a ci-
rurgia, foi constatada hérnia incisional
volumosa (complicacdo Clavien-Dindo
IITa, segundo a classificagdo de complica-
¢Oes cirturgicas de Dindo et al.)? e decidido
por manejo terapéutico conservador.

DISCUSSAO

O LMS é um tumor mesenquimal
maligno que apresenta controvérsias
em relacdo ao perfil epidemioldgico dos
pacientes. Em um estudo de Yamada et
al, o tumor é mais prevalente no sexo
masculino (56% vs 44%), em pacientes
de meia idade ou idosos, sendo a idade
média ao diagndstico de 65 anos'*°. Ja
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em uma revisdo realizada por Ribeiro et
al., assim como no estudo de Xu et al,, o
LMS de bexiga apresenta maior incidén-
cia em mulheres em idade reprodutiva,
o que pode sugerir a hipdtese de que os
horménios podem apresentar um papel
na fisiopatologia do tumor®’. Uma série
de casos de Rodriguez et al. descreve que
aincidéncia do LMS de bexiga é de apro-
ximadamente 0,23 casos a cada 1 milhdo
de habitantes, reforcando sua raridade®.

Diversos fatores de risco sdo sugeridos
para o desenvolvimento do LMS: muta-
cdo do gene do retinoblastoma, quimio-
terapia sistémica com ciclofosfamida e
radioterapia pélvica sdo os principais®°.

As manifestagGes clinicas comuns do
LMS incluem disuria, hematuria maci-
¢a ef/ou dor abdominal. A hematuria co-
mumente é indolor e é o sintoma mais
comum (acomete cerca de 80% dos pa-
cientes)?, seguida de polaciuria e disuria,
massa abdominal e desconforto suprapu-
bico®. Pode haver sintomas obstrutivos,
dependendo do tamanho do tumor>1%!.
AslocalizacOes mais comuns do leiomios-
sarcoma de bexiga sdo na ctupula (50%) e
nas paredes laterais (25%), sendo relativa-
mente raro no trigono vesical. A maioria
desses tumores se limita a submucosa,
sendo que poucos acometem a camada
muscular prépria ou estendidos além da
parede vesical ou sdo multifocais’.

Menos de 15% dos LMS sdo identifi-
cados em estagios iniciais (T1)". Comu-
mente o diagndstico ocorre em estdgio
avancado: 50% dos pacientes ja apresen-
tam doenca localmente avancada ou me-
tastases a distdncia. Isso ocorre porque
mais de 60% dos tumores apresentam
caracteristicas agressivas e usualmente
metastizam precocemente®. Os sitios de
metastases a distdncia mais comuns sdo
pulméo, figado, ossos e cérebro’. Nes-
ses casos 0 prognéstico é muito ruim,
especialmente naqueles com histologia
pouco diferenciada e tratamento prévio
ndo cirtrgico®. Em uma andlise de 35 pa-
cientes com leiomiossarcoma de bexiga
de Rosser et al, a taxa de sobrevida global
em cinco anos foi de 62%. Outro estudo,
de Rodriguez et al, demonstrou uma mé-
dia de sobrevida global de 46 meses, com
uma taxa de sobrevida em 5 anos de 47%,
que caiu para 35% em dez anos®.

A RTU é fundamental para o diag-
noéstico e estadiamento dos tumores de
bexiga, jd4 que permite a definicdo do

tipo histoldgico, profundidade da lesao
e grau histolégico. Além disso, é curati-
va para tumores que invadem a lamina
propria (tecido conectivo subepitelial),
que correspondem a tumores de estdgio
Tla.

Nao ha consenso a respeito do trata-
mento do LMS, porém a abordagem mais
comumente utilizada é o tratamento
cirtrgico agressivo. A técnica cirtrgica
padrao-ouro envolve a remocao em blo-
co da bexiga em conjunto com a préstata
e as vesiculas seminais nos homens. Nas
mulheres, a remogdo em bloco da bexiga
com o ttero, colo uterino e cupula vagi-
nal, associada a linfadenectomia pélvica
bilateral. Também se recomenda a re-
mocgao do draco e da gordura perivesical
que envolve a cupula vesical superior.
Pacientes com doenga localmente avan-
cada podem se beneficiar de quimiote-
rapia neoadjuvante?’. O contraponto da
abordagem cirurgica agressiva reside na
provavel perda da funcéo vesical e sub-
sequente perda da qualidade de vida®.

A cistectomia radical é o procedimen-
to cirurgico de escolha para abordagem
de tumores invasivos de bexiga. A indi-
cagdo mais comum desse procedimento
¢ um tumor vesical musculo-invasivo (T2
ou mais) sem evidéncia de metastases a
distancia'®. Geralmente, inclui ressec¢@o
de margens livres de invasdo tumoral
de cerca de dois e trés centimetros e é
acompanhada de radioterapia e quimio-
terapia adjuvantes®.

Também € necessdario reconstruir a
bexiga para manutencdo da funcdo mic-
cional. As reconstrugdes podem ser clas-
sificadas em interna ou externa e con-
tinente ou incontinente. Duas técnicas
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principais sdo o conduto ileal de Bricker
e a neobexiga de Studer. A técnica da
neobexiga de Studer envolve a criagdo de
uma bexiga ortotépica continente com o
uso de uma porc¢éo de ileo, o que fornece
maior qualidade de vida para o pacien-
te, ja que apresenta maior similaridade
com a fisiologia miccional normal®. Ja a
técnica do conduto ileal de Bricker utili-
za um segmento de ileo, no qual os ure-
teres sdo anastomosados para criar um
desvio urindrio para um estoma inconti-
nente'®. No planejamento pré-cirurgico,
escolhe-se a técnica de reconstrucio a
ser realizada (Bricker ou Studer), que
depende de fatores como idade do pa-
ciente, status clinico, status oncoldgico,
continéncia pré-operatéria, necessidade
de tratamento adjuvante, preferéncia do
paciente e do cirurgido®. No entanto, tal
escolha é passivel de mudanca de acordo
com o intraoperatdrio.

A cistectomia parcial é considerada
um procedimento alternativo a cistec-
tomia radical, j& que apresenta como
beneficio a preservacido funcional da
bexiga e uma menor morbidade ao pa-
ciente'. E geralmente indicada para pa-
cientes jovens com tumores de pequena
dimensdo. Para serem elegiveis a cis-
tectomia parcial beneficiar os pacien-
tes devem ter tumores T1 (tumor que
envolve ldmina prépria) ou T2 (tumor
que invade a camada muscular prépria),
constituidos por massas pequenas (me-
nores que 4 cm) em estdgio 1 ou 2 do
Sistema de Estadiamento de Sarcomas
de Partes Moles do Memorial Sloan-Ket-
tering Cancer Center (reproduzido na
Tabela 1)V7. Ademais, esses tumores ndo
podem estar localizados no pescogo ou

TABELA 1 - Sistema de estadiamento de sarcoma de partes moles do Memorial Sloan-

-Kettering Cancer Center.

PROGNOSTICO

FAVORAVEL

DESFAVORAVEL

Menor que cinco
centimetros

Tamanho (cm)

Maior que cinco
centimetros

Profundidade da invasao

Superficial

Profundo

Grau histolégico

Baixo

Alto

Estagio 0: tumores que apresentam trés sinais favoraveis; estagio 1: dois sinais favoraveis; estagio dois:
um sinal desfavoravel ou um sinal favoravel e dois sinais desfavoraveis; estagio 3: trés sinais desfavo-
raveis; estagio quatro: presenca de metdstases a distancia. Fonte: modificado de Aljabab, A, S. et al.”
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LAMINA HE (Foto 1)

DESMINA (Foto 2)

As imagens acima estdo presentes no laudo do paciente deste relato de caso. Trata-se de neoplasia maligna fusocelular constituida por células dispostas
em fasciculos e exibindo moderado pleomorfismo nuclear (foto 1). O indice mitético é de 6/10 CGA. O estudo histoquimico revelou expressao para Des-
mina (foto 2), Caldesmon (foto 3) e 1A4. Os achados sdo de leimiossarcoma grau 1 (FNCLCC). Fedération Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer."

TABELA 2 - Transcri¢do da conclusdo do laudo anatomopatoldgico

ANTICORPOS RESULTADOS
Desmina (filamento intermediario Positivo
célula muscular)

Caldesmon Positivo
Actina de musculo liso Positivo
Proteina s-100 Negativo
cd117 - produto do gene kit Negativo
mdm2 Negativo

no trigono da bexiga’.

A cistectomia parcial tem sido asso-
ciada a maiores taxas de recidiva tumo-
ral, que variam entre 40 e 80% segundo
série de relatos de caso. Contudo, a so-
brevida global é equivalente quando
comparada com a cistectomia radical'?.
Strander et al.'® e Cumplido et al*® repor-
taram que radioterapia adjuvante, com
ou sem quimioterapia adjuvante associa-
da apds a cistectomia parcial, é capaz de
melhorar o prognéstico do leiomiossar-
coma de bexiga.

As taxas globais de recorréncia local
globais variam de 16% a 34% em 38 meses
e a maior parte delas ocorre na pelve?®.
Nestes casos, o tratamento é baseado em
quimioterapia sistémica associada ou

ISSN 2763-602X

néo a radioterapia pélvica externa?.

Pacientes com doenca localmen-
te avancada podem se beneficiar de
quimioterapia neoadjuvante, sendo os
principais farmacos empregados a do-
xorrubicina, a ifosfamida, a cisplatina, a
adriamicina e a vincristina'?.

O melhor fator prognéstico € a presen-
¢a de margens cirdrgicas livres. Outros
fatores progndsticos favoraveis, segundo
estudo realizado no Memorial Sloan-Ket-
tering Cancer Center, incluem didmetro
tumoral <cinco centimetros, baixo grau
histolégico e sitio tumoral vesical ou pa-
ratesticular>17%.

E importante realizar um acompa-
nhamento estrito com TC de abdome e
pelve, radiografias de térax e cistoscopia
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(nos casos em que o paciente realizou
cistectomia parcial), especialmente no
primeiro ano pés-operatério, a fim de
diagnosticar precocemente recidivas tu-
morais e metdstases a distdncia’!'*. Con-
tudo, uma das limitacoes deste estudo
foi a impossibilidade de incluir a TC de
abdome pré-operatéria do paciente, por
problemas internos do servico no qual o
paciente foi operado.

CONCLUSAO

Embora a abordagem terapéutica
do LMS de bexiga ndo seja consenso
na literatura, é importante optar por
uma modalidade pode ser justificavel,
ja que se trata de um tumor agressivo e
de prognéstico reservado. Apesar disso,
modalidades menos agressivas estdo se
tornando viaveis, ja que podem melho-
rar a qualidade de vida dos pacientes,
apresentando a mesma taxa de sobre-
vida em comparacdo com o tratamento
mais agressivo. Assim, o LMS de bexi-
ga é um tumor raro, e sd0 necessarios
estudos a longo prazo para comparar a
eficacia das modalidades de resseccao
cirurgica e o beneficio das terapias ad-
juvantes no seu tratamento.
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