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Resumo
Os sarcomas primarios da mama sdo neoplasias originadas do tecido conjuntivo dessa regido
e correspondem a menos de 1% de todas as malignidades mamarias. O angiossarcoma



https://orcid.org/0000-0001-6319-7101
https://orcid.org/0000-0003-0073-0452
mailto:julio080994@gmail.com
https://orcid.org/0000-0002-8389-557X

Research, Society and Development, v. 9, n. 3, e179932654, 2020
(CC BY 4.0) | ISSN 2525-3409 | DOI: http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v9i3.2654

primario da mama é extremamente raro. A incidéncia relativa em relagdo aos sarcomas
mamarios € de 2,7 a 7,9%. O aspecto clinico predominante é o de uma massa mamaria
indolor, as vezes com aumento difuso da mama. A pele suprajacente pode apresentar cor
violacea ou enegrecida. E classificado em 3 categorias, sendo: grupo | ou bem diferenciado.
Os tumores do grupo Il ou intermedidrios ou moderadamente diferenciados - apresentam
atividade mitdtica mais frequente; por fim, no grupo Il ou pouco diferenciado estdo os
tumores que apresentam areas de crescimento solido compostas por células fusiformes, com
pronunciada atividade mitotica. O objetivo desse trabalho foi demonstrar um caso de
angiossarcoma de mama em uma paciente de hospital publico em Teresina—PI. Considerando
a rara incidéncia e o retardo no diagndstico descritos na literatura que interferem no inicio
precoce da terapéutica adequada, segue um relato de caso ocorrido em nosso servico.

Palavras chave: Cancer de mama; Neoplasias; Sarcomas.

Abstract:

Primary breast sarcomas are neoplasms originating from the connective tissue of this region
and correspond to less than 1% of all mammary malignancies. Primary angiosarcoma of the
breast is extremely rare. The relative incidence in relation to breast sarcomas is 2.7 to 7.9%.
The predominant clinical aspect is that of a painless breast mass, sometimes with diffuse
breast enlargement. The overlying skin may be violet or black in color. It is classified into 3
categories, being: group | or well differentiated. Group Il tumors, either intermediate or
moderately differentiated - have more frequent mitotic activity; Finally, in group I11 or poorly
differentiated are tumors that present areas of solid growth composed of spindle cells, with
pronounced mitotic activity. The aim of this study was to demonstrate a case of breast
angiosarcoma in a patient from a public hospital in Teresina — PIl.Considering the rare
incidence and delayed diagnosis described in the literature that interfere with the early
initiation of adequate therapy, here is a case report occurred in our service.

Keywords: Breast cancer; Neoplasms; Sarcomas.

Resumen:

Los sarcomas mamarios primarios son neoplasias que se originan en el tejido conectivo de
esta region y corresponden a menos del 1% de todas las neoplasias mamarias. El
angiosarcoma primario de la mama es extremadamente raro. La incidencia relativa en relacion
con los sarcomas mamarios es del 2,7 al 7,9%. El aspecto clinico predominante es el de una

masa mamaria indolora, a veces con aumento difuso del seno. La piel suprayacente puede ser
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de color violeta o negro. Se clasifica en 3 categorias, siendo: grupo | o bien diferenciado. Los
tumores del grupo Il, intermedios o moderadamente diferenciados, tienen una actividad
mitotica mas frecuente; Finalmente, en el grupo Il o mal diferenciados se encuentran los
tumores que presentan areas de crecimiento sélido compuestas de células fusiformes, con
actividad mitética pronunciada. El objetivo de este estudio fue demostrar un caso de
angiosarcoma de mama en una paciente de un hospital publico en Teresina - PI. Teniendo en
cuenta la rara incidencia y el retraso en el diagnostico descrito en la literatura que interfieren
con el inicio temprano de una terapia adecuada, se produjo un informe de caso en nuestro
servicio.

Palabras clave: Cancer de mama; Neoplasias; Sarcomas.

1. Introducéo

Os sarcomas primarios da mama séo neoplasias originadas do tecido conjuntivo dessa regido e
correspondem a menos de 1% de todas as malignidades mamarias. Essa neoplasia pode ser dividida
em trés subgrupos distintos: tumores filoides malignos, sarcomas induzidos por radiacdo ou sarcomas
primarios (Shabahang et al., 2002).

Os tumores originados no estroma mamario ndo especializado (tecidos adiposo, fibroso e
vascular) sdo chamados genericamente de sarcomas; podem ser originados primariamente do tecido
mamario ou serem secundarios a radiacdao prévia da regido (Karlsson et al., 1998). A real incidéncia
dos subtipos de sarcomas mamarios € dificil de ser estimada, pois muitos deles sdo descritos com o
nome genérico de “sarcoma”, e a maioria dos estudos na literatura sdo “relatos de casos clinico”
(Bezerra et al., 2016).

Em trabalho realizado por Silva et al. (2020) mostrou-se que o sedentarismo, a baixa
realizacéo de atividades fisicas e 0 pouco conhecimento sobre o tema constituem os principais fatores
de risco.

O comportamento biolégico é classificado de acordo com a graduagdo histologica, que se
baseia na avaliagdo da celularidade, pleomorfismo, mitoses, necrose e crescimento expansivo ou
infiltrativo (Boff et al., 2008). Quanto maior a lesdo, pior o prognostico da doenca, que geralmente
metastatiza por via hematogénica (Viviani et al., 2000). A resseccdo com margens amplas, sem
esvaziamento axilar, é o principal tratamento instituido.

O angiossarcoma primario da mama é extremamente raro. A incidéncia relativa em relacdo aos
sarcomas mamarios é de 2,7 a 7,9% (Viviani et al., 2000).

O aspecto clinico predominante é o de uma massa mamaria indolor, as vezes com aumento
difuso da mama. A pele suprajacente pode apresentar cor violacea ou enegrecida (Pirozzi et al., 2007).

Seu aspecto macroscopico é muito varidvel, sendo na maioria das vezes uma massa amolecida e
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hemorragica com bordos mal delimitados. Entretanto, algumas vezes se manifesta como uma area
endurecida ou espessada da mama (Kiluk & Yeh, 2005).

O objetivo desse trabalho foi demonstrar um caso de angiossarcoma de mama em uma
paciente de hospital publico em Teresina—Pl. Considerando a rara incidéncia e o retardo no
diagndstico descritos na literatura que interferem no inicio precoce da terapéutica adequada, segue um
relato de caso ocorrido em nosso Servigo.

2. Relato de caso

R.L.S.P., 21 anos, sexo feminino, parda, sem histdria patoldgica pregressa, foi admitida no
Hospital Getulio Vargas — Teresina/Pl no dia 13 de setembro de 2019. Paciente apresentou quadro
sugestivo de ingurgitamento mamario a direita em fevereiro de 2018, ap0s inicio de amamentacéo,
ndo apresentou dor e/ou febre, ndo procurando assisténcia médica. No periodo correspondente a 3
meses apos o relato do ingurgitamento refere ter percebido o surgimento de alteracdo nodular em
mama direita. Realizou ultrassonografia (USG) que evidenciou obstru¢do de ducto lactifero. Desde
entdo observou aumento progressivo de mama direita associado a dor passando por duas internacdes
no ano de 2018 para realizag&o de antibioticoterapia parenteral.

Em margo de 2019 apresentou piora do quadro sendo internada em Unidade de Pronto
Atendimento — UPA, onde realizou nova antibioticoterapia e drenagem, evoluindo com melhora
consideravel. Realizou USG mamaria em 02 de julho de 2019 que teve como resultado (Mama D:
Categoria 4 — Birads). Em 07 de julho de 2019, realizou novo USG mamaria que teve como resultado
(Mama D: Categoria 3 — Birads). Parénquima glandular apresentou-se com aspecto heterogéneo de
limites precisos e bordas definidos, volumoso denotando permeios anecogénicos e hipoecogénicos em
seus quadrantes e regido subareolar, com presenca também em quadrantes externos.

Em agosto de 2019 deu entrada em servigo de urgéncia onde fez uso de ceftriaxona e oxacilina
por 10 dias, realizou nova drenagem, teve o esquema de antibioticoterapia alterado para uso de
vancomicina e cefepime. No mesmo més, realizou imuno-histoquimica por indicacdo de biopsia
inconclusiva. Resultado: Amostra fragmentada com proliferacdo vascular com componente papilar em
meio a material fibro-hemorragico (Figura 1).

Figura 1. Imun? hist(ﬁuimica‘.

: CALDAS, 2019
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Em setembro, foi internada na enfermaria ginecolégica no Hospital Universitario Getulio
Vargas - Pl. Ao exame fisico apresentava mamas assimétricas com mama direita aumentada e
apresentando lesdo de limites regulares de aproximadamente 12 cm, consisténcia firme e amolecida
apresentando eritema e orificio de saida com aspecto Umido. N&o apresentou drenagem de secregdo a
expressdo e mama esquerda estava sem alteracOes (Figura 2).

Figura 2. Aspecto da mama D ao exame

rune: CALDAS, 2019

No dia 17 de setembro de 2019, foi submetida a drenagem de secrecdo serosanguinolenta, em
grande quantidade com lavagem da cavidade, sendo inseridos dois drenos de pen-rose e coletado
material para bidpsia (Figura 3).

Figura 3. Mama pos-drenagem

rune: CALDAS, 2019

Apo6s o procedimento, paciente evoluiu com choque hipovolémico, sendo observado aumento
do volume da mama direita com de sangramento ativo e de dificil hemostasia. Foram realizadas
medidas de ressuscitacdo volémica, incluindo 2 concentrados de hemacias, e nova abordagem com
limpeza da cavidade e resseccdo de extensa area de tecido necrosado. No p6s-operatorio, permaneceu
internada 2 dias em UTI, onde recebeu mais 3 concentrados de hemacias, 2 unidades de plasma e 6
unidades de plaquetas.
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O resultado da bidpsia evidenciou angiossarcoma grau Il e retalho cutdneo comprometido pela
neoplasia.

Alguns dias depois, realizou Tomografia Computadorizada (TC) de térax e pelve. Foram
demonstrados nodulos hipodensos de dimens@es variadas e esparsos difusamente pelo figado e ambos
o0s pulmdes, de provavel natureza secundaria. TC de cranio ndo apresentou alteracGes.

Paciente evoluiu com quadro estavel e melhora dos indices hematimétricos com hemoglobina
de 10,3g/dl e hematdcrito de 31,5%. Foi encaminhada para servico especializado em oncologia para
avaliacdo de terapéutica a ser utilizada, sem indicacéo de procedimento cirdrgico até 0 momento.

A paciente assinou 0 Termo de Autorizacdo de Pesquisa Cientifica, com esse permite a

divulgacéo do caso.

3. Discusséao

Dentre os sarcomas primarios da mama, os angiossarcomas sdo formas extremamente raras,
responsaveis por menos de 0,04% de todos os canceres de mama (Muzumber et al., 2010). E definido
como neoplasia vascular maligna que surge no parénguima mamario com ou sem pequena extensao na
pele sobrejacente. A forma primaria surge em pacientes sem historico de tratamento para cancer de
mama, enquanto a secundaria ocorre principalmente apds tratamento conservador com radioterapia
(Scow et al., 2010).

O angiossarcoma primario afeta pacientes relativamente mais jovens, geralmente com 20 a 50
anos de idade (Scow et al, 2010). A apresentacdo clinica mais comum é de uma massa palpavel,
podendo também se manifestar como aumento progressivo do volume mamario ou mesmo ser
assintomatica. Além disso, os tumores grandes e superficiais geralmente apresentam descoloracéo da
pele azul-parpura (Yang et al., 2007). Descobriu-se que o tamanho do tumor esta correlacionado com
a taxa de sobrevida livre de recorréncia em 10 anos e que o prognostico é particularmente desfavoravel
quando o tamanho é maior que 10 cm (Zelek et al., 2003).

Assim como descrito, nossa paciente também era jovem ao diagndstico, sem historico prévio
de céncer ou outros fatores de risco conhecidos corroborando com a hipotese de angiossarcoma
primario. Ao exame fisico apresentava mamas assimétricas com mama direita aumentada e
apresentando lesdo de limites regulares de aproximadamente 12 cm, sendo este tamanho um
importante fator de mau progndstico.

Como ja mencionado, o paciente tipico com angiossarcoma primario da mama é uma jovem
mulher que geralmente apresenta um parénquima denso da mama de forma que a imagem ndo é
especifica. Vale ressaltar que os exames de mamografia ou ultrassonografia ndo apresentam padrao
patologico adequado. Dessa forma, o angiossarcoma poderia ser diagnosticado como uma lesdo
benigna, em particular nos pacientes mais jovens (Bordini et al., 2016). O exame de imagem mais

favoravel é considerado a ressonancia magnética (RM) que pode mostrar sinais malignos tipicos




Research, Society and Development, v. 9, n. 3, e179932654, 2020
(CC BY 4.0) | ISSN 2525-3409 | DOI: http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v9i3.2654

(hiperintensidade nas imagens em T2 e uma répida e intensa fase inicial seguida de lavagem)
(Bousquet et al., 2007).

Histologicamente, o diagndstico por citologia aspirativa por agulha fina ou bidpsia por agulha
central é dificil. Uma taxa de falsa negatividade de 37% foi relatada ap6s a bidpsia percutanea. As
bidpsias de grandes nucleos podem facilitar o diagnostico correto, pois fornecem uma amostra maior,
mas essa macrobiopsia costuma ser dificil de executar devido & natureza vascular desses tumores. A
resseccao cirdrgica e 0 exame microscopico de amostra suficiente do tumor sdo frequentemente
necessarios para o diagnostico final (Smoll et al., 2013).

Trés principais padrdes histopatoldgicos foram descritos: tipo |, caracterizado por canais
vasculares que invadem o tecido mamario com proliferacdo endotelial escassa; tipo 11, apresentando
padrdes de componentes endoteliais papilares e tipo 111, com evidéncias de componentes endoteliais,
necrose e hemorragia. O tipo Il é um tumor de alto grau e tem o prognéstico menos favoravel. Um
tumor pode incluir esses trés tipos histologicos (Donnell et al., 1981).

Assim como descrito na literatura, as ultrassonografias realizadas por nossa paciente foram
inconclusivas. Ela foi submetida a uma setorectomia da mama direita e drenagem de grande
quantidade de secrecdo serosanguinolenta para obtencdo de material para bidpsia e alivio do
desconforto ocasionado pela volumosa lesdo. A analise histopatolégica do material obtido na cirurgia
definiu o diagnostico como Angiossarcoma Grau Il.

A abordagem de escolha para tratamento dos angiossarcomas primarios da mama inclui
mastectomia total ou mastectomia radical modificada, dependendo da profundidade da invasdo e das
margens envolvidas (Young et al., 2010). A avaliagdo das margens de resseccdo é fundamental e € o
principal preditor de recorréncia local (Merino et al., 1983).

Os locais mais comuns de disseminacao, além das recorréncias locorregionais, sdo pulméo,
osso e figado. A maioria das metastases surge da disseminacdo hematogénica (Young et al., 2013).
Dessa forma, dissecgdo dos linfonodos axilares ndo é recomendada, exceto nos casos de linfonodos
palpéveis, uma vez que a disseminacgdo linfatica é rara (Merino et al., 1983). Em rela¢do ao nosso
caso, a tomografia computadorizada de térax e abddémen superior, realizada durante a Gltima
internacdo em servico terciario, evidenciou metastases em pulméo e figado, que s&o os locais mais
comuns descritos na maioria dos casos relatados na literatura. Assim, ndo foi indicada a mastectomia
devido ao quadro avancgado em que se encontrava.

Sher et al.(2017) mostraram que ndo houve aumento de sobrevida na utilizacdo da
guimioterapia (neo) adjuvante ou da radioterapia adjuvante. No entanto, o estudo justificou essa
aparente falta de beneficio como provavelmente resultado do pequeno tamanho da amostra e do Vviés
de selecdo do paciente. Devido a atividade da quimioterapia citotoxica no angiossarcoma metastatico
da mama, essa modalidade terapéutica certamente deve ser considerada em pacientes com
angiossarcoma mamario localizado de alto risco, e 0s regimes de quimioterapia com antraciclina-

ifosfamida e gemcitabina-taxano parecem ser altamente ativos (Sher et al., 2007) A radioterapia
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adjuvante apds a cirurgia pode ter um efeito benéfico nos sarcomas mamarios, principalmente em
pacientes com margens microscopicamente positivas (Bordoni et al., 2016).

O prognostico do angiossarcoma da mama, como cada histotipo de sarcoma, esta relacionado
ao tamanho do tumor, ao grau do tumor e ao status da margem de ressecgdo (Bordoni et al.,
2016).Geralmente, trata-se de um progndstico ruim pois apresenta risco moderado de recorréncia local
e alto risco de metéstase (Bousquet et al., 2007 ) No caso aqui relatado, apesar de n&o ter sido possivel
a avaliacdo das margens cirurgicas e de ndo ser um grau tdo desfavoravel quanto o tipo Ill, trata-se de
um caso de dificil manejo devido ao tamanho do tumor apresentado e, principalmente, a presenga de
metastases que acabaram por reduzir drasticamente a expectativa de sobrevida dessa paciente.

4. Consideragdes finais

O angiossarcoma primario € um tumor raro, mas agressivo, associado a um mau prognostico e
pela auséncia de caracteristicas tipicas no exame clinico/radiol6gico/histolégico que acabam
dificultando o diagnostico.

Apesar de nossa paciente ter realizado exames de ultrassom e histopatol6gicos durante mais de
um ano de evolucdo, o diagndstico acabou por se tornar tardio ao levar-se em consideragdo o quadro
avangado em que se encontrava.

Isso demonstra a importancia da identificagcdo precoce desse tipo de sarcoma e a institui¢do
rapida da terapéutica adequada que consiste em mastectomia total ou mastectomia radical modificada.
A disseccdo dos linfonodos axilares ndo é recomendada ja que a disseminacdo ocorre por via
hematogénica. A falta de consenso na literatura sobre a utilizagdo da radioterapia e da quimioterapia,
além da presenca de metastases em figado e pulmdo evidenciadas pela TC diminuiram

consideravelmente a expectativa de resolucéo desse caso no que se refere a uma melhor sobrevida.
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