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RESUMO

Os tumores primitivos do bago sdo extremamente raros. Descrevemos o 1° caso dos Hospitais
Civis de Lisboa, em S. Jos¢€, numa mulher de 70 anos que apresentava esplenormiegalia. Havia his-
téria anterior de irradiagdo pélvica. A ressondncia magnética esclareceu a presenga de massa
tumoral e a angiografia caracterizou-a como vascular. A doente esta bem um ano apés esplenecto-
mia. Encontramos na literatura a descrigdo de 61 casos deste tumor de etiopatogenia ndo esclareci-
da. A esplenectomia precoce deve ser a primeira abordagem terapéutica pelo risco de ruptura. Esta
foi a forma de apresentagdo em 34% dos casos da série de Autry et al. Por se tratar de um tumor
tdo raro, ndo ha estudos sobre a eficacia da quimioterapia, mas nas formas disseminadas podem
utilizar-se esquemas de tratamentos citostaticos activos em sarcomas de partes moles.

SUMMARY
Splenic Angiosarcoma

Primitive splenic tumors are extremely rare. We report a case, the first at S. José - Hospitais
Civis de Lisboa, of a 70 year old woman who presented splenomegaly. She had pelvic irradiation
in her past history. MRI revealed a splenic mass characterized as vascular on angiography. She is
doing well 12 months after splenectomy. We have found 61 reported cases of this rare tumor
whose etiopathogeny is unknown. Early splenectomy should be the first therapeutical approach,
since spontaneous rupture is very common and was the feature presented in 34% of patients in the
series by Autry et al. As far as cytostatic chemotherapy is concerned, the rarity of this tumor
precludes any conclusion about its efficacy, but in metastasized forms it seems that chemotherapy for

soft tissue sarcomas may be effective.

INTRODUCAO

A esplenomegalia, entidade frequente na clinica, é na
maioria dos casos devida a infec¢des. O envolvimento do
bago por tumores malignos é geralmente secundario,
estando em primeiro lugar as doengas linfo ou mielopro-
liferativas seguidas pelos sarcomas € melanomas. Os
tumores malignos primitivos sdo muito raros podendo
tratar-se de linfomas ou hemangiomas'.

Recorde-se que os sarcomas das partes moles se esti-
mam em 0,7% dos tumores malignos embora em idades
inferiores a 15 anos representem 6,5% dos tumores
malignos?.

CASO CLINICO

VSP, 70 anos, sexo feminino, raga branca, doméstica,
internada no Servi¢o de Medicina do Hospital de S. José
em Dezembro de 1992 para esclarecimento de espleno-
megalia.
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Refere que nove meses antes do internamento comega
com lombalgia esquerda, persistente, difusa, com agrava-
mento lento e progressivo ¢ com irradiagdo anterior em
hemicinturdo. Ha quebra do estado geral, com emagreci-
mento e astenia, sem febre ou outras queixas. Trés meses
antes do internamento recorre ao médico, tendo efectuado
estudo radiologico da coluna. Inicia anti-inflamatérios, cujo
nome desconhece sem apresentar melhoras e faz ecografia
abdominal, que revela esplenomegalia de aspecto heterogé-
neo que justifica o seu internamento para estudo. Nos ante-
cedentes pessoais ha a referir histerectomia total com ane-
xectomia bilateral 22 anos antes, por causa que nio sabe
especificar. Fez cobaltoterapia na sequéncia da intervengio.
Os antecedentes familiares sdo irrelevantes.

O exame objectivo apresenta regular estado de nutri-
¢d0, pele e mucosas descoradas, ndo se palpando adeno-
megalias. Estd eupneica com tensdo arterial 150/85 mm
Hg, pulso 80 ppm rra. O exame objectivo do torax é
normal. Dos exames complementares de diagndstico
efectuados, salienta-se:
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Eritrécitos 3,29 milhdes/mm?, Hg 10 g/dl, VGM 81 fl,
CMHG 33 g/dl, plaquetas 94.000/mm3, leucécitos
5.540/mm3, VS 20 mm 1? hora, siderémia 37 mcg/dl,
CTFF e ferritina normais, fungdo renal e hepatica nor-
mais, proteinograma normal, tempo de protrombina e
PTT normais.

O exame radioldgico do torax em PA (fig.1) apresenta-
va imagem hipotransparente de limites bem definidos,
adjacente a silhueta cardiaca, no seio cardio-frénico
direito e elevagio da hemicupula esquerda.

Fig. 1 — O exame radiologico do térax em PA revela imagem
transparente de limites bem definidos, adjacente a silhueta car-
diaca no seio cardiofrénico direito e eleva¢io da hemicipula
esquerda.

A TAC toraco-abdominal realizada mostrou que a ima-
gem nodular, no seio cardiofrénico direito, apresentava
caracteristicas de quisto pleuro-pericérdico, mas ndo escla-
receu o aspecto anormal do bago, pelo que foi necessério
efectuar ressonancia magnética nuclear, que revelou: lesdo
ocupando espago envolvendo a metade superior do bago,
grosseiramente nodular, com cerca de 10 cm de didmetro e
ainda formagfio quistica na regifo paraesofagica inferior
direita com caracteristicas de quisto pleuropericardico com
cerca de 5 cm de didmetro (fig. 2).

Fig. 2 — A ressondncia magnética nuclear revelou lesdo ocupan-
do espago na metade superior do bago, com cerca de 10 cm de
didmetro e formagio quistica na regido paraesofagica inferior
direita.

Efectuou-se arteriografia esplénica selectiva, que reve-
lou bago com aumento de volume, deformado na sua
porgdo superior, onde se evidenciava hipervascularizagdo
anomala (fig. 3).

Fig. 3 — A arteriografia esplénica selectiva apresenta bago
deformado na sua porgdo superior onde se evidencia hipervas-
cularizagdo andémala.

A doente foi esplenectomizada e o resultado andtomo-
patologico foi o seguinte:

Macroscopicamente — pega de esplenectomia de 16 x 10
x 3 cm que a nivel dos 2/3 superiores tem um tumor com
9,5 cm de didmetro, bem delimitado, de consisténcia
mole e superficie de sec¢do esponjosa e hemorragica
com microquistos.

Microscopicamente — parénquima esplénico substituido
por uma neoplasia, constituida por estruturas vasculares
que comunicam entre si criando um padréo irregular de
sinuséides anastomosados formando focalmente grandes
espagos vasculares (fig. 4). As células endoteliais séo
grandes, por vezes de aspecto epiteliéide, com nicleo
hipercromatico e projectando-se dentro do espago vascu-

]

Fig. 4 — A histologia da pega operatoria em que o parénquima
esplénico esta substituido por neoplasia constituida por estrutu-
ras vasculares que comunicam entre si criando padrdo irregular
de sinuséides anastomozados formando focalmente grandes
espagos vasculares.



ANGIOSSARCOMA DO BACO

lar (observam-se 3 mitoses por 10 HPF). Ndo se docu-
mentaram areas de necrose.

O estudo imunocitoquimico revelou positividade para
o factor VIII e para a vimentina. Conclusdo: angiossarco-
ma esplénico de baixo grau de malignidade.

A doente tem sido seguida em consulta externa e encon-
tra-se bem. Recusou toracotomia para excisdo do quisto
pleuropericardico, o qual mantém as mesmas dimensdes.

DISCUSSAO

O angiossarcoma primitivo do bago € um tumor extre-
mamente raro. Este é o primeiro descrito no Hospital de
S. José e nos Hospitais Civis de Lisboa. Na literatura
internacional (Medline) estdo descritos 61 casos, o pri-
meiro dos quais em 1879, por Langhans. Sé trés surgi-
ram em criangas. Os restantes distribuiram-se entre os 20
e os 84 anos, com a incidéncia maxima entre os 50 e os
59 anos. A distribui¢io entre os sexos foi equitativa 3.

A etiopatogénese é desconhecida, em oposi¢do ao que
sucede com o angiossarcoma hepatico, em que ha uma
relagdo directa com o dioxido de torio, cloreto de polivi-
nilo e arsénio em 40% dos casos .

De salientar, no presente caso, a existéncia de cobalto-
terapia 22 anos antes. Esta associagfo esta descrita, mas
para a pele e tecidos moles da zona irradiada, tendo de
um modo geral o angiossarcoma surgido cerca de 12
anos depois da exposicdo, pelo que no nosso caso néo
podemos com seguranga estabelecer essa relagio 4.

O diagnéstico de tumor do bago, nomeadamente
angiossarcoma, deve admitir-se em presenga de espleno-
megalia com anemia sem evidéncia de patologia imuni-
taria, infecciosa ou infiltrativa 3 e é feito pelos exames de
imagem, como se verificou neste caso. A ressondncia e a
tomografia axial computorizada sdo consideradas de
igual valor diagndstico. A angiografia é imprescindivel
para o diagnostico porque permite estabelecer a distingo
entre hemangioma cavernoso e angiossarcoma ©,

Contudo a imagiologia ndo ¢é especifica, pelo que, o
diagnostico definitivo € fornecido pela histologia da peca
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de esplenectomia, que estabelecera o diagnostico dife-
rencial com outros tumores igualmente raros, como o
hemangioendotelioma e o hemangioma’. Qualquer destas
duas entidades tem geralmente menores dimensdes, um
padrio de crescimento menos solido € um aspecto mais
diferenciado, permitindo uma mais facil identificagdo da
natureza endotelial das células tumorais de origem.

O prognostico do hemangiossarcoma € grave, com
metastizagdo precoce para o figado, pulmdes, ginglios e
0ssos. Na revisdo da literatura efectuada por J. Autry et
al®, 34% dos casos manifestaram-se com ruptura espon-
tinea do bago; noutra série a sobrevida média nos casos
de ruptura espontinea foi de 4 meses, ao contrario do que
sucedeu com os restantes doentes que sobreviveram em
média 14,4 meses>.

Este facto salienta a importancia da esplenectomia
precoce.

A raridade destes tumores nio tem permitido estabe-
lecer a eficacia da quimioterapia. Todavia, alguns autores
recomendam a utilizagdo, nas formas metastizadas, de
esquemas activos em sarcomas das partes moles, embora
sem evidéncia de aumento na sobrevida.
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