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Sarcoma alveolar de partes
moles vaginal

Case report: alveolar soft tissue sarcoma of the vagina
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RESUMO

O sarcoma alveolar de partes moles é uma neoplasia maligna rara, responsavel por 0,5-1% de todos os sarcomas de partes
moles. A participagio dos genes ASPSCR1 e TFE3 e a translocagio (X; 17) (p11; q25) foram demonstradas nesse tipo de
sarcoma. A ressecgdo completa do sarcoma com margens adequadas é frequentemente a primeira linha de tratamento, podendo
ser associada a quimioterapia e 2 radioterapia. Aqui relatamos um caso de sarcoma alveolar de partes moles vaginal, numa
paciente de 42 anos, em cuja Ressoniancia Magnética Nuclear (RIMN) da pelve foi descrito cisto de retengio vaginal, sendo
optado por realizar exérese do nédulo para esclarecimento diagnéstico. O laudo do anatomopatolégico e imuno-histoquimico
foi conclusivo para sarcoma alveolar de partes moles com caracteristicas no maior eixo com alto grau histolégico e atipia
nuclear acentuada. Paciente foi entdo encaminhada para o servigo de ginecologia oncoldgica para continuagio, estadiamento,
tratamento e seguimento. Devido 4 raridade do sarcoma alveolar de partes moles e a importincia do conhecimento sobre o
tema, torna-se necessaria a divulgacio de casos dessa condigio para ampliar o conhecimento e possibilitar o diagnéstico e
tratamento adequado.
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ABSTRACT

Alveolar soft tissue sarcoma is a rare malignancy, accounting for 0.5-1% of all soft tissue sarcomas. The participation of the
ASPSCR1 and TFE3 genes, as well as the translocation (X; 17) (p11; q25), were demonstrated in this type of sarcoma.
Complete resection of the sarcoma with adequate margins is often the first line of treatment, and may be associated with
chemotherapy and radiotherapy. Here, we report a case of vaginal alveolar soft tissue sarcoma in a 42-year-old patient who,
on pelvic nuclear magnetic resonance (NIMR), had a retention cyst in the vagina. It was decided to perform excision of the
vaginal nodule to clarify the diagnosis. The anatomopathological and immunohistochemical reports were conclusive for alveolar
soft tissue sarcoma with characteristics in the major axis, with high histological grade and marked nuclear atypia. The patient
was then referred to the gynecological oncology service for continued treatment, staging, and follow-up. Due to the rarity of
alveolar soft tissue sarcoma and the importance of knowledge on the subject, it is necessary to disclose cases of this condition

to increase knowledge, diagnosis, and appropriate treatment.
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INTRODUCAO

O sarcoma alveolar de partes moles é uma neoplasia
rara e agressiva que acomete predominantemente adul-
tos jovens'. Essa neoplasia caracteriza-se pela formagio
de estruturas que lembram os alvéolos pulmonares e pos-
sui uma tendéncia a metdstases, especialmente para os
pulmées®. Ndo hd uma forte associagdo com sindromes
hereditarias conhecidas, como ocorre em outros tipos de
sarcomas, mas esse tumor ¢ caracterizado por uma trans-
locagdo cromossomica especifica, que é a der(17)t(X;17)
(p11.2;q25), que resulta na fusido dos genes ASPSCR1 e
TFE3. Essa translocagio ¢ util para o diagnéstico, uma
vez que as células tumorais apresentam positividade para
o fator de transcri¢io E3 (TFE3) pela imuno-histoqui-
mica**. O sarcoma alveolar de partes moles geralmente
ocorre nos tecidos profundos das extremidades, tronco e
regido da cabega/pescogo, especialmente em adolescentes
e adultos jovens®. Embora o tumor tenha comportamento
indolente e progressio lenta, é comum detectar metdstases
a distancia no momento do diagndstico, sendo os pulmées,
ossos e cérebro os locais mais frequentemente acometi-
dos?. Esse tipo de sarcoma possui comportamento clinico
considerado agressivo por suas altas taxas de recidiva local
e metdstase a distincia, o que torna o diagndstico e o tra-
tamento precoces essenciais para o bom prognéstico do
paciente®. Devido a raridade do sarcoma alveolar de par-
tes moles e a importincia do conhecimento sobre o tema,
torna-se necesséria a divulgagio de casos dessa condig¢do
para ampliar o conhecimento de modo de apresentagio,
diagnéstico e tratamento adequado.

RELATO DE CASO

Paciente SLS, 42 anos, parda, natural e procedente de
Sdo Paulo, previamente higida, encaminhada ao Nucleo
de Prevengio em Doengas Ginecoldgicas (NUPREV)
do Departamento de Ginecologia da Escola Paulista de
Medicina (EPM-UNIFESP) devido a tumoragio em
introito vaginal, que foi percebida apés parto em maio de
2023, gerando dor e desconforto progressivo ao se sentar,
acompanhada de dispareunia de penetra¢do. Na primeira
consulta, em dezembro de 2023 palpava-se nodulagio de
aproximadamente 1,5 cm em regido de parede vaginal
lateral esquerda em seu tergo inferior. Paciente trouxe con-
sigo citologia alterada, que havia sido coletada em junho
de 2022, com alteracées de células epiteliais ndo podendo
excluir lesdo de alto grau (ASC-H). Optou-se, entdo, por
realizar nova coleta de citologia, colposcopia com biépsia
de parede vaginal lateral direita por presenca de drea iodo
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negativa e curetagem de canal endocervical. Nessa mesma
ocasido foi solicitado ultrassom de partes moles, cujo laudo
de fevereiro de 2024 descreveu um nédulo hipoecogénico,
homogeéneo, com contornos bem definidos com intensa
vascularizagio periférica e central ao doppler, medindo 2,7
x2,2x2,6 cm no tergo inferior de canal vaginal a esquerda.
Ja o resultado da citologia foi epitélio glandular, escamoso
e metapldsico representados, sem alteragdes, e a biépsia
de parede vaginal foi negativa. Nesse momento optou-se
por complementar a investiga¢do com a realizag¢do de res-
sondncia nuclear magnética de pelve. O laudo do exame
de imagem evidenciava: linfonodos inguinais aumentados
em numero sem configurar linfonodomegalias e cisto de
retengio vaginal esquerdo, medindo 27 mm (Figura 1),
contetddo espesso e leve espessamento dos ligamentos ute-
rossacros. Optou-se pela exérese da tumoragio em ambiente
cirdrgico ambulatorial para esclarecimento diagnéstico. O
procedimento foi realizado sem intercorréncias no dia 24
de julho de 2024, com o auxilio do laser de CO2. Atra-
vés de incisdo de dois centimetros em regido parauretral
esquerda, ressecou-se nédulo sélido de trés centimetros,
e o material foi enviado para anilise histopatolégica do
Hospital Sio Paulo — EPM-UNIFESP (Figura 2). Os
laudos do estudo anatomopatoldgico e imuno-histoqui-
mico foram conclusivos para sarcoma alveolar de partes

Figura 1. Ressonancia Magnética Nuclear (RMN) da pelve
(29/03/2024).

Fonte: Acervo Setor de Radiologia da UNIFESP.




Marta Cavalcanti, Daniella Delorenzo, Melissa Cristal Caballero Zenteno,
Maria Eduarda Bellotti Ledo, Fernanda Kesselring Tso, Karla Calaca Kabbach Prigenzi, Neila Maria de Gdis Speck

moles, com caracteristicas no maior eixo com alto grau
histolégico, atipia nuclear acentuada, indice mitético de
quatro mitoses em dez campos de grande aumento com
auséncia de necrose e invaso linfovascular, com margens
cirargicas livres, porém exiguas (Figura 3). A paciente foi,
entdo, referenciada para o servi¢o de ginecologia oncolé-
gica do Hospital Sdo Paulo (EPM-UNIFESP), onde soli-
citaram exames para estadiamento, tais como tomografias
de térax e cranio e ressondncia de pelve e abdomen total
com contraste. Em reunio clinica desse setor, optou-se
pelo encaminhamento da paciente para o servigo de onco-
logia clinica para inicio de radioterapia na modalidade de
braquiterapia, para esteriliza¢do de margens cirdrgicas.

DISCUSSAO

Sarcoma alveolar de partes moles é um subtipo raro e
distinto que constitui menos de 1% de todos os casos de
sarcoma de tecidos moles’. Foi identificado pela primeira
vez em 1952 como uma massa indolor que ocorre nas
dreas de extremidades, como cabega e pescogo. Uma revi-
sdo sistemadtica da literatura para sarcoma alveolar de partes
moles do trato genital feminino demonstrou que a média
etdria das pacientes acometidas foi de 31 anos. O sintoma
mais frequente foi sangramento vaginal (61,5%). Os locais
comuns de envolvimento incluiram o colo do dtero (45,5%),
o corpo uterino (34,5%), a vagina (12,7%) e a vulva (7,3%).
O tamanho médio desses tumores foi de 3 centimetros. O
crescimento exofitico foi observado em 55,6% das lesées,
como lesdes polipéides, submucosas e pediculares®. Seu

Figura 2. Procedimento de resseccdo de nodulo.
Fonte: Acervo Setor de Patologia da UNIFESP.

diagndstico precoce é crucial, pois as terapias para sarcomas
de partes moles, que envolvem ressec¢do cirdrgica ampla e
aradioterapia, sdo as principais modalidades de tratamento.
A radioterapia pode ser recomendada, especialmente se a
cirurgia ndo conseguir remover completamente o tumor ou
se houver risco de recidiva pela presenga de margens com-
prometidas ou exiguas®. Esse tipo de sarcoma é refratirio
4 quimioterapia convencional baseada em doxorrubicina®.
Entretanto, a atividade antitumoral foi observada com o uso
de inibidores de tirosina quinase e inibidores de ponto de
controle imunolégico, 0 que surgiu como uma nova estra-
tégia de tratamento’. Dada a sua raridade e a auséncia de
manifestacdes clinicas caracteristicas, o sarcoma alveolar
de partes moles é frequentemente diagnosticado incorre-
tamente, o que pode levar a tratamentos cirdrgicos e adju-
vantes inadequados®. A agressividade dessa doenga estd
associada a sua tendéncia a metdstases pulmonares, o que
torna a vigilancia pés-operatéria fundamental. O acompa-
nhamento multidisciplinar envolvendo oncologistas, cirur-
gides e patologistas, exemplificado no nosso relato de caso, é
essencial para garantir a melhor abordagem terapéutica e o
monitoramento continuo do paciente, aumentando, assim,
as chances de cura e controle da doenga.
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