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RESUMO

Introdugao: O leiomiossarcoma de veia cava é uma neoplasia rara, dividida em trés tipos: tipo | — abaixo da veia renal, tipo Il — entre as veias renais
e hepaéticas e tipo Ill — entre veias hepaticas e atrio direito. No tipo Ill a drenagem venosa do figado fica comprometida e pode ser a etiologia de
sindrome de Budd-Chiari. A imagem radioldgica é muito caracteristica e pode ser a chave do diagndstico. Objetivo: Relatar um caso de sindrome
de Budd-Chiari secundario a leiomiossarcoma de veia cava superior, discutindo os fatores envolvidos e a propedéutica adotada. Relato do caso:
Paciente do sexo masculino, 68 anos, com dor abdominal de forte intensidade associado a ascite, edema de membros inferiores e hipertensdo
portal compativeis com sindrome de Budd-Chiari. Tomografia evidenciou imagem infiltrativa no trajeto da veia cava inferior, com extens&o para
lobo caudado do figado, e a histologia demonstrou leiomiossarcoma de baixo grau, confirmado por imuno-histoquimica. Conclusdo: Conhecer
o quadro clinico e radiolégico de leiomiossarcoma de veia cava permite realizar o diagndstico, orientar o tratamento e progndstico, diminuindo
os custos econdmicos e emocionais.

Palavras-chave: Leiomiossarcoma, Veia cava inferior, Sindrome de Budd-Chiari, Dor abdominal, Neoplasias retroperitoneais.

ABSTRACT

Introduction: Vena cava leiomyosarcoma is a rare neoplasm, divided into three types: Type | — below the renal vein, Type Il — between the renal
and hepatic veins and Type Ill — between the hepatic veins and right atrium. In Type lll, the venous drainage of the liver is compromised and
may be the etiology of Budd-Chiari Syndrome. The radiological image is very characteristic and can be the key to diagnosis. Objective: To report
a case of Budd-Chiari syndrome secondary to a leiomyosarcoma of the superior vena cava, discussing the factors involved and the work-up
adopted. Case report: Male patient, 68 years old, with severe abdominal pain associated with ascites, lower limb edema and portal hypertension
compatible with Budd-Chiari Syndrome. Tomography showed an infiltrative image in inferior vena cava extending to the caudate lobe of the
liver and histology showed low-grade leiomyosarcoma, confirmed by immunohistochemistry. Conclusion: Knowing the clinical and radiological
picture of vena cava leiomyosarcoma allows making the diagnosis, guiding the treatment and prognosis, reducing economic and emotional costs.
Keywords: Leiomyosarcoma, Inferior vena cava, Budd-Chiari syndrome, Abdominal pain, Retroperitoneal neoplasms.

INTRODUCAO

Leiomiossarcoma de veia cava é uma condicio maligna, rara, ~ miossarcoma de veia cava. O pico de incidéncia ocorre na sexta

Foram relatados até o momento 406 casos clinicos de leio-

de origem nas células da musculatura lisa. O primeiro diagnés-  década de vida e acomete principalmente pacientes do sexo femi-
tico por autdpsia foi realizado por Virchow e relatado por Perl nino. O tumor possui crescimento insidioso, podendo causar
em 1871. Entre todos os tipos de leiomiossarcoma, 2% sao do  sintomas de acordo com seu tamanho e sua localizagio, com

sistema vascular, acometendo mais veias do que artérias®). progndstico ruim. Os sintomas sdo inespeciﬁcos, podendo variar
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desde mal-estar, hiporexia, perda ponderal até a sindrome de
Budd-Chiari. O principal tratamento ¢é a ressec¢io cirtrgica da
lesdo, nos casos em que nio hd metdstase ou invasao de estru-
turas adjacentes®*.

Algumas opgoes cirtirgicas incluem resseccio com reparo
primdrio, ligadura ou reconstrugio com prétese. De acordo
com sua extensdo e anatomia, pode ser dividido em trés sub-
tipos: subtipo I, quando acomete a veia cava abaixo das veias
renais; subtipo II, acometimento entre as veias renais e hepd-
ticas; subtipo III, acima da veia hepdtica até o 4trio direito.
Segundo Huang ¢t al, o subtipo III constitui apenas 4,2% de
todos os casos desse tumor®.

Nio existem estudos suficientes que sustentem o uso da qui-
mioterapia e radioterapia como opg6es terapéuticas e melhora
da sobrevida nos pacientes acometidos por esse tipo de tumor.
A metéstase pode ocorrer principalmente por via hematogénica
e, em estdgios mais avangados da doenga, pode ocorrer por via
linfética. A sobrevida em cinco anos dos pacientes submetidos
a ressecgio com margens livres pode variar entre 30 e 50%©.

A sindrome de Budd-Chiari ocorre pela obstru¢ao do fluxo
venoso hepdtico ou da veia cava, causando ascite e hiperten-
sdo portal. Nesse contexto, os pacientes podem se compor-
tar como portadores de hepatopatia cronica, evoluindo com
varizes de es6fago de rdpida progressio, além de complicagoes
como hemorragia digestiva, peritonite e até encefalopatia®”®.

Dessa forma, tratando-se de uma neoplasia rara, de evolugio
arrastada e com progndstico ruim, evoluindo com sindrome de
Budd-Chiari, é de fundamental importincia o conhecimento do
quadro clinico, das complicagées e imagens radiolégicas, além de
ressaltar a possibilidade da sindrome de Budd-Chiari®. Quando
realizado pesquisa sobre o tema “sindrome de Budd-Chiari e leio-
miossarcoma de veia cava’, foram identificados, nos tlltimos dez

anos, apenas sete trabalhos no banco de dados do PubMed®.

OBJETIVO

Trata-se de um estudo de caso, aprovado pelo Comité de Eticaem
Pesquisa (CEP) do Hospital Universitdrio Cassiano Antonio Moraes,
registrado na Plataforma Brasil com Certificado de Apresentagio
para Apreciagio Etica (CAAE) 23925419.6.0000.5071. Com este
relato, pretende-se discutir um caso de leiomiossarcoma subtipo
111, cursando com sindrome de Budd-Chiari, cujo diagnéstico foi

suspeitado pela imagem radiolégica.

RELATO DO CASO

Paciente de 68 anos, sexo masculino, casado, previamente
hipertenso e diabético, sem relato de transfusdes sanguineas
prévias, tabagismo ou etilismo, com quadro de dor abdominal
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alta hd quase um ano, associada a astenia, ascite, emagrecimento
nio quantificado e dor abdominal, apresentando agravamento
no tltimo més.

Ao exame fisico, apresentava-se em regular estado geral,
abdome fino, doloroso 2 palpa¢ao, com ascite moderada e edema
de membros inferiores, sem estigma periférico de hepatopatia.

Na admissao, realizou exames de triagem com sorologia
viral negativa (HIV, hepatites B e C) e liquido ascitico com
gradiente de albumina soro-ascite maior que 1,1 e proteina
elevada (4 mg/dL).

A tomografia abdominal com contraste mostrou imagem
infiltrativa ocupando o trajeto da veia cava acima da veia renal
(Figura 1), atingindo o dtrio direito (Figura 2), com extensio
para o lobo caudado do figado (Figura 3), provavelmente vas-
cular, associada a trombose de veia cava inferior e veias iliacas
e fluidos peri-hepdticos. Foi visualizado, ainda, um nédulo
adrenal esquerdo, sugestivo de metdstase. A endoscopia diges-
tiva alta mostrou varizes esofdgicas finas e médias sem sinais
vermelhos e gastropatia por hipertensio portal leve.

Foi submetido & biépsia guiada por tomografia e o material
foi enviado para andlise histopatolégica com resultado compa-
tivel com leiomiossarcoma de veia cava de baixo grau (Figura
4A e 4B). A imuno-histoquimica confirmou o diagndstico.
Ele foi avaliado por cirurgioes vasculares e oncoldgicos, sem
possibilidade de tratamento curativo para o tumor. Portanto,

optou-se pelo tratamento paliativo.

Figura 1 - Tomografia computadorizada de abdome
com contraste no plano coronal mostrando lesédo
infiltrativa expansiva, hipoatenuante e de contornos
mal definidos em segmento retro-hepatico de veia
cava inferior, medindo 14,7x6,4x7,4 cm.
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Figura 2 - Tomografia computadorizada de abdome,
plano axial, mostrando tumoracdao com extensao para
atrio direito.

Figura 3 - Tomografia computadorizada de abdome
com contraste no plano axial mostrando extensao da
lesdo para o lobo caudado.
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Figura 4A e 4B - Analise histoldgica sob coloracdo de hematoxilina e eosina do leiomiossarcoma da veia cava
por microscopia 6ptica de imersdo 10x e 40x, respectivamente.

DISCUSSAO

O leiomiossarcoma da veia cava, embora raro, é causa reconhecida
da sindrome de Budd-Chiari. No relato de caso, o paciente apresenta
ascite com critérios sugestivos de hipertensao portal e hiperproteine-
mia do liquido, justificando a hipdtese diagndstica da sindrome®.
Outros tumores, como carcinoma hepatocelular e carcinoma de
células renais, também podem se estender para o 4trio direito.

A principal etiologia neopldsica da sindrome de Budd-Chiari
¢ o carcinoma hepatocelular. Segundo o estudo de Kieffer et al.,

ao avaliar 22 casos de leiomiossarcoma ao longo de 25 anos, ape-
nas dois desses pacientes apresentaram manifestagoes compati-
veis com a sindrome de Budd Chiari”. O diagnéstico clinico
do tumor ¢ desafiador, sendo o exame de imagem associado 2
patologia fundamental para o diagnéstico. Exames de imagem
como ultrassonografia com Doppler, tomografia computado-
rizada com contraste, ressonincia magnética com contraste ¢
cavografia contribuem para inferir o diagnéstico quando a veia
cava é ocupada por material s6lido®.
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As imagens definem a topografia, classificam o tipo de lesao,
metdstases e infiltracio de 6rgaos. Apesar do avanco das técni-
cas radioldgicas, a confirmacio do leiomiossarcoma antes da
biépsia é dificil, assim como a diferenciacio entre lesio hepd-
tica e tumor®. Os achados histolégicos patognomoénicos do
leiomiossarcoma incluem células tumorais de formato fusocelu-
lar, constituidas de células com citoplasma eosinofilico, dispos-
tas em fasciculos, polimorfismo nuclear e focos de necrose®”.

A imuno-histoquimica revela expressio para desmina, cal-
desmon e actina de musculo liso. O crescimento do tumor
pode ser intra ou extraluminal e pode envolver estruturas vizi-
nhas®. Como o tumor é uma condigio rara, de crescimento
lento e diagnéstico tardio, infelizmente poucos sio candida-
tos ao tratamento cirdrgico curativo. Até o momento, a Unica
opgio terapéutica curativa é a ressecgdo cirirgica da lesio, com
mortalidade perioperatéria de 4%

Financiamento: Nenhum.

Raramente, os pacientes com leiomiossarcoma de veia cava
podem evoluir com sindrome de Budd-Chiari. O caso descrito
apresentava paciente do sexo masculino, menos comum do que
o descrito na literatura, além da localizagio do tumor em topo-
grafla menos frequente (intra e supra-hepdtica) e com exten-

sdo atipica para invasio de 4trio direito, tornando-o mais raro.

CONCLUSAO

O caso apresentado trata-se de uma condi¢io maligna rara,
ainda pouco conhecida e relatada, com poucas op¢oes terapéu-
ticas curativas. A dor abdominal de forte intensidade, nio com-
pativel com quadro clinico de hepatopatia cronica, e 0 encontro
da lesdo ocupando o trajeto da veia cava foram fundamentais
para a suspeigdo diagndstica e a programacio de bidpsia diri-
gida, que confirmou o diagndstico de leiomiossarcoma.
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