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Hemangiopericitoma pulmonar maligno: relato de caso’
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0 hemangiopericitoma é uma neoplasia rara, que pode acometer os pulmdes em cerca de 10% dos casos.
Apresenta-se comumente como grande massa encapsulada em pacientes assintomaticos. O tratamento de
escolha é cirurgico. Apresentamos um caso de hemangiopericitoma pulmonar maligno numa paciente de 62
anos, seqguido de discussdo e de revisdo da literatura. (J Pneumol 1999;25(1):50-52)

Malignant pulmonary hemangiopericytoma: report of a case

The hemangiopericytoma is a rare malignant neoplasia that involves the lungs in about 10% of the
cases. It usually presents as a great encapsulated mass in asymptomatic patients. The treatment of
choice is surgical resection. The authors present a case of malignant lung hemangiopericytoma in a 62
Yyear-old woman, followed by discussion and review of Iiterature.

Descritores — Hemangiopericitoma pulmonar. Neoplasias pulmo-
nares.
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INTRODUCAO

0 hemangiopericitoma tem origem nos pericitos capila-
res) e foi descrito pela primeira vez por Stout e Murray em
19420, Os pericitos sdo células encontradas externamente
as células endoteliais, junto a membrana basal dos capilares;
foram descritos por Zimmerman e parecem exercer a funcgao
de fagocitose e produgdo de anticorpos®¥. Cerca da metade
dos casos de hemangiopericitoma surge no sistema muscu-
lo-esquelético ou no tecido subcutaneo das extremidades, mas
pode crescer em qualquer tecido com presenga de capilares.
E encontrado com maior freqiiéncia nos tecidos moles da
coxa, pelve e retroperitdénio®, além do aparelho reprodutor
e dos olhos. Acomete o pulmdo e o mediastino em cerca de
10% dos casos® e menos de 100 pacientes com comprome-
timento pulmonar da doenca foram descritos até 1997, O
tumor ndo tem predilecdo por sexo e pode ocorrer em qual-
quer idade, com picos entre 1-9 anos e 40-60 anos®.
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OAPH - Osteoartropatia hipertrofica

RELATO DO CASO

Mulher branca de 62 anos foi atendida pela primeira vez
no 1IDT-UFRJ, com relato de escarros sanguineos ha uma
semana. Negava tosse, dispnéia, febre, emagrecimento ou
hiporexia. Ndo era fumante. O exame fisico era normal, ex-
ceto pela presenga de hipertensio arterial (180X110mmHg).
Realizou exames laboratoriais que mostravam anemia dis-
creta (Hg 12,0g/dl, Ht 37%), VHS 96mm na 1° hora e bio-
quimicos normais. A radiografia do tdérax evidenciou massa
localizada no terco inferior de hemitérax direito, bem delimi-
tada, medindo cerca de 7cm de didmetro (figuras 1 e 2), e

Figura 1 - Radiografia de torax em incidéncia postero-anterior mostran-
do tumor em lobo inferior direito
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Figura 2
Radiografia de
torax em perfil

que a tomografia computadorizada do térax mostrou-se mul-
tiloculada, de contornos lisos, densidade mista e com capta-
¢do heterogénea de contraste (figura 3). Havia linfonodos
incipientes nas cadeias do intrdito toracico, paratraqueais,
supracarinais e peri-hilares. A broncofibroscopia foi normal,
com citologia do broncoaspirado negativa para malignidade.
A mediastinoscopia ndo revelou anormalidades e a paciente
foi submetida a toracotomia exploradora. Como o exame
anatomopatoldgico por congelagdo foi inconclusivo, optou-
se pela realizacdo de lobectomia inferior direita. O aspecto
macroscopico era de grande massa vegetante e loculada,
muito vascularizada e bem delimitada - os lobos médio e
superior, assim como hilo, parede toracica e diafragma esta-
vam livres. Foram ressecados 3 linfonodos hilares, cujo exa-
me histopatoldgico mostrou hiperplasia folicular reativa. A
histopatologia da peca foi compativel com hemangioperici-
toma maligno (figura 4). A paciente evoluiu bem no pos-
operatdrio e permanece assintomatica em controle ambula-
torial 6 meses apds a cirurgia.

DiscussAo

Macroscopicamente, o hemangiopericitoma apresenta-se
como grande massa central bem encapsulada, sem sinais de
compressio do parénquima pulmonar adjacente. A micros-
copia, tem aspecto muito vascularizado, com os canais vas-
culares bem preservados®, células tumorais arredondadas ou
fusiformes e citoplasma palido. A impregnacido pela prata
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Figura 3 - Tomografia computadorizada de tdrax

Figura 4 — Infiltrado de células atipicas no parénquima pulmonar, ar-
redondadas ou ovaladas, com arranjo organdide, por vezes dispostas
perpendicularmente em relacdo aos espacos vasculares - Hemangio-
pericitoma. Hematoxilina-eosina, 200Xx.

mostra uma fina rede de reticulina em torno dos canais vas-
culares e adjacente a pequenos grupos de células tumorais®.
Deve ser diferenciado histologicamente do hemangioendo-
telioma, que tem origem nas células endoteliais, e do tumor
glémico®.

Os achados clinicos variam desde a descoberta casual de
nédulo ou massa pulmonar, em paciente assintomatico, até
as queixas de tosse, hemoptise e dor toracica, que sdo ines-
pecificas!"*?)., Nossa paciente apresentava apenas queixa de
escarro hemoptico, sem nenhum outro sintoma associado.

Normalmente a doencga ¢é restrita ao torax, como no caso
apresentado, mas sdo descritas formas raras associadas a
sindromes paraneoplasicas, como coagulopatia, hipoglice-
mia®, hipertensdo'? e oApPH('". Radiologicamente, o heman-
giopericitoma tem aspectos caracteristicos, mas nido patog-
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nomonicos. Em 2/3 dos pacientes, o tumor se apresenta
com mais de 5cm de didmetro, densidade homogénea, en-
capsulado, nao-calcificado e sem sinais de compressdo do
parénquima pulmonar adjacente, semelhante aos achados
encontrados neste caso. Deve ser diferenciado do coriocarci-
noma, seminoma, timoma e mielolipoma; estes tumores tam-
bém se apresentam como grandes massas, mas sua localiza-
cdo é preferencialmente mediastinal'?. O carcinoma bron-
cogénico, as metastases pulmonares e o tuberculoma tam-
bém devem ser incluidos no diagnoéstico diferencial ®.

A tomografia computadorizada do térax caracteriza-se por
areas centrais do tumor com baixa atenuagdo, devido a ne-
crose que surge naqueles de maior tamanho. A calcificagdo
esta presente em cerca de 10% dos casos. A ressonancia
nuclear magnética tem seu uso restrito, com poucos estudos
sobre o tema, e ndo acrescenta dados relevantes em relacdo
a tomografia computadorizada de torax(?.

Nenhum simples achado clinico ou histologico permite
prever a agressividade biologica do hemangiopericitoma. Sua
malignidade é reconhecida pela atividade mitotica aumenta-
da, pelo tamanho da lesdo (>8cm) e por focos de hemorra-
gia e necrose!"'¥, Qutros critérios usados para caracterizar a
malignidade do tumor foram propostos por Yousen e Hoch-
holger, como infiltracdo da parede toracica ou do mediasti-
no, invasdo angiolinfatica e metastase ou recorréncia ("%,

O tratamento de escolha para o hemangiopericitoma é a
resseccdo radical do tumor, devido ao seu potencial de malig-
nidade, radiorresisténcia e tendéncia a recidiva local™. A
quimioterapia fica restrita aos tumores avancados e inopera-
veis, mas tem resultados desapontadores e experiéncia limi-
tadal'®'?), Ha relato do uso da radioterapia para aqueles nio
retirados completamente, ou apenas como tratamento palia-
tivo para alivio sintomatico('®.

E necessario um periodo prolongado de seguimento, ja
que o hemangiopericitoma tem taxa de recorréncia em tor-
no de 50%®, apesar de seu crescimento lento. As metésta-
ses podem ocorrer por via hematogénica ou linfatica e os
sitios mais comuns sdo os pulmaes, a pele, o figado, os linfo-
nodos e os ossos'9, O progndstico parece mais favoravel
naqueles pacientes com tumores menores e assintomaticos®.
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