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RESUMO

As doencas malignas nado epiteliais da mama sdo responsdveis por cerca de 1% de todos os tumores mamarios. Os canceres de mama primarios
nao epiteliais mais comuns sdo os sarcomas e os linfomas. Dentre os sarcomas, o tumor filodes maligno é o mais comum. O aspecto macroscopico
dos sarcomas evidencia tecido de consisténcia firme de coloragao variando de bronze a cinzenta, com dreas macias, cisticas e outras hemorragicas.
Histologicamente esses tumores sao hipercelulares, proliferacdo em fuso fibroblasticas, células atipicas altamente anaplasicas e de grau intermedidrio
a alto. A graduacéo histoldgica é importante para o tratamento e progndstico. A disseminagdo hematogénica é a mais comum e o envolvimento dos
linfonodos axilares néo é frequente entre os sarcomas. Os locais mais frequentes de metéstase sdo os pulmdes, ossos e figado. O tratamento para
0s sarcomas primarios da mama € a excisdo ampla com margens adequadas e livres. A linfadenectomia ndo é recomendada, a menos que existam
linfonodos clinicamente suspeitos. A radioterapia e a quimioterapia podem ser consideradas, mas tem um papel incerto.
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ABSTRACT

Non-epithelial malignant breast diseases are responsible for about 1% of all breast tumors. The most common primary non-epithelial breast cancers
are sarcomas and lymphomas. Among sarcomas, the malignant phyllodes tumor is the most common. The macroscopic aspect of sarcomas shows
tissue with a firm consistency, ranging from bronze to gray, with soft, cystic and other hemorrhagic areas. Histologically, these tumors are hypercellular,
proliferation in fibroblastic spindles, atypical cells and highly anaplastic of intermediate to high degree. Histological grading is important for treatment
and prognosis. Hematogenous dissemination is the most common and the involvement of axillary lymph nodes is not frequent among sarcomas.
The most frequent sites of metastasis are the lungs, bones and liver. The treatment for primary breast sarcomas is wide excision with adequate and
free margins. Lymphadenectomy is not recommended unless there are clinically suspect lymph nodes. Radiotherapy and chemotherapy can be
considered, but they have an uncertain role.
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INTRODUGAO a dos carcinomas mamadrios, comprometendo pacientes
As lesbes mesenquimais da mama constituem um gru- de ambos os sexos e em larga faixa etdria. Comumente a

po raro de lesdes benignas e malignas. Elas podem surgir formagdo de massa palpével ou assimetria mamaria sao

primariamente ou serem iatrogenicamente induzidas. A as apresentacdes mais frequentes. O progndstico e o tra-

apresentacao clinica e a epidemiologia confundem-se com tamento variam extraordinariamente na dependéncia do
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diagnéstico histopatoldgico .

As lesdes formadoras de massa de comportamento bio-
I6gico favordvel da mama séo representadas pela fasciite
nodular, lesdes vasculares benignas, hiperplasia estromal
pseudoangiomatosa, miofibroblastoma, fibromatose des-
moide, tumor miofibroblastico inflamatdrio e o lipoma 2.

As neoplasias mesenquimais malignas da mama podem
ser primérias ou secunddrias. As neoplasias primarias sdo
aquelas que surgem de forma esporddica e espontanea
no parénguima mamario, sendo a mais frequente delas o
Tumor Filodes. As neoplasias secundérias sdo aquelas que
se originam apds algum tipo de tratamento & instituido na
glandula mamadria. O tipo histolégico mais frequente é o
angiossarcoma que pode ser secundario a radioterapia ou
consequéncia tardia de linfedema do brago ou da mama 3.

O Tumor filodes da mama é historicamente denomina-
do Cystossarcoma Phyllodes por apresentar caracteristicas
morfolégicas de crescimento semelhante a folhas e com
a formacéo de cistos devido a crescimento rapido com
necrose e degeneracdo cistica. E uma neoplasia de com-
portamento bioldgico varidvel, caracterizado por uma pro-
liferacdo mesenquimal formadora de massa com elemento
bifasico - mesénquima e epitélio *

Apesar da apresentagdo infrequente na mama, hd um
grupo de lesdes nao epiteliais que englobam as lesdes
hematolinfoide e o melanoma. S&o lesdes primitivas raras
da mama, isto é, a maiorias dos casos diagnosticados na
mama representam doencas sistémicas com envolvimento
secunddrio deste érgdo. Devem ser lembrados no diagnds-
tico diferencial as lesdes mamarias formadoras de massa e
as metdstases de outros érgdos para o paréngquima mama-
rio. Os principais érgaos envolvidos nesta situagao sdo, os
canceres de mama contralateral, estbmago, trato colorretal,
pulmao e ovério (Quadro 1) .

TUMORES TIPOS HISTOLOGICOS
MALM:NOS
NEOFLASIAS »  Tumor Filodes
MESENQUINMAIS *  Angiossarcoma
DA MANA *  Sarcoama osleopEnace
¢ Rabdomiossarcoms embnondno da mama
# Linfangiossarcoma asociado a linfedema
#  SArCoTTa promdanioe do csiroma mamand
# Sarcomas diversos (sarcoma estromal, leiomiossarcoma,
lipossarcoma, hosticcitoma fibrose maligno, sarcoma de
| Ewing ¢ fibrossarcoma)
TUMORES ¢ Linfoma mko Hodgkin de cdlula B grandes ¢ difusos
HEMATOLOGICOS | & Linfoma de Hodgkin
*  Plsmociioma solivinio
.

Linfoma de prandes céhulas amaplisico (células T)
1 asspciando a implames de silicone

MELANOMA DA = Melanoma cutdnes promdnioe

MAMA

METASTASES
PARA A MAMA

Mama contralateral
Melanomas

Ciincer de pulmbio

Chncer gisrico ¢ colorretal
Chncer ovariang

® % & & @

Quadro 1 - Diagnéstico diferencial de outras neoplasias nao
epiteliais da mama.
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Quadro clinico

Os sarcomas da mama em geral se apresentam como
uma massa unilateral, bem delimitada, pouco dolorosa e
firme. Raramente sao bilaterais, usualmente sdo de rapido
crescimento e de tamanho maior ao diagndstico quando
comparados as neoplasias epiteliais da mama. Possuem
tamanho varidvel desde alguns centimetros até massas
gigantes com infiltracdo e necrose da pele ®.

Diagnéstico

Assim como todas as outras neoplasias da mama, o
diagndstico de sarcoma mamario inicia-se com a his-
téria clinica completa, exame fisico cauteloso, histérico
epidemioldgico, antecedentes patoldgicos e exames de
imagem &,

Diante da suspeita clinica de massa tumoral a puncéo
aspirativa por agulha fina (PAAF) assume uma importan-
cia primordial na formulagédo do diagndstico, tendo vista
gue é um procedimento pouco invasivo e de baixo custo
e que fornece informagdes relevantes para a construcéo
do diagnéstico final. O exame citopatoldgico permite de-
finir a linhagem histogenética da lesdo, se é uma lesao de
origem epitelial, mesenquimal ou hematopoiética. Permite
ainda, a avaliagdo quanto ao seu comportamento biol6-
gico: benigno, baixo potencial maligno ou francamente
maligno”.

A core biopsy é geralmente considerada o procedi-
mento de escolha para o diagndstico dos sarcomas. En-
tretanto o padrédo-ouro de definicdo do diagndstico é o
anatomopatoldgico da pega cirdrgica, como na maioria
dos sarcomas, ndo sé da mama, sdo dependentes da
amostragem 8,

Macroscopicamente os sarcomas da mama sdo mas-
sas de tamanho varidvel, de crescimento infiltrativo, de
consisténcia firme-borrachosa, por vezes com calcifi-
cagbes e ou degeneragio cistica, focos de necrose, de
superficie de corte branco-acinzentada com aspecto de
“carne de peixe" &,

Histologicamente o diagnéstico de sarcoma mama-
rio é sempre dificil pois sédo leses raras e com critérios
diagndsticos morfolégicos rigorosos recomendados pela
OMS. Morfologicamente o padrdo fusocelular com atipias
é 0 mais comum na maioria dos sarcomas. A imuno-histo-
guimica ajuda sobremaneira na definicdo da diferenciacéo
celular .

Tumor filodes apresenta expressdo de vimentina no
componente mesenquimal e ceratinas no componente
epitelial.

O sarcoma primério do estroma mamario tem expres-
sdo de vimentina e CD10.

O lipossarcoma apresenta expressao de proteina S-100.

O Rabdomiossarcoma tem expressdo de MyoD1 ou
miogenina.

O angiossarcoma apresenta expressdao de CD3],
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CD34, BNH-9, D2-40 e ERG.

Para diferenciagéo entre os angiossarcomas primario e

secundério, a amplificacdo do gene MYC ganha importan-
cia, descrita com maior frequéncia na forma radioinduzida.

Morfologicamente, os tumores filodes podem ser be-

nignos, malignos ou boderlines. Os benignos apresen-
tam atipias celulares leves, auséncia de necrose, baixa
atividade mitética, menos de 4 mitoses por 10 campos de
grande aumento (CGA) na histologia, e padrao de cresci-
mento expansivo. J4 os tumores de comportamento ma-
ligno apresentam acentuado sobrecrescimento estromal,
atipias celulares severas, mitoses acima de 10 mitoses/10
CGA, necrose e crescimento infiltrativo dos tecidos adja-
centes %

Os tumores de comportamento borderline apresen-

tam caracteristicas intermedidrias aos dois extremos, mas
principalmente taxa de mitose entre 4 e 10 mitoses por 10
CGA*S,

Tratamento

A cirurgia representa a modalidade de escolha no

manejo dos sarcomas, quando a intencdo do tratamen-
to é curativa. A mastectomia normalmente é necesséria
para tumores grandes e/ou que surgem em areas previa-
mente irradiadas. Margens de ressecgao livres de tumor
sdo o principal fator para uma longa sobrevida livre de
recidiva 2,

O uso de quimioterapia adjuvante deve ser avaliado in-

dividualmente levando-se em consideragao as condi¢des
clinicas do paciente, idade, toxicidades a terapias prévias,
comorbidades e principalmente, a sensibilidade do tipo
histoldgico a quimioterapia *°.

Em caso de doenca metastatica a utilizagdo da quimio-

terapia paliativa segue os mesmos protocolos utilizados
para os sarcomas de tecidos moles em geral ',

Conclusao

Os sarcomas podem ser primarios ou como con-

sequéncia do tratamento de um céncer de mama epite-
lial (secundarios). A radioterapia pode levar ao desenvol-
vimento de sarcomas secundérios com uma laténcia de
mais de vinte anos. Os tumores mesenquimais malignos
da mama séo principalmente compostos pelo tumor filo-
des maligno e pelo sarcoma de tecidos moles. A ressec-
¢do cirdrgica com margens negativas é o tratamento de
escolha na maioria dos sarcomas primaérios, principalmen-
te o tumor filodes.
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