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RESUMO

DE SOUZA, Camila Gomes . Leiomiossarcoma primario de tireoide: relato de caso
e revisdo de literatura. Trabalho de Conclusdo de Curso (Residéncia Médica em
Cirurgia de Cabeca e Pescoco) — Instituto Nacional de Cancer (INCA), Rio de Janeiro,
2025.

Os leiomiossarcomas de tireoide compreendem um grupo de patologias
extremamente raras. O acometimento da tireoide no grupo dos sarcomas representa
taxas de 0,014%, com poucos relatos em literatura. Relatamos uma caso de uma
paciente de 58 anos com diagndéstico prévio de carcinoma invasor de mama, ja com
implantes pulmonares, esses ultimos sem bidpsia, apresentando crescimento cervical
rapido com disfonia e dispneia. Em exame de tomografia apresentava uma massa de
9 cm no maior eixo que luxava o complexo laringotraqueal e ao exame clinico ja se
apresentava com paralisia de corda vocal. Foi submetida a tireoidectomia total com
esvaziamento recorrencial bilateral com laudo histopatolégico evidenciando
leiomiossarcoma de tireoide. Com a comprovacao de que os implantes pulmonares
eram metastases da tireoide, a paciente evoluiu com recidiva local e progressao
pulmonar 2 meses apds a cirurgia. Para o diagndstico diferencial com carcinoma
anaplasico, a imuno-histoquimica se mostra essencial, porém com progndsticos
reservados, apresentando altas taxas de recidiva local e metastases a distancia,
mesmo com tratamento cirurgico.

Palavras-chave: leiomiossarcoma; tireoide sarcoma; cancer tireoide.



ABSTRACT

DE SOUZA, Camila Gomes. Primary leiomyosarcoma of thyroid gland: case report
and literature review. Final paper (Medical Residency in Head and Neck Surgery) —
Brazilian National Cancer Institute (INCA), Rio de Janeiro, 2025.

Thyroid leiomyosarcomas comprise a group of extremely rare pathologies. Thyroid
involvement in the sarcoma group represents a rate of 0.014%, with few reports in the
literature. We report the case of a 58-year-old patient with a previous diagnosis of
invasive breast carcinoma, already with pulmonary implants, the latter without biopsy,
presenting rapid cervical growth with dysphonia and dyspnea. A tomography exam
showed a 9 cm mass in the largest axis that dislocated the laryngotracheal complex
and clinical examination already presented vocal cord paralysis. She underwent total
thyroidectomy with bilateral recurrent dissection, with histopathological report showing
thyroid leiomyosarcoma. With proof that the pulmonary implants were thyroid
metastases, the patient developed local recurrence and pulmonary progression 2
months after surgery. For the differential diagnosis with anaplastic carcinoma,
immunohistochemistry is essential, but with reserved prognoses, presenting high rates
of local recurrence and distant metastases, even with surgical treatment.

Keywords: leiomyosarcoma; thyroid sarcoma; thyroid cancer.



LISTA DE ABREVIATURAS

EC Esvaziamento cervical

FNCLCC Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre Le Cancer
LT Leiomiossarcoma de tireoide

PAAF Puncéo por agulha fina

QT Quimioterapia

RCC Rapido Crescimento cervical

RxT Radioterapia

S100 Marcador de tumor maligno de bainha nervosa

SMA Actina de musculo liso

TC Tomografia computadorizada
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1 INTRODUCAO

Os leiomiossarcomas de tireoide (LT) compreendem um grupo de patologias
extremamente raros. Primeiramente descrito em 1969, nos ultimos 30 anos ha um
namero de menos de 30 casos relatados em literatura nacional e internacional.
Apresentando-se localmente avancados e com alta incidéncia de metastase a
distancia nos casos relatados, tém como caracteristica um prognostico reservado e o
tratamento cirdrgico como primeira escolha de tratamento.

No presente estudo realizamos uma revisdo da literatura sobre o tema e
abordamos a incidéncia e o desfecho de um caso de uma paciente diagnosticada com
leiomiossarcoma primario de tireoide no Instituto Nacional de Cancer (INCA).

Para tal, o estudo foi devidamente submetido e aprovado pelo Comité de Etica
em Pesquisa do INCA, CAAE 89042418.7.0000.5274 sob o parecer de n° 7.398.633.



2 RELATODE CASO

O caso refere-se a uma mulher de 58 anos com diagndstico de carcinoma
invasor de mama esquerda ha cerca de 1 ano com tratamento com quimioterapia e
radioterapia (QT + RXT) em outra instituicdo, havendo possivel progressao pulmonar,
sem definicdo por biopsia de lesdo pulmonar. Foi encaminhada ao servico de cabeca
e pescoco devido ao crescimento de massa cervical anterior com cerca de 4 meses
de evolugdo associado a disfonia e inicio de episdédios de dispneia. Havia sido
realizada PAAF antes de ser referenciada ao servico com diagndstico de Bethesda V.

Ao exame paciente apresentava massa pétrea de cerca de 8,0 com em regido
cervical anterior a direita na topografia do lobo direito da tireoide com desvio de todo
o complexo laringotraqueal para o lado contralateral associado a um abaulamento de
hipofaringe a direita e uma paralisa de hemilaringe direita. Negava sintomas de
disfagia, porém apresentava-se com queixas de dispneia com piora progressiva.

Realizada revisdo de laminas com resultado Bethesda |, sendo realizada nova
puncao com imprint sugerindo células malignas de possivel origem de carcinoma.

A TC evidenciou uma lesdo de 8,9 cm no seu maior eixo longitudinal,
encapsulada e parcialmente delimitada ocupando todo o lobo direito da tireoide, de
caracter expansivo, luxando o complexo laringotraqueal e 0s vasos cervicais (Figura
1A), com planos de clivagem com grandes vasos bem definidos, bem como
cartilagens laringeas e cartilagens traqueais, sem sinais de envolvimento nodal
regional. Seu aspecto era predominantemente cistico com areas de necrose e de
calcificacdo no seu interior (Figura 1B).

Foi submetida a endoscopia digestiva alta onde se observou abaulamento
desde a hipofaringe a direita luxando todo o complexo laringotraqueoesofagico para a

esquerda, sem extensdo para a mucosa esofagica.



Figura 1 — Tomografia pré-operatoria

A: TC evidenciando uma leséo expansiva ocupando todo o lobo direito da tireoide, luxando
o0 complexo laringotraqueal e 0s vasos cervicais, sem sinais de envolvimento nodal regional.

B: Aspecto predominantemente cistico com &reas de necrose e de calcificacdo no seu
interior.



3 RESULTADOS

A paciente foi submetida a cervicotomia exploratéria com realizacdo de
tireoidectomia total e esvaziamento do compartimento central e seletivo do nivel lla.
No intraoperatorio evidenciou-se aderéncia importante com a musculatura dos
constrictores da faringe. Ao exame de anatomia patologica a tumoracdo média 9,0 x
7,0 x 5,0 cm recoberta por capsula lisa, brilhante e transparente, que deixa ver
superficie ora arroxeada e elastica, ora brancacenta e firme-elastica. Aos cortes €
brancacenta e firme, de aspecto lobulado e com &reas amarelas e friaveis, ocupando

todo o lobo direito, sendo aparente contido na capsula (Figura 3).

Figura 3 — Peca cirargica

Inicialmente classificado como neoplasia maligna de células fusiformes com 8
mitoses em 10 campos de grande aumento, focos de necrose e com atipia celular
variando de moderada a acentuada, apresentando tecido tireoidiano com morfologia
tipica na periferia da lesao (figuras 4 e 5).



Figura 4 — Achados tumorais

Com imuno-histoquimica positiva forte e difusa para desmina e actina de
musculo liso, e negatividade para AE1/ E3, foi feito o diagndstico de leiomiossarcoma
G2 (FNCLCC) (Figuras 6 e 7). Todos os linfonodos foram negativos.

Apbs o diagnéstico foi realizada biopsia por trucut de lesdes pulmonares, sendo
sugestivas de mesmo componente encontrado em regido tireoidiana. Paciente foi
encaminhada para QT + avaliacdo de RXT, porém com cerca de 2 meses apos a



cirurgia, paciente evoluiu com dispneia importante sendo evidenciada presenca de
doenca em Ilumen traqueal, causando uma obstrucdo concéntrica abaixo da
traqueostomia com diametro de 3mm de pertuito aéreo disponivel, além de
progressdo pulmonar. A paciente acabou evoluindo para O6bito apés 96h do

diagnostico da leséo traqueal.

Figura 6 — Imuno-histoquimica de actina de musculo liso




4 REVISAO DA LITERATURA
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5 DISCUSSAO

Os tumores envolvendo a glandula tireoide tém apresentando crescimento
importante nas Ultimas décadas. A estimativa do Instituto Nacional de Cancer (INCA)
estima com sendo a 5° neoplasia mais incidente no biénio de 2023-2025 na populacéo
em geral, excluindo as neoplasias de mama e prostatal. Sua incidéncia mais
prevalente esta nos tumores bem diferenciados de tireoide, além dos carcinomas
medulares e anaplasicos®.

Os sarcomas, por sua vez, compreendem menos de 1% dos tumores da regiao
da cabeca e pescoco em adultos, dos quais o tipo histolégico de leiomiossarcoma
corresponde a 1% de todos os sarcomas dessa regido estando localizado
principalmente na cavidade oral e tecidos moles superficiais. O acometimento da
tireoide é extremamente raro, com taxas de 0,014%, apresentando-se como primario
de tireoide®

Sua incidéncia é predominante em paciente do sexo feminino, com predominio
de uma idade acima de 60 anos, apesar de 1 caso pediatrico ter sido registrado na
literatura®34). Os principais sintomas estdo associados a um rapido crescimento da
massa em regido cervical associado a queixas de rouquiddo, dispneia, disfagia e
perda de peso. Essas caracteristicas levam a muitas semelhancas de apresentacao
clinica com o carcinoma anaplasico de tireoide sendo um dos principais diagndsticos
diferenciais®.

Apesar das apresentacdes clinicas serem semelhantes , e muitas das vezes a
sua distincdo ser considerada académica, € importante lembrar que nem lembre os
desfechos vao ser semelhantes, e que a definicdo patoldgica representa uma
avaliacdo de progndstico e tratamento com melhor acuracia®).

Dos casos relatados a maioria se apresenta com func¢des tireoidianas dentro
da normalidade. E quanto aos exames de Figura a tomografia € o exame mais descrito
com uma massa de baixa densidade com area de calcificacdo grosseira e necrose de
permeio. Como também, quando presente, a presenca de invasdo de estruturas
adjacentes®. Outrossim, quase a totalidade dos casos os tumores se apresentam
como solitarios, em sua maioria restritos a um tnico lobo®).

Como caracteristica dos LT primarios, a metastatizacdo nodal se mostra muito
inferior, quando comparada a invasao local, sendo, portanto, o tratamento cirirgico

radical o padréo ouro na tentativa de se obter controle local dessa malignidade rara e
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agressival). A incidéncia de metastases a distancia se apresenta em quase a
totalidade dos casos descritos, muitas das quais, ja no diagndstico inicial, como a
paciente relatada.

No que tange a etiologia desses tumores, ndo € clara a sua origem. Todavia, a
principal hipétese dos autores é que se origine do musculo liso da parede dos vasos
da capsula tireoidiana®. Bem como, ja foi proposto que o leiomiossarcoma poderia
ser um metaplasia da musculatura lisa da existéncia prévia de um carcinoma
anaplasico de tireoide®).

Aos cortes a superficie apresenta um nodulo ndo capsulado com éarea de
colocacdo esbranquicadas, rosadas e amareladas, homogéneas, com area de
degeneracdo cistica de necrose@. Histologicamente a tumoracdo € composta por
fasciculos de células alongadas com citoplasma fusiforme e nucleos alongados de
extremidade romba e em forma de charuto, normocromaticos e hipercromaticos
localizados, geralmente, na porcdo central da célula. Mitoses séo frequentes e pode
haver niveis de pleomorfismo celular e nuclear variaveis@9-, E importante sempre
descartar a possibilidade de uma metastase secundaria de outros sarcomas na
glandula tireoide, para estender a investigacéo e diagnéstico de sarcoma primario da
tireoide®).

A classificacdo dos tumores de tireoide pela organizacdo mundial de saude
(WHO) afirma a dificuldade de distingdo de alguns sarcomas de tireoide com
carcinoma indiferenciado?. Apesar de serem tumores confinados na sua maioria em
anico lobo, com um crescimento infiltrativo e invasivo pela capsula tireoidianas e com
caracteristicas de malignidade de células de musculatura lisa a imuno-histoquimica é
0 que permite a definicdo do diagndstico®?.

Devido a seu componente miogénico seus marcadores incluem a Vimentina,
actina especifica de musculo, a actina de musculo liso (SMA) e desmina, além do mais
importante apresentar negatividade para queratina, CD45 e proteina S100(D.

A desmina é considerada um marcador sensitivo e especifico para
diferenciacdo muscular, todavia ha alguns tumores anaplasicos de tireoide que
apresentaram positividade para desmina. De modo que associado a desmina com a
positividade para SMA (outro marcado sensitivo para diferenciagdo muscular)
favorecem o diagndstico de leiomiossarcoma, como ocorreu no caso descrito®),

Outros marcadores como H-caldesmon e componentes da lamina basal, incluindo
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laminina e colageno tipo IV também podem se apresentar positivos para LT. O H-
caldesmon € um marcador muscular utilizado para diferenciar células musculares lisas
de miofibroblastos, estando associado ao grau de diferenciagdo tumoral(*?)-,

O prognéstico dos pacientes com LT é sombrio, com taxas de sobrevida de até
10% no primeiro ano, e na maioria dos casos € fatal?. Sahin et al. em sua reviséo
de literatura constatou que aproximadamente 61% dos pacientes morreram em meses
apo6s o diagnostico e somente 4 dos 7 sobreviventes tiveram recidiva local ou presenga
de doenca metastatica a distancia®®)- O que corrobora o caso relatado e a
complementacao da revisdo de literatura, dos quais dos 28 casos relatados mais de
50% dos que trouxeram os desfechos, os pacientes evoluiram com 6bitos, apés uma
média de 6,7 meses, com alguns apresentando recidivas com semanas apos a
abordagem cirurgica.

No que tange a possibilidade de adjuvancia, a radioterapia pode ser utilizada
para o controle de lesdes residuais ap0ds a cirurgia ou como tratamento paliativo para
pacientes considerados inadequados para resseccdo cirargica. Quanto a
possibilidade do uso de quimioterapia poderia ser empregado para reduzir o tamanho
do tumor no periodo pré-operatorio ou para prevenir recorréncia e metastases no pos-
operatorio. No entanto, com base na experiéncia atual, a grande maioria dos tumores
s6 sdo diagnosticados apds abordagem cirlrgica, inviabilizando uma abordagem de
neoadjuvancia. Para possibilidade de adjuvancia o que se observa é que nem a
radioterapia nem a quimioterapia demonstraram impacto na melhoria das taxas de

sobrevida do leiomiossarcoma primario de tireoide®4,
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6 CONCLUSAO

Apesar de ser uma neoplasia rara, o leiomiossarcoma de tireoide deve ser
considerado principalmente com uma rapida progressao de crescimento, associado a
sintomas compressivos na regiao anterior do pesco¢co e com a presenca de
metastases a distancia. A imuno-histoquimica se faz essencial para o seu diagndstico
diferencial com o carcinoma anaplasico de tireoide o qual, assim como o anterior, tem
um prognaostico reservado.

As opcOes de tratamento estdo pautadas fundamentalmente na abordagem
cirdrgica, porém, como ainda se preconiza a associacdo de radioterapia e
guimioterapia, os pacientes ndo sdo submetidos ao tratamento a tempo, devido a

rapida progressao da doenca.
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