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Leiomiossarcoma Primário de Adrenal

RESUMO

O leiomiossarcoma da glândula adrenal é uma neoplasia extremamente rara, 
cuja origem provém da veia central da adrenal ou de suas tributárias. Estes 
tumores são vistos com incidência aumentada em pacientes infectados pelo 
vírus da imunodefi ciência humana adquirida (HIV) e também pelo vírus 
Epstein-Barr (EBV). Relata-se o caso de uma paciente de 48 anos diagnosti-
cada, por meio de exames de imagem, massa ocupando loja adrenal esquer-
da, próxima ao pâncreas. Foi submetida à ressecção cirúrgica com achados 
histopatológicos e imunohistoquímico compatíveis com leiomiossarcoma 
primário de adrenal. A paciente foi a óbito após 53 meses da adrenalectomia. 
Concluiu-se que, não obstante a raridade desta neoplasia, sabe-se que, bem 
como os demais sarcomas de partes moles, o leiomiossarcoma de adrenal se 
comporta de maneira agressiva e tem na adrenalectomia o tratamento de 
escolha, não sendo necessário o emprego de quimio ou radioterapias de ro-
tina, exceto em doença metastática ou irressecável. (Arq Bras Endocrinol Me-

tab 2008; 52/9:1510-1514)

Descritores: Adrenal; Leiomiossarcoma; Adrenalectomia; Glândulas endócrinas

ABSTRACT

Primary Adrenal Leiomyosarcoma.

Leiomyosarcoma of adrenal gland is an extremely rare tumor originating 
from the central adrenal vein or its tributaries. Patients with human immuno-
defi ciency virus (HIV) and Epstein-Barr infection have a higher incidence of 
these tumors, but even in those, the overall incidence is very low. In this pa-
per we report a case of a 48 year-old woman whose diagnosis was made by 
image exams that had suggested a mass in adrenal area. This patient was 
submitted to surgery for resection of the mass. The histopathologic and im-
munohistochemistry exams were compatible with primary leiomyosarcoma 
of adrenal gland. Fifty-three months after adrenalectomy the patient died with 
recurrent disease. Despite of the rarity of this tumor, leiomyosarcoma of ad-
renal gland has an aggressive behavior, such as the others soft tissue sarco-
mas. The adrenalectomy is the primary treatment, while chemotherapy or 
radiotherapy is not prescribed except in metastatic or bulky and not operative 
disease. (Arq Bras Endocrinol Metab 2008; 52/9:1510-1514)

Keywords: Adrenal; Leiomyosarcoma; Adrenalectomy; Endocrine glands

INTRODUÇÃO

O leiomiossarcoma primário de adrenal é uma neoplasia maligna extrema-
mente rara de etiologia ainda desconhecida. Sabe-se apenas que o cres-

cimento ocorre a partir de estruturas que contenham músculo liso, como as 
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Figura 1. Tomografi a axial computadorizada que demonstra 
massa sólida heterogênea, de contornos bosselados, 
medindo 90 × 60 mm, localizada no quadrante superior es-
querdo do abdome, de limites bem defi nidos.

Diante dos resultados, em março de 2005, a pa-
ciente foi submetida à nefrectomia com adrenalectomia 
esquerda, obedecendo aos princípios oncológicos de 
ressecção de tumor de supra-renal. As peças foram sub-
metidas à análise anatomopatológica, que mostrou 
adrenal de 345 g e 10 × 9,3 × 7,0 cm. Aos cortes, a 
glândula encontrava-se homogênea, com superfície 
brancacenta, estoriforme, fi rme e elástica (Figura 2). 

O exame microscópico revelou células fusiformes 
atípicas com sete mitoses em dez campos de grande au-
mento (Figura 3). Havia resquícios de tecido adrenal 
normal em raras áreas da glândula. Necrose hemorrági-
ca ou degeneração cística não foram observadas. O es-

veias que drenam esta glândula. Durante seu cresci-
mento inicial pode permanecer assintomático até que 
tenha dimensões sufi cientes para causar sintomas com-
pressivos, normalmente acima de 5 cm. Nesta fase já 
avançada, as queixas mais comuns são massas abdomi-
nais de grande volume, dor na região lombar de forte 
intensidade, podendo estar associado a febre, anorexia 
e emagrecimento (1,2).

O primeiro caso reportado na literatura mundial foi 
em 1981, por Choi e Liu (3) e, desde então, há apenas 
11 casos diagnosticados em pacientes vivos e dois resul-
tados de autópsias.

O caso mais recente foi publicado neste ano por 
Goto e cols. (4) e demonstrou leiomiossarcoma de 
adrenal direita levando à hipertensão arterial pela libe-
ração de enolase neurônio específi ca.

RELATO DE CASO

A paciente de sexo feminino, 48 anos, branca, foi enca-
minhada ao serviço do Hospital Erasto Gaertner, em 
2004, para investigação de proteinúria e hematúria de-
tectados em exame de rotina. Apresentava, há oito me-
ses, dor mal defi nida em região lombar esquerda, 
acompanhada de astenia, anorexia e emagrecimento de 
7 kg. Ao exame físico, apresentava-se em bom estado 
geral, porquanto o índice de desempenho de Karnofsky 
era de 90%. Tal índice é utilizado com freqüência nos 
pacientes oncológicos para avaliação do estado geral e 
auxílio na decisão de instituir tratamentos agressivos 
com potencial curativo; varia de 10% a 100%, conforme 
condições de atividades laborativas e domiciliares. Nes-
te caso, a paciente foi recebida com boas condições ge-
rais que permitiam tratamento radical, estando apenas 
sintomática para a doença (Karnofsky 90%).

Diante do quadro, optou-se por ecografi a abdomi-
nal que mostrou massa sólida no abdome superior, em 
topografi a de pâncreas. Para mais bem elucidação o 
diagnóstica foi realizada tomografi a axial computadori-
zada que demonstrou massa sólida heterogênea, de 
contornos bosselados, medindo 90 × 60 mm, localiza-
da no quadrante superior esquerdo do abdome, de li-
mites bem defi nidos. Essa massa estava em íntimo 
contato com a aorta e com o estômago, deslocando 
anteriormente o pâncreas e ocupando a loja adrenal. Os 
rins apresentavam-se normais, o fígado e o pâncreas apre-
sentavam coefi cientes de atenuação aos raios-x homogê-
neos em toda a extensão de seu parênquima (Figura 1).

Figura 2. Peça cirúrgica cortada demonstrando, ao corte, 
característica homogênea, com superfície brancacenta, es-
toriforme, fi rme e elástica.
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tudo imunoistoquímico da neoplasia demonstrou 
positividade para os marcadores actina, vimentina e 
desmina e negatividade para marcadores epiteliais. O 
rim esquerdo possuía 11,5 × 6,5 cm, continha fi brose 
intersticial e nefrocalcinose, além da presença de metás-
tase em um linfonodo hilar. 

Dois meses após a cirurgia, a paciente retornou ao 
serviço com exame de tomografi a computadorizada 
que indicava múltiplos nódulos pulmonares com ima-
gem bastante sugestiva de metástases. Pela alta suspeita 
clínica e de imagem, foi indicado tratamento sem pro-
ceder à biópsia pulmonar. Tal conduta é muito utiliza-
da em outras neoplasias malignas que não os sarcomas, 
que também produzem metástases para os pulmões, 
como os tumores de mama e de testículo. Optou-se 
pelo início do tratamento quimioterápico com sete ci-
clos de ifosfamida, 1,2 g/m² esquema D1-D5 e adria-
micina 30 g/m² esquema D1-D2, que teve fi m em 
dezembro de 2005. 

Após a quimioterapia, foi realizada tomografi a de 
tórax que continuou a apresentar nódulos difusos resi-
duais em ambos os pulmões, não maiores que 10 mm. 
Em setembro de 2006, a paciente foi submetida à nova 
tomografi a, que demonstrou nódulos sólidos dissemi-
nados, de cerca de 20 mm, também em ambos os pul-
mões, não sendo submetida a novo tratamento na 
ocasião. 

Em janeiro de 2007, retornou ao serviço demons-
trando progressão da doença. A tomografi a computa-
dorizada indicou, além dos nódulos pulmonares, 

múltiplos nódulos hepáticos não-captantes de contraste 
e localizados em lobos direito e esquerdo. Apesar de, 
comumente, as metástases hepáticas captarem contras-
te, neste caso não apresentavam esta característica; no 
entanto, tinham aparecimento novo e em curto perío-
do comparado aos exames iniciais e características 
morfológicas, padrão heterogêneo e necrose que indi-
cavam alta suspeita de doença metastática também 
para este órgão. Além disso, foi encontrado também nó-
dulo sólido, com 18 mm de diâmetro, localizado em 
topografi a de tecido celular subcutâneo de parede la-
teral esquerda; o rim direito apresentava-se com pe-
quenos cistos, não maiores que 10 mm e aumento de 
volume de glândula adrenal direita com nódulo de 30 
mm. Diante desse quadro, a paciente iniciou mais 
quatro ciclos de quimioterapia com as mesmas drogas 
já utilizadas. 

A paciente foi a óbito em agosto de 2007, 53 meses 
após a adrenalectomia. Não se realizou autópsia pela já 
evidente causa da morte e conhecimento prévio da pro-
gressão da doença por exames de imagem.

DISCUSSÃO

Os leiomiossarcomas são neoplasias malignas oriundas 
da célula mesenquimal primitiva. A causa não está bem 
esclarecida, porém sabe-se que tem seu crescimento a 
partir de alguma estrutura ou órgão que contenha mús-
culo liso (1). Foi proposta a origem do tumor a partir 
da veia central da glândula adrenal ou alguma de suas 
tributárias (2-4).

O leiomiossarcoma primário de adrenal não apre-
senta fatores de risco bem defi nidos. Tem-se sugerido 
relação específi ca dos tumores derivados de músculos 
lisos com pacientes infectados pelo vírus da imunodefi -
ciência humana adquirida (2,4) e também pelo vírus 
Epstein-Barr (3).

De acordo com os casos reportados, não houve 
prevalência signifi cativa de sexo e lateralidade da neo-
plasia. Quanto à idade dos pacientes, os casos ocorre-
ram entre 29 e 68 anos (Tabela 1).

De maneira geral, os pacientes são assintomáticos 
quando apresentam tumores menores que 5 a 7 cm, 
sendo os mesmos achados de exames. Quanto à lesão, 
supera os 8 cm e as queixas mais freqüentes são: au-
mento de volume abdominal, dor abdominal e lombar. 
Podem ainda estar presentes sintomas sistêmicos, como 
a anorexia e o emagrecimento. Os exames laboratoriais 

Figura 3. Microscopia demonstrando células fusiformes atípi-
cas com sete mitoses em dez campos de grande aumento 
sugestivo de sarcoma confi rmado por exame imunoisto-
químico.
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e hormonais, em grande parte dos casos, não apre-
sentaram alterações signifi cativas. Somado a isso, não 
há relatada imagem característica do tumor, o que 
contribui para o diagnóstico tardio e péssimo prog-
nóstico (1,6).

Assim como nos demais tumores desta glândula, 
quando o leiomiossarcoma envolve a adrenal direita, 
ocorre mais comumente extensão venosa pela veia cava 
inferior até o átrio direito (6). Este tipo de trombose, 
que já é menos freqüente à esquerda em todos os tu-
mores, nos leiomiossarcomas nunca foi descrito.

Em todos os casos reportados, o diagnóstico foi rea-
lizado durante a cirurgia ou a autópsia. Do total de ca-
sos relatados na literatura, ao diagnóstico, sete possuíam 
doença localizada, dois casos com invasão de veia cava 
superior, um com invasão gástrica e um caso com me-
tástase pulmonar. O caso aqui relatado possuía doença 
localizada com comprometimento hilar metastático.

A adrenalectomia é o tratamento de escolha para 
esse tipo de lesão (7). Ainda é controverso o benefício 
da quimio e da radioterapias, para o controle local do 
tumor ou tratamento da doença metastática (7,8). Em 
todos os casos relatados, o tratamento primário foi a 
ressecção cirúrgica do tumor geralmente associada à 
nefrectomia. O tamanho da peça cirúrgica nesses 12 ca-
sos variou de 3 a 25 cm (1-11). 

Macroscopicamente, os leiomiossarcomas são bem 
circunscritos, macios e tendem a ter necrose, hemorra-
gia e degeneração cística (9). Microscopicamente, o 

padrão de crescimento é fascicular, com as células tu-
morais apresentando, muitas vezes, íntima relação 
com a parede dos vasos. As células neoplásicas indivi-
duais são alongadas com citoplasma fi brilar e acidofíli-
co (9,12).

As técnicas imunoistoquímicas junto com o estudo 
ultra-estrutural contribuem, de maneira efi caz, para o 
diagnóstico desse tipo de tumor (4). O estudo imu-
noistoquímico revela positividade para marcadores me-
senquimais, como desmina e vimentina, e também de 
músculo liso como a actina (1-3).

De maneira geral, o prognóstico do leiomiossarco-
ma primário de adrenal depende de múltiplos fatores 
relacionados tanto às características gerais do indivíduo 
quanto ao tumor propriamente dito. Destacam-se o 
grau de acometimento tumoral, o local e a presença de 
metástases a distância (5-10). Atualmente, tem sido re-
latada a correlação entre o índice de mitose com a pro-
gressão da doença. Quanto maior o número de mitoses 
encontradas durante a microscopia, pior a sobrevida 
global. Utilizando como medidas dez campos de gran-
de aumento, nos casos com mais de dez mitoses, a so-
brevida foi de 8,4 meses, enquanto nos casos com 
menos de dez mitoses a sobrevida chegou aos 42 meses 
(11). Nos casos aqui discutidos, o índice de mitose va-
riou de cinco a 15 mitoses por dez campos grandes de 
aumento (12). 

Quando se fala de leiomiossarcomas retroperitoneais 
como um todo, tem-se também prognósticos bastante 

Tabela 1. Características clínicas e patológicas dos principais casos relatados integralmente.

Caso Idade Sexo Sintomas Imagem Tamanho Seguimento AML AME D C ME

Presente 48 F Massa
palpável e dor

Sólida 
heterogênea

9 cm Óbito após 
53 meses

+ + + – –

Goto e 
cols. (4)

73 F Achado 
incidental

Isodensa 
homogênea

8 cm Vivo sem doença + + – – –

Lujan e 
Hoang (1) 

63 M Massa 
palpável indolor

Tumor invadindo 
rim e fígado

25 cm Metástases pulmonares 
e óbito precoce

– – + + N

Zetler e 
cols. (5)

30 M Dor abdominal 
andar 

superior

Massa 
heterogênea 

medial ao baço

11 cm Vivo após 20 meses + + N N N

Lack e 
cols. (2)

49 M Dor forte
fl anco direito

Massa 
heterogênea 
de adrenal

11 cm Vivo após 9 meses com 
metástases ósseas

+ + N N +

Choi e Liu 
(3)

50 F Dor fl anco 
esquerdo

Massa nos vasos 
da adrenal

16 cm Vivo após 12 meses N N N N N

AML = actina de músculo liso; AME = actina músculo específi ca; D = desmina; C = calponina; ME = microscopia eletrônica.
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desfavoráveis. Em um estudo com uma amostra de 36 
casos, verifi cou-se que 77% dos pacientes em acompa-
nhamento morriam tendo a neoplasia como causa e 
apenas 53% deles possuíam sobrevida maior que 24 me-
ses (13).

De acordo com o seguimento dos pacientes com 
leiomiossarcoma primário de adrenal reportados, cinco 
dos 11 casos relatados na literatura evoluíram com me-
tástases para ossos, pulmão ou fígado, o que denotou 
pior prognóstico.

CONCLUSÃO

Apesar da raridade desta neoplasia, sabe-se que, bem 
como os demais sarcomas de partes moles, o leiomios-
sarcoma de adrenal se comporta de maneira agressiva e 
tem na adrenalectomia o tratamento de escolha, não sen-
do necessário o emprego de quimio ou radioterapias de 
rotina, exceto em doença metastática ou irressecável.

Os autores declaram não haver confl itos de interesse científi co 
neste artigo.
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