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ARTIGO DE REVISAO
NEOPLASIAS PRIMARIAS DO BACO: UMA REVISAO DE
LITERATURA

PRIMARY SPLEEN NEOPLASMS: A LITERATURE REVIEW

Louise de Faro Teles Roseira', Fernando Correia Loiola', Virgilio Ribeiro
Guedes'.

RESUMO

As neoplasias primarias do bago constituem um grupo com baixa taxa de
incidéncia na pratica médica. Por compreender varias patologias raras com
manifestagdes inespecificas, o diagndstico na grande maioria dos casos s6 é dado
apos realizagdo de esplenectomia e analise anatomopatoldgica do material. Este
trabalho tem como finalidade apresentar uma revisdo de literatura acerca de
algumas das principais neoplasias primarias do bago, benignas e malignas,
discutindo os principais sintomas, diagndstico e tratamento das mesmas.
Palavras-chave: Neoplasias, Bago, Esplenectomia.

ABSTRACT

Primary spleen neoplasms are a group with a low incidence rate in medical
practice. Because it comprises several rare pathologies with nonspecific
manifestations, the diagnosis in the great majority of cases is only given after
performing splenectomy and anatomopathological analysis of the material. This
paper aims to present a literature review about some of the main benign and
malignant primary neoplasms of the spleen, discussing the main symptoms,
diagnosis and treatment of the same.
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INTRODUCAO

Neoplasias primarias do bago sdo condigdes raras na
pratica médica. Compreendem os tumores benignos como
hemangioma, linfangioma e hemangioendotelioma e
malignos, como hemangiosarcoma e linfoma, sendo os
primeiros ainda mais raros, com representacdo de apenas
0,007% de todos os tumores diagnosticados. Este grupo de
doengas constitui-se como um desafio diagndstico, uma vez
que nenhuma caracteristica clinica lhes é atribuida, sendo a
identificacdo dada apenas apds remogdo cirurgica e posterior
andlise histoldgica.

MATERIAL E METODOS

Este estudo constitui-se de uma revisdo da literatura
especializada, realizada entre novembro de 2016 e abril de
2077, no qual realizou-se uma consulta a livros e periddicos
presentes na Biblioteca da Universidade Federal do Tocantins
(UFT) — campus de Palmas e por artigos cientificos
selecionados através de busca no banco de dados do Scielo,
Pubmed e New England Journal of Medicine, a partir das
fontes Medline e Lilacs. A pesquisa dos artigos foi realizada
entre novembro e dezembro de 2016.

A busca nos bancos de dados foi realizada utilizando as
terminologias cadastradas nos Descritores em Ciéncias da
Saude criados pela Biblioteca Virtual em Saude desenvolvido a
partir do Medical Subject Headings da U.S. National Library of
Medicine, que permite o uso da terminologia comum em
portugués, inglés e espanhol. Palavras chaves foram
“Neoplasias esplénicas primdrias” e os principais tipos
benignos e malignos.

Fatores de inclusdo foram periddicos, artigos originais e
de revisdo relatos de caso, que continham uma revisdo
bibliografica satisfatéria das neoplasias esplénicas. Foram
excluidos periddicos anteriores a 2002, Trabalhos de relatos
ndo humanos ou de neoplasias secundarias ao baco foram
excluidas também.

Logo em seguida, buscou-se estudar os principais tipos
de neoplasias primadrias esplénicas e resumir patologicamente
levando em consideragdo patogenia, alteragdes clinica,
diagndstico, principais tratamentos e progndstico.

REVISAO DE LITERATURA

Neoplasias primarias do baco sdo condi¢Bes raras
que, quando presentes, requerem tratamento cirdrgico
através da esplenectomia, ndo somente pela terapéutica, mas
também como meio diagndstico, uma vez que a analise
histoldgica é a técnica considerada de escolha para definigdo
do tipo de neoplasia.6 Por se tratar de um grupo de patologias
raras e sem uma caracteristica clinica definida, o diagndstico
em casos sintomaticos pode acabar sendo postergado. Os
relatos clinicos na literatura sdo escassos e isolados, e muitas
duvidas sobre o comportamento das lesdes sdo colocadas em
questao.

Linfangioma

Os linfangiomas sdo definidos como malformacdes
congénitas do sistema linfatico, na maioria das vezes
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encontrados na regido cervical (75%) e axilar (20%)."*° Os
linfangiomas esplénicos sdo tumores benignos de rara
incidéncia e etiologia desconhecida, com freqiiéncia maior na
populagdo feminina e 80-90% dos diagndsticos realizados
antes dos dois anos de vida,m’18 com incidéncia rara na idade
adulta.? Histologicamente sdo classificados de acordo com o
tamanho alcangado pelos condutos linfaticos, em 3 subtipos:
capilar, cavernoso e cistico.”***® Apresentam-se como lesdes
isoladas ou multiplas, neste ultimo caso com acometimento
associado de varios 6rgdos, caracterizando a linfangiomatose
disseminada, sindrome caracteristica da infancia.®'®"®

Pacientes portadores de linfangioma esplénico
podem ser assintomaticos ou sintomaticos no momento do
diagnéstico.g’lo’m’18 Nos casos assintomaticos um diagndstico
acontece por um achado incidental em exames de imagens ou
mesmo durante uma cirurgia abdominal."*® J& nos
sintomaticos, as manifestagdes clinicas sdo inespecificas e vao
variar de acordo com o tamanho atingido pelo bago, como dor
no hipocondrio esquerdo, em decorréncia da esplenomegalia
e compressdo de o6rgdos adjacentes, distensdo abdominal,
febre, nduseas, vomitos e perda ponderal significativa.3'10'16'18
Quanto ao exame fisico, pode encontrar-se absolutamente
normal ou com sinais de comprometimento sistémico nos
casos mais avanc¢ados, com presenca de massa palpdvel no
hipocondrio esquerdo.3 Dos exames complementares, a
Ultrassonografia, Tomografia Computadorizada e Ressonancia
Magnética podem evidenciar lesdGes (Unicas ou multiplas)
cisticas de margens bem definidas, com possiveis calcificagdes
associadas. Dos exames citados, é consenso na literatura de
que a Ultrassonografia e a Tomografia Computadorixada s3o
as técnicas consideradas de escolha no auxilio diagndstico,
contudo, a certeza do mesmo sO deve ser apds remogao
cirdrgica e avaliacdo histoldgica da pe(;a.lo'le’18

A definicdo do tratamento de escolha desta neoplasia
esta atrelada ao tamanho da lesdo e sintomatologia. Em casos
de pequenas lesdes sem sintomas associados, o tratamento é
conservador, com conduta expectante. J4 para casos com
grandes lesdes e presenca de sintomas, o recomendado pela
literatura é a resseccdo completa das mesmas, embora as
taxas de recidiva e de malignizacdo sejam baixas,3’10’16 e de
cardter imediato, como prevencdo de complicagGes como
infeccGes, hemorragia e ruptura.?”10

Hemangioma

O hemangioma esplénico, dentre as raras neoplasias
benignas do baco, é considerada a mais comum, com uma
incidéncia de 0,02% a 0,16%.>'” O diagnéstico desta patologia
é muito infreqliente e meramente incidental, geralmente
realizado em autdpsias ou rastreio de outras doenc;as.s’”’17
Devido ao limitado numero de casos, com menos de cem
casos descritos na literatura médica,17 ainda ndo ha uma
compreensdo exata da sua etiologia e fisiopatologia.9 A
maioria das lesGes possuem didmetro menor que 2 cm, fato
que justifica a auséncia de sinais e sintomas na grande maioria
dos casos.””"” Os sintomas geralmente vdo estar associados a
ocorréncia de lesGes maiores e sdo inespecificos, como por
exemplo, dor abdominal difusa e esplenomegalia (em apenas
10% dos casos). Quando hé presenca de lesdes com didmetro
maior que 4 cm, existe uma probabilidade aumentada de
ruptura esplénica,7’9 com complicagdes hemorragicas
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. 17 ~ . ~ T
associadas.”” Eles sdo preferencialmente lesGes solitarias, mas
podem ser multiplos ou mesmo difusos, como em casos raros
de angiomatose generalizada de outros  orgdos

e s , 6,7,11,17
hematopoiéticos como o osso e figado.

Histologicamente podem ser classificados como do
tipo cavernoso (mais freqiiente) ou capilar, caracterizado por
uma proliferagdo ndo capsulada de canais vasculares

. 1. .. . 6,17
revestidos por endotélio de camada Unica sem mitose.” " Para
o tratamento a literatura sugere esplenectomia ou terapia

C A ~ 9,17
antigénica para casos de lesGes grande ou com ruptura.
Embora seja uma lesdo benigna, existe um potencial
conhecido de transformagdo maligna principalmente em
pacientes com grandes lesGes e aumento considerdvel do
6rgdo, o que faz com que o a esplenectomia seja o tratamento

.. . 6,17
mais indicado.™

Angioma de células litorais

O angioma de células litorais € um tumor benigno e
raro do baco proveniente das células de revestimento dos
seios da polpa vermelha esplénica, com caracteristicas
endoteliais e histiocité\rias/macrofégicas.1’6’7’12 Esta entidade
clinico patolégica foi descrita pela primeira vez em 1991, a
partir de um estudo de 200 casos de tumores esplénicos
benignos, com identificagdo de uma histologia diferenciada
dos tumores ja conhecidos, como hemangiomas, linfangiomas
e hamartomas.””" Epidemiologicamente é uma condicdo
levemente mais freqliente em homens e com idade média de
apresentacdo aos 50 anos de idade, com rara ocorréncia na
infancia. Clinicamente a maioria dos pacientes sdo
assintomaticos e por este motivo a descoberta das lesdes é
feita ao acaso, com posterior diagndstico apds exame
anatomopatoldgico. Quando presentes, os sintomas mais
descritos na literatura médica sdo a esplenomegalia (em 45%
dos casos 13), trombocitopenia, anemia e febre. >8712 Embora
seja definida uma patologia benigna, ha relatos que colocam
em questdo um possivel comportamento maligno deste

angioma ou mesmo uma associagdo com neoplasias
. 1,6,7 . I~
malignas como adenocarcinoma colorretal, pancreatico e
1,12 . , . -
renal, e doengas imunolégicas como a espondilite

anquilosante, sindrome mielodisplasica, linfoma ndo-Hodgkin
e doenga de Crohn.! Atualmente, o tratamento recomendado
é a retirada das lesGes em decorréncia do duvidoso
comportamento maligno das mesmas, porém sem um
consenso na literatura se por esplenectomia total ou parcial.l’5

Angiossarcoma Esplénico Primario

Angiossarcoma esplénico primario € uma neoplasia
maligna, com origem no endotélio vascular esplénico,
extremamente rara e agressiva com uma alta taxa de
metadstase e progndstico reservado. Com uma taxa de
incidéncia anual de 0,14-0,23, por milhdo de pessoas.4 Desde
que Langhans reportou o primeiro caso da doenga em 1879
apenas 200 casos foram reportados até hoje,
aproximadamente, esta neoplasia acomete mais homens,
predominancia ligeiramente maior,” ocorre guase que
exclusivamente apdés os 40 anos, com poucos casos
pediatricos relatados.®

Atualmente, a patogénese do angiossarcoma esplénico
continua sem explicagéo.4 Algumas hipoteses falam da
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malignizacdo de lesGes benignas como hemangiomas,
linfangiomas e hemangioendoteliomas.8 Similarmente,
nenhum fator causal foi identificado. A apresentagao clinica da
doenga é variavel, com esplenomegalia ocorrendo na sua
grande maioria. Sintomas comuns sdo dor abdominal,
principalmente em hipocéndrio esquerdo, sintoma mais
predominante, dor abdominal aguda devido a ruptura
espontanea do bago ocorre em 30% dos casos.”. Outras
gueixas sdo febre, fadiga, anorexia, perda ponderal, dispneia e
sangramento gastrointestinal.8

Achados laboratoriais incluem citopenia, leucocitose,
trombocitose e aumento do VHS. Atualmente, marcadores
tumorais tém-se mantido normais." Exames de imagem
podem ser importantes para diagnéstico de esplenomegalia e
neoplasia  esplénica. Os mais comuns  achados
ultrassonograficos sdo esplenomegalia com massa complexa
com ecotextura heterdgena, areas necroticas e hemorragicas
sdo comumente observadas como cistos internos a massa.
Tomografias podem mostrar um bago aumentado com
heterogeneidade  mal  definidas dreas  hiper ou
hipoatenuantes. Areas hiperatenuantes refletem geralmente
hemorragia aguda. Metdstases hepaticas pulmonares, dsseas
e linfonodais também podem ser detectadas. RNM podem
exibir dreas de hipersinal estdo relacionados a hemorragia
aguda e necrose tumoral, areas que exibem hipossinal
refletem hemorragia cronica ou fibrose tumoral. Diagnostico
por imagem continua um desafio devido a semelhanga com
outros tumores vasculares esplénicos.19

A anadlise anatopatoldgica é o método diagndstico
padrdo ouro para angiossarcoma esplénico.8 Bidpsias pré-
operatorias estdo contraindicadas devido ao alto risco de
hemorragia e disseminag¢do. Assim o diagndstico definitivo da
doenca é feito pos-esplenectomia. Macroscopicamente, o
baco aumentado apresenta geralmente massa > 1000g, pode
haver acometimento difuso e substituicio de todo
parénquima esplénico. Massas isoladas sdo incomuns, e
geralmente o tumor se apresenta hemorragico ou necrético.®
Microscopicamente, o angiossarcoma esplénico se apresenta
como canais vasculares anastomosados desorganizadamente
forrado por células endoteliais atipicas com aumento da
coloragao nuclear significativamente irregular.
Imunoistoquimica evidencia que a célula tumoral apresenta
grande afinidade por pelo menos um marcador endotelial
(CD31, CD34 e fator VIII)."

Esplenectomia continua sendo o pilar principal do
tratamento para angiossarcoma esplénico. A prevengdo de
ruptura intraoperatéria é crucial para o melhor progndstico
pés-operatério.8 Muitos estudos apontam maiores vantagens
na esplenectomia videolaparoscopica sobre a abordagem
aberta, que incluem diminuicdo do trauma cirlrgico e perda
sanguinea, tempo pds-operatério diminuido, recuperagdes
mais rapidas, e resultados cosméticos mais favoraveis. Nao ha
regime quimioterapico ou radioterapia adjuvante de
escolha.”

O desfecho do angiossarcoma esplénico é tipicamente
a morte; somente em 20% dos casos pacientes sobrevivem
por 6 meses apds diagndstico metdstases ocorrem em 69-
100% dos casos, os locais mais comuns de metastases s3o:
figado, pulmdes, linfonodos, ossos, tecidos moles, trato
gastrointestinal, cérebro e adrenais.? Diagndsticos iniciais
prévios a ruptura esplénica pode resultar em prognostico mais
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favoravel. Uma taxa de sobrevida mais longa é encontrada em
pacientes que passaram por esplenectomia antes da ruptura
esplénica mostrando uma média de sobrevida de 14,4 meses
em comparagdo com pacientes que sofrem ruptura anterior a

. . 4
esplenectomia, taxa de sobrevida de 4, meses.

Linfoma Esplénico de Zona Marginal

A Zona Marginal é um compartimento de células B
anatomicamente distintas dos tecidos linfoides com um
abundante influxo antigénico. A OMS lista trés tipos de
linfoma derivado de zonas marginais: Linfoma esplénico de
Zona Marginal, Linfoma Nodal de Zona Marginal, Linfoma
Marginal extranodal do tipo MALT."

Linfomas esplénicos de Zona Marginal (SMZL) sdo
neoplasias de células B maduras. Constituem menos de 2% de
linfomas ndo Hodgkin. Sua incidéncia varia de acordo com a
nacionalidade, sendo mais frequente nos Estados Unidos (7
casos por 100.000 habitantes), duas vezes mais comuns em
pessoas brancas,/5/ com idade média de 60 anos.”

Apresenta-se com esplenomegalia insidiosa, linfocitose,
e pancitopenia devido ao sequestro esplénico. As
linfadenopatias e acometimento de 6rgdos extralinfaticos é
raro. Também é pouco comum sintomas B (febre, sdorese
noturna, perda ponderal, prurido. fadiga, anorexia) e elevacdo

de Lactato Desidrogenase. Em 20% dos casos pode
apresentar-se inicialmente como fenGmenos autoimunes
como anemia hemolitica autoimune e/ou purpura

trombocitopenica idiopatica.’

O diagndstico é normalmente baseado no estudo
histopatolégico do bago, caracterizado por um infiltrado
micronudular do bagco com diferenciagdo da zona marginal,
porém um diagndstico mais preciso pode ser encontrado com
a andlise da medula dssea, que esta alterada na grande
maioria dos casos (87%). Os principais tipos de infiltrado da
medula dssea reconhecidos no SMLZ sdo: intravascular ou
intrassinusiodal, intersticial, nodular, massivo, plasmocitico
mimetizando mieloma e transformagdo em linfoma de célula
grande. Imunofenotipagem mostra aumento das expressoes
de CD20, CD22, CD79B, FMC7."

Com relagdo ao tratamento, pode ser dividido acordo
com a apresentacgdo clinica do paciente. No caso SMZLs
iniciais ou assintomaticos pode ser adotada conduta
expectante, segundo alguns autores.” Os tardios e
sintomaticos tém a esplenectomia o tratamento de eleigado,
em alguns casos com quimioterapia adjuvante. Em casos que a
esplenectomia estd contraindicada, pode-se tratar com radio e
quimioterapia, usando agentes alquilantes (ciclofosfamida,
clorambucil) ou analogos da purina (fludarabina).”

Mais de 60% dos pacientes permanecem vivos cinco
anos apo6s o diagndstico, e a média de sobrevida é de 10-13
anos apods diagndstico. Fatores progndsticos variam entre:
idade elevada, gravidade da pancitopenia e linfocitose e
expressdo de p53. Este tipo de linfoma pode sofrer
transformacdo histoldgica para linfoma de células grandes,
que pode contribuir para o aumento da mortalidade."*

CONCLUSAO
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por essa falta de casos relatados na literatura. Os casos
benignos sdo silenciosos e muitas vezes sdo achados em
exames de imagem, ou diagnosticados em casos de
complicagGes com malignizagdo ou ruptura esplénica.

Neoplasias malignas sdo ainda mais raras e podem ser
extremamente agressivos e silenciosos, no caso dos
angiossarcomas, ou, no caso dos linfomas esplénicos, terem
uma clinica inespecifica e um progndstico mais favordvel. Mas
devido a natureza tdo diferente destes tipos de canceres e da
falta de estudos devido ao numero limitado de casos, ainda
tém muito a ser estudado.

Em ambos os casos a falta da patogenia destas
neoplasias, além de uma histéria natural mais aprofundada,
atrelada a uma raridade de casos e a falta de determinagao de
fatores de riscos especificos ndo estimula a novos estudos
para rastreio e diagndstico precoce, piorando assim o
progndstico nos casos de malignidade, e predisposicdo a
complicagdes.
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