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Resumo: O leiomiossarcoma hepático primário (LHP) é uma neoplasia maligna rara, representando 

menos de 0,1% de todos os tumores primários do fígado. Originado das células musculares lisas dos 

vasos intra-hepáticos ou do ligamento redondo, seu diagnóstico é complexo e requer a exclusão de 

metástases e de outros sarcomas. Este relato de caso e revisão da literatura resume o conhecimento 

atual sobre a epidemiologia, apresentação clínica, abordagem diagnóstica e manejo terapêutico do 

LHP com base nos dados publicados. A apresentação clínica é inespecífica, geralmente com dor 

abdominal e massa palpável. A ressecção cirúrgica radical (R0) é o único tratamento potencialmente 

curativo, mas a alta taxa de recidiva local e metastática impacta negativamente o prognóstico. Qui-

mioterapia e radioterapia têm papel limitado, seja de forma paliativa ou adjuvante. A sobrevida 

global em 5 anos é baixa (15–30%), o que reforça a necessidade de diagnóstico precoce e de estraté-

gias terapêuticas multimodais mais eficazes. 
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1. Introdução 

O leiomiossarcoma hepático primário (LHP) é uma neoplasia mesenquimal maligna 

excepcionalmente rara, derivada das células musculares lisas dos vasos sanguíneos intra-

hepáticos, dos ductos biliares ou do ligamento redondo do fígado [1]. Sua incidência é 

estimada em menos de um caso por milhão de habitantes por ano, representando menos 

de 0,1% de todos os tumores hepáticos primários [2]. A raridade do LHP contrasta mar-

cadamente com a frequência do carcinoma hepatocelular e do leiomiossarcoma de origem 

gastrointestinal ou uterina, cujas metástases hepáticas devem ser rigorosamente excluídas 

para que se estabeleça o diagnóstico definitivo de lesão primária [3]. O diagnóstico dife-

rencial também inclui outros sarcomas hepáticos primários (como angiossarcoma, rabdo-

miossarcoma, sarcoma indiferenciado) e tumores estromais gastrointestinais metastáticos 

(GIST). Este relato de caso e revisão tem como objetivos: 1) Discutir os aspectos clínicos, 

radiológicos e histopatológicos característicos do LHP; 2) Analisar criticamente as opções 

terapêuticas disponíveis e seus resultados; 3) Avaliar os fatores prognósticos e a sobre-

vida; e 4) Destacar lacunas no conhecimento e direções futuras para pesquisa.. 

 

2. Relato de Caso 

Homem de 59 anos, portador do vírus da imunodeficiência humana (HIV) desde 

2002 e com diagnóstico prévio de tuberculose pulmonar tratada, procurou o pronto-
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socorro do Instituto de Infectologia Emilio Ribas (IIER) por apresentar perda de peso e 

inapetência há um mês, com perda aproximada de 10 kg, apesar do uso de terapia antir-

retroviral. Relatou piora do estado geral nos últimos 20 dias, com redução da força mo-

tora. Negou sintomas do tipo B. 

O exame físico inicial revelou abdome doloroso em hipocôndrio direito, com massa 

palpável na mesma topografia, a 5 cm do rebordo costal direito, sem sinais de irritação 

peritoneal. O restante do exame físico estava normal. O paciente encontrava-se hemodi-

namicamente estável na admissão. Os exames laboratoriais revelaram: hemoglobina 7,8 

mg/dL, hematócrito 25%, leucócitos 8.900 células/mm³, plaquetas 574.000/mm³, AST 33, 

ALT 14, carga viral do HIV: 128 cópias/mL, CD4+: 26 células/mm³, proteína C reativa: 

187,2, com eletrólitos e função renal normais. 

Foi realizada tomografia computadorizada de abdome com contraste intravenoso 

utilizando protocolo hepático, que evidenciou fígado aumentado, de contornos regulares 

e densidade heterogênea à custa de vários nódulos hepáticos com realce heterogêneo ao 

contraste em ambos os lobos hepáticos, alguns confluentes, medindo 15,0 cm × 9,4 cm × 

9,3 cm no segmento VII. Vesícula biliar e vias biliares normais no momento do exame 

(Figura 1).  

Figura 1. Tomografia computadorizada (TC) de abdome com contraste intravenoso e pro-

tocolo hepático evidenciando fígado aumentado, de contornos regulares e densidade he-

terogênea à custa de múltiplos nódulos hepáticos com realce heterogêneo em ambos os 

lobos hepáticos, alguns confluentes, medindo 15,0 cm × 9,4 cm × 9,3 cm no segmento VII. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Após os exames de imagem, foram solicitadas sorologias para hepatite B e C, bem 

como marcadores tumorais (alfafetoproteína, CEA e CA 19-9), todos com resultados nor-

mais. Em conjunto com as equipes de infectologia e cirurgia geral, decidiu-se realizar bi-

ópsia hepática por punção com agulha tipo tru-cut 14G, com obtenção de 3 amostras re-

presentativas. O procedimento foi realizado sob anestesia geral, sem intercorrências. O 

resultado da biópsia hepática revelou uma neoplasia sarcomatosa com padrão fusocelular 

(Figura 2). O estudo imuno-histoquímico complementar demonstrou positividade focal 
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para pancitoqueratinas (AE1/AE3) (Figura 3), actina de músculo liso (AML) e h-caldes-

mon (Figura 4), favorecendo a diferenciação da neoplasia para músculo liso. 

Figura 1. Neoplasia fusocelular com atipia e pleomorfismo de moderado a intenso. Ob-

servam-se também algumas figuras de mitose (Hematoxilina-eosina, aumento de 400x). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Figura 2. Imunoexpressão de AE1/AE3 na neoplasia, evidenciando ductos biliares inter-

calados na lesão. A imunoexpressão de pancitoqueratinas é um achado esperado em lei-

omiossarcomas e não invalida esse diagnóstico. 
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Figura 3. Positividade focal para caldesmon. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

O índice proliferativo medido por Ki67% foi elevado, indicando tratar-se de um sar-

coma de alto grau. Apesar da positividade focal para C-KIT, não houve imunoexpressão 

de CD34 e DOG-1, o que desfavorece o diagnóstico de tumor estromal gastrointestinal 

(GIST). A presença do vírus Epstein-Barr (EBV) foi investigada, mas não foi detectada no 

tecido. O diagnóstico de rabdomiossarcoma foi descartado devido à negatividade para 

desmina. O paciente foi encaminhado para tratamento cirúrgico com ressecção do tumor 

hepático, sendo realizada uma hepatectomia segmentar. O paciente encontra-se em acom-

panhamento pós-cirúrgico e evolui bem, sem complicações perioperatórias até o mo-

mento. 

3. Discussão e Conclusão 

O leiomiossarcoma hepático primário (LHP) ocorre predominantemente em adultos, 

com pico de incidência na quinta e sexta décadas de vida, sem predileção clara por gênero 

[4]. Sua etiologia permanece incerta, embora casos raros tenham sido associados à imu-

nossupressão (especialmente em receptores de transplante e pacientes com HIV/AIDS), 

sugerindo possível envolvimento do vírus Epstein-Barr (EBV) na patogênese nesses sub-

grupos [5]. Apesar de sua etiologia não estar bem esclarecida, não há associação estabele-

cida com cirrose hepática ou hepatites virais crônicas, fatores de risco bem conhecidos 

para o carcinoma hepatocelular [2]. 

Os sintomas são frequentemente inespecíficos e de início tardio, sendo dor no hipo-

côndrio direito, massa abdominal palpável, perda de peso e fadiga os achados mais co-

muns [3]. Os exames laboratoriais podem revelar elevação inespecífica da fosfatase alca-

lina ou da DHL, enquanto os marcadores tumorais hepáticos convencionais (alfafetopro-

teína, CEA, CA19-9) costumam estar normais [6]. 

Na imagem, o LHP geralmente se apresenta como uma massa solitária de grandes 

dimensões, bem delimitada, mas não encapsulada, com padrão de realce heterogêneo na 

tomografia computadorizada (TC) e na ressonância magnética (RM), sendo frequentes 

áreas de necrose central e hemorragia em lesões maiores. Pode ocorrer realce periférico na 
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fase arterial com preenchimento progressivo, embora esse achado não seja patognomô-

nico [7]. O PET-FDG geralmente mostra captação elevada, sendo útil para estadiamento e 

detecção de recidivas [8]. 

O diagnóstico definitivo exige análise histológica e imuno-histoquímica (IHQ) de 

amostra obtida por biópsia ou por peça cirúrgica. Microscopicamente, o tumor apresenta 

feixes entrelaçados de células fusiformes, núcleos “em charuto”, pleomorfismo nuclear 

variável e citoplasma eosinofílico, além de alto índice mitótico [9]. A necrose tumoral é 

comum, e o perfil imuno-histoquímico é fundamental: as células tumorais expressam de 

forma consistente actina de músculo liso (AML), desmina e h-caldesmon, confirmando a 

diferenciação para músculo liso [9]. A positividade para vimentina é frequente, enquanto 

a negatividade para CD117 (c-KIT), DOG1, CD34, S100, HMB-45 e citoqueratinas ajuda a 

excluir, respectivamente, GIST, schwannoma, melanoma e carcinoma sarcomatoide [10]. 

A positividade para o RNA codificado pelo EBV (EBER) deve ser investigada em pacientes 

imunossuprimidos [5]. 

A abordagem terapêutica do leiomiossarcoma hepático envolve múltiplas estraté-

gias. A hepatectomia radical (R0) continua sendo a base do tratamento curativo e o único 

fator consistentemente associado à melhora da sobrevida global [3,11]. São realizadas 

tanto ressecções anatômicas (como lobectomias e segmentectomias) quanto não anatômi-

cas, dependendo da localização e do tamanho do tumor. No entanto, a obtenção de res-

secção R0 é frequentemente dificultada pelo grande volume tumoral ao diagnóstico. A 

quimioterapia sistêmica tem papel limitado, sendo utilizados esquemas à base de antraci-

clinas (como doxorrubicina) e ifosfamida em contextos neoadjuvantes (para reduzir o tu-

mor e possibilitar a ressecção), adjuvantes ou paliativos em casos avançados ou inoperá-

veis. As taxas de resposta são baixas (15–25%) e a quimioterapia hepática intra-arterial já 

foi testada, com resultados variáveis [8,12]. 

A radioterapia externa pode ser considerada como tratamento adjuvante em casos 

com margens comprometidas ou microscopicamente positivas (R1), ou como terapia pa-

liativa para controle de dor ou sangramento em doenças inoperáveis [8]. A radioterapia 

corporal estereotáxica (SBRT) é uma opção emergente para lesões inoperáveis ou doença 

oligometastática. Em relação às terapias-alvo e à imunoterapia, os dados são extrema-

mente limitados, baseando-se principalmente em relatos de caso ou em extrapolações de 

outros sarcomas de partes moles. Estudos moleculares revelam alterações genéticas com-

plexas e heterogêneas, sem alvos terapêuticos estabelecidos até o momento [5,12]. 

O prognóstico do LHP é geralmente reservado. A sobrevida global em 5 anos varia 

entre 15% e 30% na maioria das séries [4,11]. Fatores prognósticos negativos consistentes 

incluem tamanho tumoral grande (>10 cm), presença de metástases ao diagnóstico (sendo 

pulmonares e peritoneais as mais comuns), margens cirúrgicas positivas (R1/R2), alto grau 

histológico (grau 3 da Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer – 

FNCLCC) e índice proliferativo elevado (Ki-67 >30%) [3,11]. Recorrência local e metásta-

ses à distância são frequentes mesmo após ressecção aparentemente completa, ocorrendo 

em mais de 50% dos casos, muitas vezes dentro de 2 anos [2]. Em 2021, Saikia et al. revi-

saram 118 casos de leiomiossarcoma, abordando características clínicas, estratégias de ma-

nejo e prognóstico. A ressecção cirúrgica agressiva com margens negativas foi identificada 

como crucial para a sobrevida a longo prazo. A mediana de sobrevida global foi de 60 

meses, com sobrevida livre de doença de 28 meses [13]. 

O leiomiossarcoma hepático primário permanece uma entidade oncológica rara e 

desafiadora, cujo diagnóstico exige elevado grau de suspeição clínica, cuidadosa integra-

ção dos achados radiológicos e confirmação histopatológica e imuno-histoquímica rigo-

rosa para exclusão de diagnósticos diferenciais importantes, especialmente metástases de 

leiomiossarcomas primários de outras localizações. Cerca de 19 casos semelhantes ao re-

latado neste artigo foram encontrados na literatura e estão listados na Tabela 1. 
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Tabela 1. Resultados do manejo nas séries de casos publicados de leiomiossarcoma hepá-

tico primário. 

Referência Idade (anos) Sexo Fatores de risco Tratamento 
Acompanhamento/ 

Desfecho 

[14] 49 F – Ressecção em cunha Óbito aos 18 meses 

[15] 62 M – Óbito aos 18 meses Óbito aos 20 meses 

[16] 69 M – Vivo aos 24 meses Vivo aos 24 meses 

[17] 69 F – Cirurgia Recorrência após 10 anos 

[18] 62 F – 
Recorrência após 10 

anos 
Diagnóstico na autópsia 

[19] 25 M – 
Diagnóstico na 

autópsia 
Óbito aos três meses 

[20] 64 F – Cirurgia 
Sem evidência de doença 

aos 24 meses 

[21] 78 M Quimioterapia, radioterapia – Óbito aos 10 meses 

[22] 62 M GIST gástrico pós-ressecção 

Lobectomia direita + 

ressecção em cunha 

do lobo esquerdo 

Sem evidência de doença 

[23] 62 M – 
Quimioterapia, radio-

terapia 

Sem evidência de doença 

aos 5 meses 

[24] 78 M – 
Hepatectomia es-

querda 

Sem evidência de doença 

aos 18 meses 

[25] 58 F – 
Segmentectomia pos-

terior direita 

Óbito no 11º dia pós-ope-

ratório 

[26] 12 F Trisegmentectomia, quimioterapia Cirurgia 
Sem evidência de doença 

aos 6 anos 

[27] 86 F Cirurgia Transplante hepático 
Sem evidência de doença 

aos 5 meses 

[28] 63 M Conduta conservadora 
Hepatectomia esten-

dida à direita 
Sem evidência de doença 

[29] 67 M – Hepatectomia Recorrência aos 18 meses 

[30] 38 M Hepatite C Cirurgia Óbito aos 37 meses 

[31] 33 F Transplante renal prévio 
Sem evidência de 

doença 

Sem evidência de doença 

aos 82 meses 

[32] 26 M Linfoma de Hodgkin Óbito aos 25 meses 
Sem evidência de doença 

aos 8 meses 

 

A ressecção cirúrgica radical (R0) oferece a única chance de cura ou sobrevida pro-

longada, ressaltando a importância do diagnóstico precoce. Infelizmente, o prognóstico 

geral é desfavorável devido ao diagnóstico tardio, ao grande tamanho tumoral, à alta taxa 

de recidiva e às opções limitadas de tratamento sistêmico eficaz. A quimioterapia e a ra-

dioterapia têm, em sua maioria, utilidade paliativa ou adjuvante em cenários seleciona-

dos. Avanços futuros dependem de uma melhor compreensão da biologia molecular 
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subjacente ao LHP, o que poderá identificar alvos terapêuticos acionáveis, além do desen-

volvimento de ensaios clínicos colaborativos internacionais focados em sarcomas raros. O 

registro de casos em bases de dados multicêntricas é essencial para gerar evidências mais 

robustas que orientem o manejo dessa doença devastadora. 
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