Cumor de Ewing do Omoplata Edsquerdo

254° Reunido Andtomo - Clinica

Resumo do caso clinico
Relator: Antonio de Pddua Bertells.

F.GoGoLode 19 anos, do sexo maseuli-
no, branco, brasileiro, solteiro, radiotéeni-
co. Admitido no Instituto (Reg. 61-2734),
em 11-10-61, dizendo que 1 ano antes notou.
a0 levantar o braco esquerdo, um nédulo
duro, doloroso ao nivel da insercio do miis-
culo grande peitoral, nédulo que aumen-
tou de tamanho até atingir 8 ems. de dia-
metro, apresentando-se limitacio de movi-
mentos da articulac¢iio eseapulo-umeral do
mesmo lado. Emagrecimento ligeiro. Foi
biopsiado verificando-se ser portador de
tumor de Ewing. Foi submetido a trata-
mento Roentgenteriipico recebendo cérea
de 4.000 r. ¢ a quimioterapia pela ciclo-
fostamida-1 gr. acompanhada de corticéi-
des. Observon-se sensivel melhora do (qua-
dro clinico.

Antecedentes familiares o

pessoais :
sem valor semiolégico.

| Exame fisico geral: Paciente em hom
estado eeral.

Mucosas coradas; péso: 63 quilos, al-
tura: 1,65 m. temperatura: 36,5° C.

Pressao arterial:  160x100 mm/Hg,
pulso 100 bat./min., ritmado, echeio.

Ireqiiéneia respiratoria: 24 resp. /min.

Sistema ganglionar: um ginglio axi-
lar esquerdo, de 2,5xlem. nas suas maio-
res dimensdes, duro, indolor e¢ mével,

Aparelhos cardiovascular ¢ respira-
1ério, normais.

Abdémen : nada digno de nota.

Membros: ligeiro aumento de volume
da regido escapular e deltéidea esquerdas,
tendo a presenga de sinais de radiodermi-
te e de uma cicatriz cirtirgica. Nio héi li-

mitacao dos movimentos da articulacio es-
capulo-umeral corrvespondente (Fig. 1).
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FIG. 1 — Tumeor na regido escapular esquerda.

Exames complementares

1 — Radiografia do térax: normal.
2 — Radiografia do omoplata esquerdo:
destruicoes osteoliticas dos 2/3 inferiores
do omoplata esquerdo com invasio das par-

tes moles pelo tumor. 3 — IExame hemato-
l6gico: normal. 4 — Dosagem das protei-

nas totais e fracgdes: hiposserinemia ligeira.
5 — Dosagem de fdosforo, cilcio e fosfata-
se alealina no sangue: normais. 6 — Ana-
lise da uréia: normal. 7 — Revisio da 1a-
mina: processo inflamatério erdnico.

Evolugdo: O paciente foi submetido a
escapuleetomia’ esquerda no dia 5-12-61,
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que decorren sem anormalidades (Fig. 2).
O laudo histopatologico da peca confirmou
o diagnéstico de Tumor de Hwing, n&o
apresentando ganglios axilares metastati-
«0s. No pos-operatdrio imediato teve tem-
peratura que variou de 373 a 390 (', ce-
dendo a seguir.
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Diagnésticos do relator

1 — Anatomices: Tomor de
omoplata esquerdo.
Infiltraciio tumoral do eanal medular.

2 — TFuncionais:
quidea.

Ewine no

Hipertensio  cefalorra-

FI1G. 2 — Peca cirurgica do tumor de Ewing da regiiio escapular
esquerda (corte).

No 11.° dia pos-operatério queixou-s¢
Jde hipoestesia no térco superior das co-
xas. O exame neuroldgico revelou: distir-
bio neurovegetativo, intensa hiperidrose,
resfriamento das extremidades, hipoestesia
no territério do femorocutineo esquerdo e
anestesia no territério oposto. Apresentou
ainda dor na parede toricica, na regiao
lombossacra e membro inferior direito; dor-
méneia na face e nos membros inferiores.
Novo exame neurolégico revelou: cidtica
radicular diveita, Lassegue & direita, re-
flexo patelar direito fraco e aquiliano asoé-
lido, sem alteracdes da sensibilidade. Con-
clusio - lesdo radicular de L5 a S1. Os exa-
mes radiolégicos das regides lombossacra
foram normais. Recebeu duas séries de ro-
entgenterapia estitica profunda: 2.400 v
em 1 campo-leito operatério (16-1-62 a
1-2-62) e 2.600 r em 1 campo lombossacra
(21-2-62 a 9-3-62) ; administrada ciclofos-
famida na dose total de 1.200 mg e cor-
ticoides (420 mg). '

O paciente passou a ter febre que va-
riava de 39,5° a 37° C, ecom vOmitos, vin-
do a falecer no dia 13-3-62.

3 _ Causa wmortis: insuficiéneia respira-
téria central por depressao bulbar.

Comentarios clinicos -
(‘omentador: Fernendo C. Gentil

Os meuns comentarios serdo feitos de
referéneia a neoplasia propriamente dita
— tumor de Ewing — e ao caso clinico
em discussdo. '

0O sarcoma de Ewing foi deserito, co-
mo o proprio nome indiea, pelo pai da pa-
tologia oncolégica nos Estados Unidos, o©
prof. James Ewing, Chefe do Departamen-
to de Anatomia Patolégica do Memorial
Hospital.

file isolou entre os reticulossarcomas
6sseos 0 tumor de Ewing com um quadro
microseopico caracteristico, bem como cor-
relacionon ésse quadro histopatoldgico com
o uspeeto radiolégico e a evolucao clinica
désse tumores, fatos @8sses ocorridos em
1921.

‘fiste sarcoma é um dos mdis freqiien-
{e< nos ossos, sendo secundado pelo sarco-
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Sedia-se  principalmente

ma  osteogenico,
nas  diafises dos ossos  longos  ocorrendo

também nos ossos chatos, como no caso eli-
nico em discussdo. Sua malor incidéncia
com relacao a idade se verifica entre 10 ¢
15 anos, observando-se predomindneia no
sexo maseulino (2:1).

Apresenta alguns caracteres bastante
sut-generis, prineipalmente no que diz res-
peito as manifestacoes inieiais. Em eérea
de 40 a 50% dos ecasos, as primeiras mani-
festacoes elinicas siio de tipo inflamatério,
razao pela qual freqiientemente o diagnos-
tico deixa de ser feito, pois o médico é le-
vado a fazer diagndstico de osteomielite ou
outro processo inflamatorio inespecifico. S6

tardiamente & feito o diagndstico corveto.

Essas manifestacoes inflamatérias se
traduzem por febre, fregiientemente rubor
local e leucocitose; dai a difienldade do
diagnéstico difereneial.

O tratamento do tumor de Ewing.
aceito por todas as escolas, é o radioterapi-
<o. Entretanto. na série de 116 casos, do
Memorial IHospital. ndo houve um tnico
caso de cura com D anos de sobrevida, quan-
do essa terapéutica foi usada isoladamente.

A sobrevida de 5 anos é pequena, em
torno de 7 a 8%. e em todos éles houve
associacao de radioterapia com eirureia.

O que realmente permite o diagnosti-
<o dos sarcomas Osscos é a triade caracte-
rizada por: dor, impoténeia funcional e a
comprovacao histopatologica.

No caso presente, apesar de todos os
tratamentos instituidos, a doenca seguiu o
curso natural ; o paciente, aproximadamen-
te em téhrno de 1 ano, a contar do inicio
dos sintfomas. veio a falecer.

Logo apds a cirurgia. 15 dias apos,
apresenton sintomatologia dolorosa e ner-
vosi.  constatando-se sofrimento radieular
a0 nivel de L5 e S1 (infiltracao metasta-
tica do canal medular on das vértebras).
Seguiram-se perturbacoes esfinceterianas e
com a queda do estado geral veio o doente
a falecer.

As sedes prineipais das metastases dés-
~es tumores s80: 0ss0s {(coluna vertebral
preferencialmente) e pulmoes,

A revisao da lamina da biopsia feita.
revelow apenas. um processo inflamatorio
cronico, o que esta de acordo em que as ma-
nifestacoes inflamatorias sio de alto erau
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de intensidade neste tipo de neoplasia. A
comprovaciio histepatologica foi feita com
o exame da peca cirirgica, uma vez que
radiologicamente a imagem era tipica de
sarcoma de Ewing. Ndo hd alteracoes qui-
micas do sangue nesses tumores (fosfata-
ses, caleio, fosforo, ete.).

A infiltracio medular deve ter sido
mais extensa, e nao apenas no sctor L5 e
S1; a hipotese de metastases dsseas verte-
brais deve figurar, apesar dos exames ra-
diclégicos ndo as demonstrarem. Sabe-se
que o diagnostico radioldgico destas metas-
tases muitas vézes s6 é possivel quando a
evolucdo do caso é bem avancada, ndo sen-
do tals lesdes visiveis nos casos iniciais.

Entre os diagndsticos funcionais acres-
centariamos: alteracoes neuroldgicas  dos
membros inferiores e perturbacdes esfine-
terianas por sofrimento radieunlar.

Discussao clinica

M. 0. Roxo Nobre: Hoje estou cada
vez mais convencido de gue ndo se pode
falar em terapéutica de cancer em térmos
de antagonismo entre radioterapia e cirur-
aia. Ha circunstancias, entretanto, em que
¢ dificil saber-se se se deve indiear a cirur-
rurgia, principalmente gunando ela ¢ muito
mutilante ¢ agressiva.

No caso dos tumores de Ewing rara-
mente os radioterapeutas os recebem pre-
cocemente, dail os maus resultados ¢ o nfio
eneaminhamento a cirurgia.

O tumor de Bwing, que é um veticulos-

-sarcoma, revela curabilidade extremamente

baixa. Quando ¢éle é localizado num 0ss0
longo, é muito radiossensivel ¢ radio-re-
cuperavel. O tumor pode ser destruido e
a recuperacio local se faz perfeitamente.
Vemos pacientes que falecem em  conse-
(liencia de metastases pulmonares, sem re-
cidiva Jocal. Em vista désses fatos, justifi-
ca-se muito bem a conduta radioteripica
exelusiva, pois, como tumores da linhagem
reticular, sio radiossensiveis. Infelizmente
ésses tumores disseminam mnito precoce
¢ extensamente.

Elcy Paiisi: Faltam-nos mais elemen-
tos pira fazer nma apreciacio das ocorrén-
clas clinieas finals, Entretanto. tudo suge-
re ter havido uwm processo infeccioso grave,
muito wais grave do que ocorre nas infee-
COes urinarias. em que a evoluedo é demo--
rada ¢ ndao fubninante. Devemos pensar
numa infeccdo meningea. ndao nos esque-
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cendo, porém, de uma infecgdo por moéru-
la, o que explicaria o quadro de vdmitos,
febre e morte rapida.

Fernando Gentil: A conduta terapéu-
tiea no Instituto Central € mista: perfusio
gquimioterapica associada a telecobaltotera-
pia (2 séries de cada) e eventualmente ci-
rurgia conservadera ou radical, dependen-
do de cada caso, individualmente. O qui-
mioterapico que tem dado resultados mais
satisfatorios, apesar de poueo palpaveis, é
a ciclofosfamida.

José Ramos Jr.: No caso presente fal-
ta dar uma explicacao para a hipertensio
arterial apresentada (16x10 mm/hg). Po-
deria ser a expressdo clinica de uma ne-
fropatia croniea, que concorreria tamhém
para o quadro febril apresentado. De for-
ma que o quadro de infeccdo urinaria deve
ser diagnosticado ecomo wuma piclonefrite
aguda ab-initio ou uma pielonefrite aguda
no curso de uma pielonefrite cronica (a
pielonefrite ab-tnitio ndo provocea hiperten-
s80).

No que respeita a parte neuroldogiea,
o paciente apresentou infiltracio da medu-
la em tdda a sua extensdo .NfAo achamos
que tenha havido uma hipertensao liqué-
rica, porque o paciente niao apresentou ce-
faléia; houve mesmo uma infiltracio tu-
moral da parte medular, e ndo propria-
mente aumento da guantidade liqudrica.
Como explicar os formigamentos? Todo o
paciente em situacio ma do ponto de vis-
ta metabélico, e principalmente febril, no
qual exista um balanco negativo das vita-
minas, especialmente dos grupos B e C,
tem uma hipovitaminose. Sabemos que as
vitaminas Bl e B12 atuam na parte nu-
tritiva, tréofica de todos os nervos; dai o
formigamento, que é um sintoma sensorial.

Quanto a parte final da evolucio eli-
nica deste paciente, a hipétese é de uma in-
feccao meningea (encefalomeningea ou me-
ningo-encefilica), do grupo da térula ou
de gualquer outra infeccdo, devida as con-
dicoes propiciadas pela infiltracdo tumo-
ral da medula.

Iista hipdtese em competicdo ou asso-
ciada a de pielonefrite aguda (ou ao surto
agudo de uma pielonefrite cromica) pode
explicar aquela hipertensdo.

Achados necroscépicos :
Necroscopista : Jesus Carlos Machado

Desejamos acrescentar alguns elemen-
tos s6bre as diferencas mieroscopicas entre
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o reticulossarcoma e o tumor de Hwing.
Tste autor denominou esta entidade para
diferencia-la bem do reticulossarcoma da
medula 6ssea, do mieloma endotelial. Lste
tumor estd mais ligado a célula endotelial
medular do que propriamente a célula re-
ticular da medula 6ssea. Tsse coneceito de
Ewing & baseado numa série de critérios
morfoldgicos e citolégicos da propria evo-
Jucao do sarcoma de Ewing, que é diferen-
te da evolucdo do reticulossarcoma. Entre-
tanto, outros autores;, como Oberlinck, néo
créem que o sarcoma de Ewing seja enti-
dade diferente do reticulossarcoma.

Os caracteres que permitem essa dife-
renciacao sdo: 1 — A eélula do sarcoma de
Ewing é 3 a 4 vézes maior do que o lin-
foeito, eom dois nucléolos bem evidentes e
certa vacuolizacao do nucleo; as células
désse tumor se dispoe em tébrno dos vasos
(arranjo peritelial), em forma de peque-
nas placas. Ha espacos vacuolares entre as
células, formando, as vézes, rosetas, que
podem ser motivo de confusfio com metés-
tases de neuroblastoma 6sseo (diagnéstico
diferencial que deve ser feito). 2 — Com-
portamento biolégico: raramente nesse tu-
mor ha distribuicio sistémica de metasta-
ses. Ha predilecio pela coluna lombar e
pulmao, enquanto que no reticulossarcoma
Osseo éles tém distribuicdo mais sistémi-
ca e de localizacdo diferente.

Causa-mortis: colapso téxico-infeccio-
K0,

Diagnostico da moléstia  principal -
Sarcoma de Ewing do omoplata esquerdo.

Diagnésticos anatomices: Sarcoma de
Ewing do omoplata esquerdo.

Metdstases de sarcoma de Ewing em
ambos os pulmdes, 7.2, 8.2 ¢ 9.2 vértebras
dorsais, 4.2 e 5.2 vértebras lombares e 4.2
vértebra sacra, 7.2, 8.2 ¢ 9.2 costelas direi-
tas, ossos parietais dirveito e esquerdo, osso
oceipital e 1dbulo cerebral occipital esquer-
do. (Te. 3 e 4)

— Enfizema pulmonar

— Amigdalite purulenta

— Hipertrofia do miocardio

— Trombese auricular esquerda

— (istite hipertréfiea

— Litiase vesical -

— Hepatite cronica

— Esteatose hepética.
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FIG. 3 — DMetastases de sarcoma de Ewing nos pulmdes e coluna vertebral

FIG. 4 — Metastases de Sarcoma de Ewing no cérebro e coluna v

ertebral.
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Discussdo anatomo-clinica

. 0. Rors Nobre: As metastases
Sesoas da coluna comprometiam a medula,
ou cram metastases independentes!

Jesus Carlos Machado: Inicialmente ©
tumor compromete a medula dssea da vér-
tobra ou da coluna, ¢ depois éle destrol o
Qsso ¢ penetra no canal da medula nervo-
sa, onde compromete 03 nervos radicula-
vos. B o que aconteceu mo presente ¢a=o.

Eloy Parisi: llavia processo infeceio-
so na meninge?

Jesus Cearlos Machado: Nao, apenas 0
comprometimento tumoral.
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Jos¢ Ramos Jr.: O proeesso de eistite
em s ndo produz a morte de um paciente.
AMas associada ao processo inflamatério cro-
nico (ue oste doente apresentava em razao
de seu tumor de Ewing, féz com que ele
entrasse numa insuficiéncia circulatoria pe-
ritérica, do tipo chamado histaminico ou
protoplasmitico. 11a um choque circulato-
rio periférico infeeeioso grave. hrreversi-
vel, porque ha lesido funeional dos endoté-
lios. O paciente entra em choque porque
LA wma inspissalio sanguings irveversivel,
O choque infeecioso & sempre mais grave
do (ue o chogue hemodinamico puro ou
peptonico por causa da permeabilidade to-
tal dos endotélios dos capilares.
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