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Tumores do tornozelo e pé: parte 2
Foot and ankle tumors: part 2

Reynaldo Jesus-Garcia

RESUMO

O autor revisou os principais tumores dos tecidos moles do pé e do tornozelo e dividiu a publicacéo
em dois tdpicos principais, as lesdes benignas e as lesdes malignas. A abordagem basica dos tumores
foi explicada em detalhes, principalmente o diagnostico por imagem, a bidpsia, o tratamento geral
e 0 prognostico. Entre os tumores benignos, o autor apresentou os principais tumores fibroblasticos,
vasculares, neurais, lipobléasticos e sinoviais. Os principais sarcomas dos tecidos moles foram
apresentados e divididos em fibroblasticos, fibro-histiociticos, lipoblasticos e neurais e sinoviais. As
principais caracteristicas de imagem, tratamento e prognéstico foram explicadas, no que se refere as
caracteristicas desses tumores, quando estao localizados no pé e no tornozelo.

ABSTRACT

The author reviewed the main soft tissue tumors of foot and ankle and divided the paper in two main
topics, the benign and the malignant lesions. The basic approach to the tumors was explained in
details, mainly the image diagnosis, the biopsy, the general treatment and the prognosis. Among the
benign tumors, the author presented the main fibroblastic, vascular, neural, lipoblastic and synovial
tumors. The main soft tissue sarcomas were presented and divided in fibroblastic, fibro-hystiocitic,
lipoblastic, neural, and synovial tumors. The main characteristics, image, treatment and prognostic
were explained concerning the characteristics of these tumors, when they are located on foot and ankle.

TUMORES DOS TECIDOS MOLES DO PE E DO TORNO-
ZELO

Tumores benignos

Os tumores benignos dos tecidos moles sio tumores que cres-
cem lentamente, causam pouca ou nenhuma dor e podem se lo-
calizar em qualquer lugar do pé e do tornozelo. Tipicamente apre-
sentam na histologia uma estrutura organizada. As células sio bem
diferenciadas e podem ser reconhecidas por seus “produtos”, por
exemplo, os lipides no lipoma ou o coldgeno no tumor desméide.
Esse grupo de tumores costuma ser bem delimitado em relagio
as estruturas adjacentes e apresentar uma cdpsula verdadeira ou
uma pseudo-cdpsula bem definida, formada pela compressao das
estruturas a seu redor.

As lesbes mais comuns desse grupo sao o lipoma, o heman-
gioma, o fibro-histiocitoma, o neurofibroma, o schwannoma e a
fibromatose agressiva (tumor desmdide).

Existe ainda um grupo de lesoes chamadas de Pseudo-Tumores
benignos de partes moles, onde se destacam o ganglion, os cistos
sinoviais, a fascite nodular, a sinovite vilo-nodular pigmentada, a
miosite ossificante ¢ a condromatose sinovial.

A incidéncia dessas lesoes é subestimada uma vez que muitos
desses tumores sao ressecados e ndo enviados (erroneamente), para
exame anatomopatoldgico.




O diagndstico por imagem e o estadiamento sio
fundamentais para o correto tratamento dessas lesoes.

Os tumores benignos de tecidos moles do pé e do
tornozelo nio costumam apresentar recorréncia quando
tratados de maneira adequada, nio apresentam metds-
tases € nao sao lesdes pré-malignas, isto ¢, ndo apresen-
tam transformagio para sarcomas.”

Diagnéstico

O diagnéstico baseia-se na combinagio da clinica
com a imagem. Algumas vezes, devido a caracteristicas
tipicas desses tumores, o diagndstico pode ser confir-
mado somente por esses métodos. Sao exemplos alguns
tumores com menos do que 5 centimetros, entre eles
os lipomas, os hemangiomas e os neurofibromas. Algu-
mas outras lesoes entre os pseudo-tumores benignos de
partes moles, como os ganglions, a miosite ossificante e
a sinovite vilonodular pigmentada, nao necessitam da
bidpsia para seu diagndstico pré-operatério.

O ultrassom pode ajudar na diferenciacio entre tu-
mores com conteido sélido e cistico. Pode também
guiar uma biépsia, nos casos em que o tumor se encontra
préximo ao feixe vdsculo-nervoso.

Nas radiografias podemos evidenciar algumas carac-
teristicas que ajudam no diagnéstico, por exemplo: as
calcificages intra-articulares da condromatose sinovial
ou as imagens de flebolitos dos hemangiomas. No en-
tanto, esta avaliagio é sempre sugestiva e ndo patogno-
monica, visto que, por exemplo, nos sarcomas sinoviais,
as calcificagdes intra-tumorais também sio comuns.

A ressonincia magnética é exame fundamental para
o diagndstico. A maior parte dos tumores apresentam
baixo sinal em T1 e alto sinal em T2. Nos pacientes
com SVNP a ressonincia apresenta caracteristicas pro-
prias relacionadas a presenca da hemossiderina. H4 baixo
sinal em T1 e baixo sinal em T2. Na condromatose si-
novial, encontram-se as imagens em T1 com moderado
sinal e T2 brilhante, devido a presenga da cartilagem.

Nos casos em que o cirurgido diagnostica através
da clinica e da imagem uma lesdo, duas condutas sio
possiveis: observagao ou ressec¢ao. Em nosso Servico,
nas lesdes bem definidas e pequenas, quando decidimos
pela ressecgao da lesao, sempre consideramos o proce-
dimento como se fosse uma “bidpsia excisional”, reali-
zando a cirurgia com critérios oncoldgicos, com mar-
gens amplas e sempre imaginando que, se o diagndstico
final for de malignidade, a cirurgia oncologicamente
correta foi realizada.”
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BIOPSIA DOS TUMORES BENIGNOS DOS TE-
CIDOS MOLES

Mesmo quando os tumores parecem ser benignos é
fundamental que se realize um estudo anatomopatolé-
gico, na tentativa de se evitar desdobramentos catastré-
ficos inesperados, quando o diagndstico de malignidade
¢ o resultado final na histologia.®)

Biopsia com agulha fina (PAF)

A pun¢io ou aspiragio com agulha fina é procedi-
mento que, nos tumores mesenquimais, apresenta alto
indice de falsos negativos. Mesmo nos tumores com
diagnésticos positivos, a precisdo desse diagndstico ¢
baixa. No entanto, consideramos melhor realizar essa
modalidade de biépsia, do que partir para uma cirurgia
as cegas, no que se refere ao diagnéstico de malignidade.

Biopsia com trefina

A biépsia com trefina nos tumores dos tecidos moles
apresenta maior precisio do que a realizada com agu-
lha fina. Quando o fragmento obtido mantém a arqui-
tetura, pode permitir um diagnéstico histoldgico e o
grau do tumor. Geralmente permite a andlise imuno-
-histoquimica e genética. O risco de contaminacio dos
tecidos é minimo. No entanto, nio é ficil a obtencio
de tecido com a trefina, mesmo quando se utiliza equi-
pamentos que determinam pressio negativa ou aque-
les que dispoe de mecanismos de disparo de baionetas.
Em nosso Servico utilizamos este método, mas realiza-
mos no maximo 3 tentativas. Utilizamos trefinas/agu-
lhas tipo baioneta. Procuramos introduzir a agulha na
pseudo-capsula do tumor por um tnico orificio. Se nao
conseguimos o material adequado, preferimos realizar
uma bidpsia incisional no mesmo ato cirtrgico.
Bidpsia incisional

A bidpsia incisional é o “padrio ouro” para o diag-
néstico de certeza dos tumores que acometem os teci-
dos moles. Utilizamos a biépsia aberta incisional com
anatomopatolégico por congelacio, para assegurarmos
que o material obtido seja adequado para o diagnéstico.
Se o resultado mostra um tumor benigno, uma cirur-
gia com margens marginais ou amplas pode ser ime-
diatamente realizada. Nos casos em que o patologista
nao consegue definir o diagndstico, ou quando existe
a suspeita de lesio maligna, procedemos a uma hemos-
tasia absoluta. Nao utilizamos drenos, mas se este for
indispensdvel, apds alguns minutos de tentativa de he-
mostasia, posicionamos sua saida na prépria incisao, ou
a lcm desta, em linha com a incisao da bidpsia. Nosso
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objetivo ¢ evitar que células do tumor se disseminem
pela regiao da bi6psia.

Bidpsia excisional

Corresponde 2 resseccdo completa da lesao. Estd in-
dicada em lesdes pequenas, comum no pé e tornozelo
(<5cm), superficiais e méveis, com caracteristicas clinicas
e imagem de lesdo benigna. Podemos incluir entre as le-
soes mais frequentemente tratadas com bidpsias incisio-
nais os pequenos lipomas, os pequenos hemangiomas, a
sinovite vilo-nodular pigmentada e os cistos popliteos.

Sempre que possivel deve-se tentar realizar o proce-
dimento com margens amplas, visto que, na eventuali-
dade de um diagnéstico final de sarcoma, o tratamento
correto foi realizado.

Quando o patologista, no intra-operatério, encon-
tra margens exiguas, inapropriadas para o tumor resse-
cado, deve-se imediatamente amplid-las, mesmo que
estejamos frente a uma lesao supostamente benigna.

Quando o anatomopatoldgico revela margens ina-
dequadas somente no laudo final, realizado nas colo-
ragoes do laboratério e o diagnéstico que se imagina-
va benigno, foi o de um sarcoma, deve-se reoperar o
paciente e ampliar as margens. Quando um sarcoma
¢ ressecado com margens positivas, o risco de recidiva
local, mesmo apds uma reviso cirtirgica é muito mais
alto do que se o procedimento tivesse sido corretamente
realizado. As cirurgias de revisao de margens frequen-
temente exigem retalhos e enxertos e ressecgdes, sendo
muitas vezes necessdrio a ressecgao de estruturas funcio-
nalmente importantes. Frequentemente é necessdrio a
ressecgdo de tenddes, ligamentos, capsulas e estruturas
vésculo-nervosas, com o objetivo final de ressecar todo
tecido contaminado pelas células tumorais.

TRATAMENTO DOS TUMORES BENIGNOS DE
TECIDOS MOLES

O tratamento dos tumores benignos dos tecidos
moles depende da sintomatologia, do tempo de evolu-
¢a0, do tipo histolégico e da localizacio.

A simples observagiao do tumor, sem a instituigio
do tratamento cirtrgico, somente ¢ indicada para le-
soes subcutineas, pequenas, assintomdticas e de longa
duragio. O paciente deve ser orientado para procurar
atendimento médico se qualquer uma dessas caracteris-
ticas modificar com o passar dos anos. As lesoes cisticas
costumam ser benignas e as lesoes sélidas, podem ser

malignas.
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Nos casos em que se decide pela cirurgia, deve-
-se ressecar o tumor em bloco, com margens amplas,
muitas vezes com uma elipse de pele na regido onde
o tumor encontra-se mais superficial. Na ressec¢io em
bloco, o tumor nao deve ser aberto e deve ser recoberto
em toda sua superficie por tecidos normais. Em nosso
Servico nao utilizamos o torniquete para a realizacio
das cirurgias oncoldgicas. Acreditamos que todos os va-
sos devem ser identificados e ligados ou afastados do
tumor no momento da dissecgao, mesmo que isso oca-
sione maior tempo cirdrgico e maior dificuldade. Apés
a resseccdo do tumor, o campo cirtrgico deve ser revi-
sado e a hemostasia absoluta deve ser realizada antes do
fechamento da ferida operatéria por planos.

A reconstrucio do espago criado com a ressec¢io do
tumor pode ser realizada por aproximagio dos planos,
em tumores pequenos, ou pode necessitar a rotacio de
retalhos ou enxertos. A equipe cirtrgica deve estar pre-
parada para a reconstrugao, deixando a disposigao os
fios para microcirurgia no caso de retalhos livres e o
dermdtomo para a eventualidade de enxertos de pele.

No pés-operatério o paciente deve ser seguido no
que se refere a formacio de colecoes, que devem ser dre-
nadas se ndo forem absorvidas espontaneamente. Deve-
-se também ficar atento para a recidiva local, principal-
mente nos casos de sinovite vilo-nodular pigmentada,
condromatose sinovial e tumor desméide. Deve-se rea-
lizar uma ressonincia magnética dois a trés meses apds
a cirurgia e posteriormente a cada seis meses durante o
periodo de cinco anos, principalmente nos tumores re-
cidivantes (sinovite vilo-nodular pigmentada, lipomas
atipicos, condromatose sinovial e tumor desméide). No
caso de lesoes benignas, pequenas e nao recidivantes, o
seguimento pode ser apenas clinico.”)

Prognéstico

O progndstico dos tumores benignos e dos pseu-
do tumores benignos dos tecidos moles ¢ étimo, com
cura através do tratamento cirtrgico e com baixo indice
de recidiva. A recidiva local ocorre em alguns tumores
como na sinovite vilo-nodular pigmentada, nos lipomas
atipicos, na condromatose sinovial e tumor desméide,
que devem ser seguidos periodicamente.”)

PRINCIPAIS TUMORES BENIGNOS DOS TECI-
DOS MOLES

Os principais tumores benignos e pseudo-tumores
benignos dos tecidos moles, podem ser divididos basea-
dos em sua histologia em:®



Tumores fibrosos benignos dos tecidos moles
e Fibroma

* Miosite ossificante

e Calcinose tumoral

e Fibromatose

Tumores vasculares benignos dos tecidos
moles

* Hemangioma

* Linfangioma

* Tumor glémico

Tumores neurais benignos dos tecidos moles
e Schwannoma

e Neurofibroma

e  Mixoma da bainha do nervo

* Neuromas de amputagio

* Ganglion cistico

e Neuroma de Morton

Tumores lipomatosos benignos dos tecidos
moles

* Lipoma
Condromatose sinovial

Sinovite vilo-nodular pigmentada

TUMORES FIBROSOS BENIGNOS DOS TECIDOS
MOLES

Fibroma

E um tumor benigno que pode se desenvolver na
pele ou nos tecidos moles. Pode acometer a bainha de
tendoes do pé. Sao lesdes de crescimento lento, indolo-
res. Pode haver recidiva local e a cirurgia da recorréncia
somente deve ser indicada se houver sintomatologia.

Calcinose tumoral

E uma lesio tumoral formada por depésito subcuti-
neo de cdlcio que se desenvolve e aumenta de tamanho
durante um periodo de virios anos. Os depésitos po-
dem ser maltiplos e simétricos. Nao existe um verdadei-
ro comprometimento ou invasao dos tecidos circunja-
centes. As massas sio aderentes as fdscias. Os depdsitos
ocorrem em 4reas peri-articulares e costumam ser assin-
tomdticas, uma vez que nio provocam danos as articu-
lagoes. O diagndstico costuma ser feito em radiografias
ou tomografias realizadas por motivos traumdticos.

Os pacientes nio costumam apresentar alteragoes
metabdlicas. Nos pacientes portadores de osteodistro-
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fia renal, depdsitos semelhantes sio encontrados, mas
nesses pacientes, a fisiopatologia ¢ diferente, com hipo-
calcemia e depdsitos em multiplos drgios.

Na macroscopia encontram-se massas aderentes aos
musculos, féscias e tendoes, com aspecto de pasta de den-
te ou giz, algumas vezes liquefeitos outras como cristais.

O tratamento conservador dessas lesdes deve ser rea-
lizado se nio houver sintomatologia. O paciente deve
ser acompanhado, com exames de imagem periddicos.
Se nao houver aumento das calcificagées ou comprome-
timento da articulacio, o tratamento conservador deve
ser mantido. A cirurgia fica reservada para os pacientes
sintomdticos ou com progressivo comprometimento
articular. A ressecgao de todas as massas de calcificagao
¢ dificil e frequentemente o residuo de calcificacio que
fica aderido aos tecidos, compromete a cicatrizagio e
facilita a infec¢o, inclusive com a formacio de fistulas,
de dificil tratamento.

Fibromatoses

A fibromatose inclui um grupo de tumores infil-
trativos, benignos, caracterizados pelo comportamen-
to agressivo local e pela alta taxa de recidiva local. Sua
agressividade é apenas local e nao apresentam metista-
ses ou dissemina¢do. Alguns anatomopatologistas con-
sideram a fibromatose como um tipo de fibrossarcoma
de baixo grau, com bom progndstico no que se refere
a sobrevida.

A maior parte dos patologistas divide a fibromatose em:

* Superficial: doenca de Dupuytren, sindrome de
Ledderhose e doenga de Peyronie;

¢ Profunda: desmdide intra ou extra-abdominal.

Fibromatose superficial

Comprometem os tecidos superficiais e parece ha-
ver uma histéria familiar. H4 ainda a associacio com o
fumo, diabete, alcoolismo, epilepsia e trauma.

A fibromatose plantar, sindrome de Ledderhose,
ocorre na planta do pé, fora da drea de carga da féscia
plantar. Diferente do que ocorre na fibromatose palmar,
no pé a fibromatose pode acometer criangas e adoles-
centes. A queixa inicial é o aparecimento de um nédulo
na planta do pé, que cresce progressivamente e provoca
dor com o decorrer da marcha. Em alguns pacientes
o nédulo pode se manter inalterado e assintomdtico
por meses ou anos. Hé relatos de pacientes nos quais
os nédulos desapareceram com o passar do tempo. Por
outro lado, o nédulo pode crescer e chegar a apresentar
comprometimento dos tecidos circunjacentes a féscia.
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O diagnéstico de certeza ¢ realizado através da res-
sonincia magnética que apresenta lesio com baixo sinal
em T1 e moderado sinal em T2. A utilizacio do con-
traste mostra leve realce da lesao.

O tratamento inicial é o conservador, com a prote-
¢ao da lesio com palmilhas ou sapatos que minimizam
a carga sobre 0 nédulo. Se nio houver sucesso com o
tratamento clinico, ou se houver crescimento efetivo da
lesao, indica-se a ressec¢io da lesdo, que deve ser reali-
zada com margens amplas. Algumas vezes a utilizagio
de retalhos livres, microcirtrgicos ¢ indicada para uma
ressecgdo com margens adequadas. A chance de recidiva
¢ alta em cirurgias marginais. As recidivas costumam,
devido & cicatriz cirdrgica, ser mais dolorosas do que a
lesdo inicial.

Na cirurgia da fibromatose plantar, a ressecao de
uma elipse de pele e a utilizagio de retalhos livres ou
pediculados pode ser a chave para o sucesso da cirurgia,
no momento em que se realiza uma ressec¢do mais am-
pla, sem a preocupacio problemas para o fechamento
da pele da planta do pé apenas por aproximagio das

bordas.

O tratamento deve ser discutido com o paciente,
visto que as recidivas locais, mesmo em resseccoes com

.3
m

margens livres podem ocorrer. A ressec¢io da lesao com
margens amplas ¢ a Gnica técnica que pode proporcio-
nar cura local ao paciente. Na eventualidade de uma
cirurgia em que o anatomopatoldgico revele alguma
margem coincidente com o tumor, optamos pela obser-
vacio da evolucio da lesao. Da mesma forma, evitamos
a amputagdo em pacientes com vdrias recidivas. Antes
de propor a cirurgia radical, tentamos a radioterapia,
que em nosso Servico, somente ¢ indicada em pacientes
cuja tnica alternativa seria a amputagio.

E de suma importancia salientar que alguns tumores
desmoides, ressecados com margens comprometidas,
nio apresentam crescimento ou recidiva local. Em vista
disso, cada caso deve ser analisado em separado, ponde-
rando-se com cuidado, as propostas cirtrgicas radicais,
na tentativa de se obter margens amplas.

A utilizagdo de medica¢io sistémica, como por
exemplo o tamoxifeno (bloqueador do estrégeno), agen-
tes anti-inflamatérios (Sulindac) ou mesmo quimiote-
rapia tém sido descritas na Literatura. No entanto, nio
hd evidencias de sua agao. Deve-se salientar ainda que,
a maior incidéncia dos tumores desméides ocorre nas
mulheres em idade fértil, o que contraindicaria a utili-
zagdo do tamoxifeno (Figuras 1 e 2).

Figura 1. Tumor desmoide (fibromatose) de planta do pé (Ledderhose). Note em (A) o nédulo na planta do pé, doloroso a
palpagao. Em (B) planejamento da resseccdo. Note que a pele foi ressecada em bloco com a lesédo. Nao h& como separa a
pele do tumor. Em (C) pega de ressecgéo cirdrgica, com a elipse de pele, removida em bloco com o tumor. Em (D) aspecto do
leito cirlirgico apos a resseccao do tumor, com a preservacao dos nervos plantares e tenddes flexores dos dedos. Em (E) tumor
ressecado em bloco, ao lado do defeito criado com a cirurgia
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Figura 2. Tumor desmdide (fibromatose — Ledderhose) da regiao plantar do pé. Note em (A) no corte sagital da ressonancia
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magnética ponderada em T-1, a massa heterogénea com baixo sinal em meio a gordura plantar. Em (B) a imagem com alto
sinal em T-2 no corte sagital. Em (C) e (D), imagem coronal do pé onde se evidencia o baixo sinal da lesdo em T-1 e alto em
T-2. Em (E) e (F) tumor plantar doloroso, demarcado para resseccdo. Em (G) aspecto cirlirgico com a resseccao do tumor em
bloco com a elipse de pele e a preservacao dos nervos plantares. Em (H) tumor aberto pelo patologista, com as margens livres,
marcadas por fios de algodao e o aspecto de tumor fibroso, esbranquicado em endurecido

TUMORES VASCULARES BENIGNOS DOS TE-
CIDOS MOLES

Podemos dividir as anomalias vasculares em malfor-
magoes e hemangiomas verdadeiros. Correspondem a
lesoes onde hd dilatagao dos vasos, que nao costumam
proliferar, mas que se expandem lenta, mas progressi-
vamente, sem involuir. Os hemangiomas sao neopla-
sias endoteliais benignas, formadas por capilares que
apresentam crescimento intermitente por proliferacio
endotelial, no primeiro ano de vida quando passam a
involuir lentamente, muitas vezes desaparecendo com-
pletamente até os 10 anos de idade.

Hemangioma intramuscular

A lesdo vascular de partes moles, benigna, mais fre-
quentemente encontrada é o hemangioma intramus-

cular (angioma ou angiolipoma intramuscular), que
corresponde a uma proliferagio de canais vasculares
benignos, dentro do musculo esquelético, associado na
maior parte das vezes com quantidades varidveis de te-
cido adiposo maduro.

Seu diagnéstico ¢ realizado por imagem, apds a quei-
xa de dor localizada, que vem ocorrendo em um periodo
de vérios anos. Pode haver a queixa de aumento de tem-
peratura e de edema, geralmente relacionada ao esforco.
Na palpagio, geralmente se apresenta como uma massa
amolecida em relagio ao musculo ao redor. Algumas vezes
pode-se evidenciar no exame fisico, 0 aumento de volume
da regido apds um periodo de garroteamento do membro.

No diagnéstico por imagem é comum a presenca de
flebolitos que correspondem a pequenos trombos. Na
ressonincia magnética hd a presenca de uma lesio no
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interior do musculo, de padrao infiltrativo, com a pre-
senga de dreas entremeadas na lesio com alto sinal em
T1 e que representam substitui¢ao das fibras muscula-
res por gordura. Em T2 hd alto sinal que corresponde
aos vasos dilatados, repletos de sangue. A administracio
de contraste evidenciard ainda mais a lesao.

O tratamento pode ser conservador, com a observa-
¢do e seguimento constante do hemangioma. Nos casos
de dor apds o exercicio, o repouso e a utilizagio de anti-
-inflamatérios nao hormonais pode controlar os sinto-
mas. Hd relatos de maior dor em mulheres nos periodos
de uso de horménios anticoncepcionais.

O tratamento local percutdneo com embolizacoes e
esclerose pode ser indicado, mas a possibilidade de em-
bolia terminal para pequenos vasos digitais dos podo-
dictilos é uma complicagao grave, com sequelas irrever-
stveis. Geralmente sao necessdrias vdrias embolizacoes e
em alguns casos, pode haver recidiva.

A cirurgia com ressec¢do do hemangioma intramus-
cular somente estd indicada em lesdes sintomdticas e
nos casos onde a embolizagio ou a esclerose sio con-
traindicadas. A ressec¢ao de toda a lesio nem sempre ¢
conseguida e a recidiva é frequente. Em poucos meses,
pode haver a formacio de novas dilatagoes vasculares e
o retorno da sintomatologia (Figura 3).

Figura 3. Hemangioma intramuscular do pé. Em
(A) note o abaulamento da regiao lateral do pé es-
querdo. Em (B) aspecto da ressonancia magnética,
ponderada em T-2, onde se evidencia em meio a
edema difuso, formagao heterogénea, com alto si-
nal, que corresponde ao hemangioma
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TUMORES NEURAIS BENIGNOS DOS TECIDOS
MOLES

Os tumores neurais que se originam na bainha dos ner-
vos mais comuns s3o o Schwannoma e o neurofibroma.

Schwannoma

E uma lesio benigna da bainha do nervo, também
conhecido como neurilemoma, que pode ocorrer em
qualquer nervo. Os schwannomas intradurais quase sem-
pre acometem as raizes sensitivas. A massa geralmente é
assintomdtica, sem correspondéncia nervosa distal, seja
sensitiva ou motora. Nas extremidades apresenta-se de
forma fusiforme nos cortes longitudinais e perfeitamente
cilindricos nos cortes axiais. Na RM em T-1 costuma ha-
ver o aparecimento de um fino anel de gordura ao redor
do tumor. Em T-2 pode-se evidenciar um fino anel com
hipersinal que corresponde 4 capsula do tumor. E raro,
mas pode haver erosao do osso adjacente (Figura 4).

O tratamento consiste na completa ressecgio do tu-
mor, com lupa ou microscopio cirﬁrgicos, sempre que
possivel, preservando o nervo que originou o tumor. As
recidivas locais sio incomuns se o tumor ¢é ressecado
completamente. A malignizagdo ¢ raramente relatada.

Neurofibroma

E um tumor benigno que se desenvolve, como o
Schwannoma, a partir de células da bainha do nervo
(células de Sewann, células perineurais “like” e fibro-
blastos). A ocorréncia de multiplos neurofibromas ¢ a
base da neurofibromatose Tipo 1. Estes tumores cos-
tumam crescer como nddulos localizados abaulando a
pele (neurofibromas cutineos localizados); como massas
mal-definidas e infiltrativas na pele e os tecidos moles
adjacentes (neurofibromas difusos) ou como massas in-
traneurais, envolvendo nervos periféricos (neurofibro-
mas intraneurais localizados).

A queixa mais comum ¢ a do achado de uma massa
indolor. As alteracoes sensitivas sdo raras.

Na RM nota-se uma massa com um nervo entrando
e saindo de seu interior. Em T-1 costuma haver o apare-
cimento de um fino anel de gordura ao redor do tumor.
Em T-2 pode-se evidenciar um fino anel com hipersinal
que corresponde a capsula do tumor. Nas extremidades
apresenta-se de forma fusiforme nos cortes longitudinais
e perfeitamente cilindricos nos cortes axiais. Diferente
dos schwannomas que sdo mais excéntricos os neurofi-
bromas envolvem o nervo de maneira concéntrica.

A ressecgao dos neurofibromas ¢ curativa, mas pode
resultar em déficits neuroldgicos quando o tumor en-
volve um nervo de grande calibre. Os pacientes com
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Figura 4. Schwannoma de tornozelo. Paciente com dor na regiao distal da perna. Em (A) e (B) o aspecto do ultrassom, que
foi utilizado no intra-operatério para localizar a lesdo e mostra tumor bem definido, fusiforme e de trajeto longitudinal. Em (C)
ressonancia magnética em visdo axial, ponderada em T-2, onde se evidencia lesdo com alto sinal, arredondada e sem edema a
seu redor. Em (E) corte sagital, ponderado em T-1, onde se evidencia lesao de baixo sinal, circundada por gordura, caracteristica
do tumor do nervo

multiplos neurofibromas ou com neurofibromas plexi-
formes devem ser avaliados quanto & presenca de neuro-
fibromatose tipo 1. Costumam apresentar varios locais
comprometidos e deformidades importantes. A cirurgia
¢ indicada quando compromete o desenvolvimento das
extremidades. No pé, os neurofibromas podem ser do-
lorosos e a ressecgao pode ser necessdria (Figura 5).

Os neurofibromas de grande tamanho e os plexi-
formes apresentam chance de malignizagao para tumor
maligno de bainha de nervo periférico. O aparecimento
de dor ou aumento ripido de volume pode ser a mani-
festacdo da malignizagao do neurofibroma.

Neuromas de amputagao

Correspondem 2 axénios, células de Schwann e cé-
lulas perineurais que proliferam na extremidade seccio-
nada de nervo.

Ganglion cistico

Corresponde a degeneragio mixéide do tecido co-
netivo da bainha de um nervo, com alteracées cisticas.

Neuroma de Morton
E uma lesio reativa que afeta os nervos interdigitais
da planta do pé, secunddrio ao trauma e a isquemia. H4

fibrose do endoneuro e do perineuro, perda axonal e
espessamento das paredes dos vasos do neuroma.

Tumor glémico

E uma neoplasia mesenquimal que tem origem nos
corpusculos glomicos que esto localizados na regiao sub-
-ungueal dos dedos. Os corptisculos glomicos regulam
o fluxo sanguineo e a temperatura através do controle
autondmico do musculo liso e da parede arterial. A pre-
senca de células do musculo liso perivascular ¢ histolo-
gicamente caracteristica deste tumor. Clinicamente hd o
aparecimento de uma lesdo escurecida, azul-avermelhada
na regiao sub-ungueal que causa dor e sensibilidade des-
proporcional a seu tamanho e aparéncia. O tratamento
consiste na ressec¢ao do tumor, que ¢ curativo.

TUMORES LIPOMATOSOS BENIGNOS DOS
TECIDOS MOLES
Lipoma

E o tumor benigno mais comum dos tecidos moles,

composto de adipdcitos maduros. Pode ser composto
de gordura branca e de gordura marrom.

Ocorrem no subcutineo, sendo comuns nos indivi-
duos na 5% e 6* décadas de vida. Sao comuns também
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Figura 5. Neurofibroma do tornozelo em paciente portadora de neurofibromatose tipo I. Em
(A) e (B), note as manchas café com leite, e os nddulos de pele, caracteristicos da neurofibro-
matose tipo I. Em (C) e (D), tornozelo da paciente mostrando o neurofibroma comprometendo

a funcao do pé

em pacientes que eram obesos e diminuiram seu peso.
Em 5% dos casos podem ser multiplos.

O lipoma nio apresenta sintomas, sio méveis e seu
tamanho tem entre 5 a 10 centimetros quando desco-
berto pelo paciente. As massas mais profundas sio pal-

padas com dificuldade.

A RM ¢ caracteristica. S30 massas homogéneas em
contraste com outros tumores dos tecidos moles. Nao
hd edema ao redor dos lipomas (Figura 6).

Na macroscopia sdo bem circunscritas e homogénas,
sem dreas de necrose e sem diferencas na cor ou na tex-
tura do tumor. Microscopicamente diferem da gordura
ao seu redor. Sao esféricos e formados por adipdcitos
tipicos que variam levemente em tamanho e forma. O
citoplasma ¢é ocupado por uma gota de gordura e no
preparo da limina deixa um espago vazio, com nicleo
achatado. Nio apresentam mitose e tem o aspecto lo-
bular caracteristico. Algumas vezes os lipomas apresen-
tam dreas de matriz atipica: osteolipomas contém osso,
condrolipomas contém cartilagem, fibrolipomas con-
tém abundantes dreas de tecido fibroso e 0 mixolipoma
apresenta dreas de degenerac¢io mixéide.

Os lipomas sdo tratados com sucesso pela ressecgao
com margens extra capsulares marginais. Nao costu-
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ma haver recorréncia. As indicacdes sao cosméticas ou
funcionais. Pode haver malignizagio para lipossarcoma
com a evolugio e crescimento. Quanto maior o tama-
nho do lipoma e quanto maior o tempo de existéncia,
maior a chance de malignizacio, que geralmente causa
maior crescimento e dor.

Condromatose sinovial

E uma metaplasia do tecido sinovial da articulagao
ou da bainha do tenddo. Durante a metaplasia desen-
volvem-se os nédulos cartilaginosos. Os nédulos se
destacam da sinovial e se depositam nos tecidos intra
ou extra-articulares bem como na bainha dos tendées.
Conforme hd acimulo ou crescimento dos nédulos hd
alteracio da fungao articular e sintomas. Os pacientes
geralmente relatam a progressao dos sintomas, falseios,
travamento ou estalidos no periodo de vérios anos. H4
progressiva reducdo do movimento articular. Os sinto-
mas inflamatérios sio raros.

O diagnéstico pode ser suspeitado pela radiografia
que mostra pequenos nédulos, de aspecto homogéneo
e regular (diferente do sarcoma sinovial onde a calcifica-
¢ao ¢ irregular e grosseira), com calcificagio periférica.
Pode haver lesdo da cartilagem articular visivel indireta-
mente pelas erosdes do osso subcondral. ATC ¢ a RM
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Figura 6. Lipoma da planta do pé. Paciente atleta, que evoluiu com dor na planta do pé ao correr. Em (A) ressonancia magnética

ponderada em T-1, onde se evidencia o tumor lipomatoso, bem delimitado e com sinal semelhante a gordura da regido plantar.
Em (B), imagem ponderada em T-2, com o lipoma apresentando baixo sinal e em (C), imagem do tecido fibroso que ocupou o

local do lipoma apos a ressecgao cirurgica do tumor

mostram os nédulos de cartilagem com calcificagao na
periferia, as massas lobulares com tecido cartilaginoso
tipico e a erosdo da cartilagem (Figura 7).

O diagnéstico diferencial deve ser feito com miosite
ossificante, condrossarcoma sinovial e sarcoma sinovial.
O diagnéstico diferencial com o sarcoma sinovial pode
ser dificil. No sarcoma, as calcificagdes sao predomi-
nantemente extra-articulares e irregulares no contorno.
Na ddvida deve-se realizar a biépsia. A recorréncia ¢
frequente e a incidéncia ¢ alta, seja em procedimentos
abertos ou artroscopicos.

Os pacientes costumam ser submetidos em sua vida
a vérios procedimentos com comprometimento pro-

Figura 7. Condromatose sinovial do joelho. Note em (A) e
(B) os multiplos nédulos cartilaginosos, comprometendo toda
a articulagédo. Com o passar dos anos, os nédulos aderem
na membrana sinovial e nao mais ficam livres no interior da
articulagao

gressivo da fungao articular devido a fibrose dos tecidos
periarticulares, da artrose e da dor.

Sinovite vilo-nodular pigmentada

.

E um processo intra e extra-articular caracterizado
por sinovite de intensidade varidvel, com a formagao
de vilos e nédulos, com hemorragia, depésito de ferro e
hemossiderina, presencga de células gigantes, histidcitos e
estroma fibroso. A apresentacio clinica é varidvel e pode
ser encontrada em qualquer fase de um extremo a outro
da histdria natural da doenca. Em um extremo, na varie-
dade nodular, a lesio é bem localizada, circunscrita e fa-
cilmente delimitada e definida nos exames de imagem e
na cirurgia. No outro extremo encontram-se os pacientes
com formas difusas, com abundante sinovite compro-
metendo toda a articulacio. Pode haver inclusive, exten-
s30 para a bainha dos tendoes periarticulares.

Nio se sabe a etiologia da lesao. H4 autores que
acreditam tratar-se de um processo reativo, outros neo-
pldsico. Parece haver alteragio no genoma de alguns
pacientes.

O pico de incidéncia ocorre durante a 3* e a 4* dé-
cadas (2 casos por 1 milhdo de habitantes nos EUA). O
trauma costuma piorar a sintomatologia. Hd diminui-
¢ao do arco de movimento que posteriormente pode
evoluir com dor, inchaco, derrame articular e aumento
de temperatura. Pode haver espessamento sinovial ou
massa palpdvel na articulagio, principalmente no joelho,
ombro e cotovelo. A artrocentese revelara liquido sero-
-hemdtico ou hemdtico.

As radiografias sao normais. Nos casos de compro-
metimento importante, podem-se visibilizar a artrose,
com erosodes e cistos subcondrais.

Tobillo y Pie 2016;8(1):30-46




Tumores do tornozelo e pé: parte 2

A RM ¢ importante para a diferenciagao entre SVNP
e outros tipos de sinovite. Apresenta alta sensibilidade,
mas ndo ¢é especifica. E ttil ainda na delineagio da ex-
tensao extra-articular da lesao. Os depésitos de hemos-
siderina exibem baixo sinal em todas as sequencias e
auxiliam o diagnéstico. E exame fundamental na de-
finicado do melhor tratamento para os pacientes com
comprometimento sinovial articular, uma vez que a
maior parte das artrites é de tratamento clinico e na
SVNP o tratamento de escolha ¢é a cirurgia aberta e/ou
a sinovectomia artroscépica (Figura 8).

A taxa de recorréncia é elevada e ao redor de 40%.
Nio hd evidencias de que o uso da radioterapia externa
possa ser eficiente no controle da doenga. Atualmen-
te recomenda-se apenas o uso de anti-inflamatérios e
fortalecimento muscular que sio uteis no controle dos
sintomas e na manutencio da movimentagio da articu-
lagio. Desde 2014, estao sendo estudadas drogas, ainda
em Fase II, que inibem a acio das células gigantes, com
respostas de até 70% de parada do crescimento ou in-
volugio da sinovite.

SARCOMAS DOS TECIDOS MOLES DO PE E
TORNOZELO

Os sarcomas dos tecidos moles do pé e tornozelo
representam um grupo de tumores malignos, agressivos
localmente e com um potencial variado de metdstases.
A histéria clinica é muito semelhante entre eles e, in-
felizmente, muito similar & dos tumores benignos. No
que se refere & imagem, muitas vezes as lesoes sio con-
fundidas, mesmo por radiologistas experientes, com tu-
mores benignos. Raramente, pincipalmente no pé e no
tornozelo, essas lesdes sdo biopsiadas antes da cirurgia e

também, muito excepcionalmente, essas lesdes sao sub-
metidas a exames de congela¢do no momento da cirur-
gia. Devido a essa “md prdtica”’, disseminada principal-
mente nas cirurgias do pé e do tornozelo, muitas vezes
o diagndstico de um sarcoma somente ¢ conhecido apds
0 exame anatomopatoldgico. Nesses casos, o paciente
deve ser reoperado, na tentativa de se obter margens
adequadas e muitas vezes, essa margem sé é conseguida
com a amputagao.

Esses tumores rapidamente desenvolvem metdsta-
ses para os pulmdes ou linfonodos regionais. H4 mui-
tos tipos histolégicos de sarcomas dos tecidos moles,
mas geralmente a escolha e indica¢io do tratamento
cirrgico dependem primariamente do grau histolé-
gico (baixo ou alto grau) e da localiza¢do anatdémica
da lesao.™

Os principais sarcomas dos tecidos moles que aco-
metem o pé e o tornozelo, sio divididos de acordo com
o tipo histoldgico,? em:

Sarcomas fibroblasticos
¢ Fibrossarcoma do adulto

* Dermatofibrossarcoma protuberans

Sarcomas fibro-histiociticos

e Sarcoma pleomérfico indiferenciado de alto grau
(fibro-histiocitoma maligno)

Sarcomas lipomatosos

* Lipossarcoma

Tumores da bainha de nervos periféricos

* Tumor maligno da bainha de nervo periférico

Figura 8. Sinovite vilonodular-pigmentada do tornozelo. O paciente se apresentou com quadro de dor progressiva, com sensagao

de inchaco da articulacao e dificuldade para a dorsiflexdo do pé. Em (A) ressonancia ponderada em T1 onde se evidencia na
regiao anterior da tibio-tarsica, massa, mal definida de baixo sinal. Em (B) e (C), imagens ponderadas em T-2 onde se evidencia

a leséo destruindo a cartilagem do talo e invadindo a articulacao
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Tumores sem origem determinada
* Sarcoma sinovial

* Sarcoma epitelioide

Fibrossarcoma do adulto

O fibrossarcoma do adulto ¢ um tumor maligno,
composto de fibroblastos, com varidvel producio de
coldgeno. Atualmente ¢ considerado um diagnéstico de
exce¢do pelos patologistas.

O fibrossarcoma costuma se originar do tecido fi-
broso inter ou intramuscular, da féscia, tensées ou apo-
neuroses. Pode apresentar crescimento de poucos meses
até varios anos.

Aproximadamente 70% dos fibrossarcomas apare-
cem entre os 20 e 50 anos de idade.

A disseminagao ocorre por contiguidade para os te-
cidos vizinhos, em seguida, por via hematogénica para
o pulmao e, somente em 7% dos pacientes, dissemina-
¢ao para os ganglios regionais.

Apresenta-se como uma massa acompanhada ou nao
de dor. Algumas vezes, a dor ¢ relacionada aos tecidos
comprimidos ou envolvidos pelo tumor.

O tratamento consiste em ressec¢do ampla de todo o
tumor. Apresenta uma alta taxa de recorréncia quando
parcialmente ressecado.

Os fatores de mau prognéstico para os fibrossarco-
mas dos tecidos moles sio o alto grau, a alta celularida-
de em relagdo a baixa quantidade de fibras coldgenas, as
altas taxas de mitose (>20/10 campos de grande aumen-
to) e a presenca de necrose. As metdstases ocorrem no
pulmao e no osso, principalmente do esqueleto axial. A
sobrevida global em 5 anos gira em torno de 39-54%.

Dermatofibrossarcoma protuberans

Corresponde a um tumor nodular cutineo, de ma-
lignidade intermedidria, agressivo localmente, que cresce
de maneira infiltrativa, com padrao histolégico carac-
teristico e por um comportamento altamente recidivante
localmente.

A forma mais caracteristica ¢ a presenca de uma
massa nodular cutdnea em pacientes adultos na 1* me-
tade da vida. Apresentam um crescimento lento, mas
persistente, algumas vezes por anos. A manifestagio
inicial é o aparecimento de uma massa firme, achatada
palpdvel e visivel na pele e no subcutineo. Pode ficar
inalterada durante anos e, sem causa aparente, apresen-
tar crescimento. As lesoes negligenciadas podem atingir
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grandes proporg¢oes, com multiplos nédulos satélites. A
pele sobre o tumor frequentemente apresenta tlceras.

A alta taxa de recidiva deste tumor justifica a rea-
lizacao de cirurgias onde as margens devem ter 3cm
de drea livre de tumor. A incidéncia de recidiva local
apds cirurgias com margens satisfatérias, com mais do
que 3cm € de 10 a 20%, comparadas a 43% quando
a cirurgia tem margens menores do que 2 cm ou sdo
contaminadas.®® As recorréncias aparecem com até 3
anos do diagndstico, embora a porcentagem de reci-
divas até 5 anos ainda seja significativa e justifique o
seguimento do paciente (Figura 9).

Essas lesoes ndo sio metastatizantes e, nos raros ca-
sos descritos de metdstases pulmonares, elas ocorreram
em 3,4% dos casos, vdrios anos apds a cirurgia inicial.
H4 relatos de raros casos de metdstases ganglionares.®

Fibro-histiocitoma maligno (sarcoma pleo-
mérfico indiferenciado de alto grau)

Correspondem a um grupo de sarcomas indiferen-
ciados e pleomérficos. O termo fibro-histiocitoma ma-
ligno pleomérfico pode ser usado como sin6nimo do
sarcoma pleomérfico indiferenciado de alto grau. Cor-
respondem ao sarcoma de tecidos moles mais comuns
nos adultos acima dos 40 anos.

A maior parte dos sarcomas pleomorficos indife-
renciados de alto grau ocorrem nos tecidos profundos
(subfasciais) das extremidades, especialmente nos mem-
bros inferiores. Crescem progressivamente no periodo
de meses ou até anos. Em alguns casos, pode haver ré-
pido crescimento, ocasiao em que podem ser dolorosos.
Cerca de 5% apresentam metdstases pulmonares. H4
relatos de aparecimento em locais previamente irradia-
dos e em dreas com ulceragao cronica ou cicatrizes dos
membros inferjores.

O tratamento cirtrgico deve ser a ressecgio com
margens amplas seguido do tratamento adjuvante com
quimio e radioterapia. O sarcoma pleomérfico de alto
grau nio admite a cirurgia com margens marginais.
Quando ocorre uma cirurgia com margens marginais,
coincidentes ou contaminadas por tumor, a reopera-
¢ao estd indicada e as margens devem ser revisadas e
ampliadas.

Sao tumores de alto grau, indiferenciados com taxa
de recidiva local de 19-31% e de comprometimento de
ganglios linfdticos em torno de 4 a 17%. A sobrevida
de 5 anos em torno de 65-70% no periodo de 12 a
24 meses. As metdstases s20 mais frequentes no pulmaio

(90%) e nos ossos (8%).¢®
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Figura 9. Dermatofibrossarcoma protuberans. Paciente com histéria de pequeno nédulo na regido do maléolo medial do pé, de
longa evolugao, com aparente crescimento nos ultimos meses. Em (A) e (B), aspecto da lesdo subdérmica, firme e aderida a
pele e ao subcutéaneo. Em (C), ressonancia magnética ponderada em T2 e T1 mostra a lesao ocupando o espago entre a pele e
0 maléolo, aderida a este. Em (D), corte coronal ponderado em T2; e em (E), corte sagital ponderado em T2 mostram a lesao
bem delimitada, caracteristica do dermatofibrossarcoma protuberans. Em (F), nota-se que a lesao foi removida em um proce-
dimento de bidpsia excisional. O anatomopatoldgico revelou tratar-se de dermatofibrossarcoma com margens comprometidas.
Em (G), revisdo de margens incluindo elipse de pele, segmento do maléolo e tenddes e demais estruturas Peri maleolares, para
obtencao de uma margem adequada, com rotacdo de retalho microcirlrgico (H) para fechamento da area de resseccdo. Note

em (1) e (J) aspecto da reconstrugdo com um ano de pés-operatoério

Lipossarcoma

E um dos tumores mais comuns do adulto. E co-
mum na perna, tornozelo e pé. Corresponde a 2,5
pacientes por milhdo e a 9,8 a 16% dos sarcomas de
tecidos moles. Sdo tumores derivados dos lipoblastos
malignos. Acometem qualquer tecido em que a gordu-
ra esteja presente e, em geral, sio malignos desde seu
aparecimento. Apresentam grande variagio de compor-
tamento, de baixo grau, bem diferenciado, até o de alto
grau, com células redondas e pleomérficas. Raramente
originam-se de lipomas preexistentes.

Aparecem em todas as idades, mas o pico de inci-
déncia é dos 40 aos 60 anos. E comum o aparecimento
no membro inferior: perna, tornozelo e pé. Sao indolo-
res e podem atingir grandes volumes sem que o paciente
perceba sua presenca e seu crescimento.

O tratamento dos lipossarcomas consiste na res-
sec¢ao do tumor com margens amplas. O tratamento

Tobillo y Pie 2016;8(1):30-46

adjuvante nos tumores de alto grau de malignidade
deve sempre ser discutido com os oncologistas clini-
cos, para avaliar as vantagens e desvantagens do trata-
mento quimioterdpico, principalmente em pacientes
mais idosos. Os lipossarcomas encontram-se entre os
tumores mais radio sensiveis entre os sarcomas. Ba-
seados nessa alta sensibilidade, indicamos, a radiote-
rapia para os todos os pacientes com lipossarcomas
de alto grau.

Alguns casos, o lipossarcoma de alto grau pode ser
tratado com a braquiterapia, como alternativa a radio-
terapia externa. Em pacientes com cirurgias inadequa-
das com margens contaminadas ou nos casos de recidi-
va, a braquiterapia pode ser utilizada no momento da
cirurgia de revisio e amplia¢do das margens.

A sobrevida global do lipossarcoma varia desde

100% de sobrevida nos tumores lipomatosos atipicos
até 20% de sobrevida em 10 anos nos lipossarcomas



desdiferenciados. Os lipossarcomas apresentam uma
predilecao por metdstases pulmonares.

Tumor maligno de bainha do nervo periférico

Também conhecido como neurofibrossarcoma ou
schwannoma maligno, sdo sarcomas do nervo que se
desenvolvem a partir dos nervos periféricos.

Esses sarcomas manifestam-se com a sintomatologia
de tumor palpdvel e originam-se de uma estrutura ner-
vosa profunda. Outras vezes, originam-se de pequenos
ramos nervosos cutineos e superficiais. Os pacientes
podem ou nio apresentar sintomas neuroldgicos ou dé-
ficits sensitivos ou motores. A degeneracio de um neu-
rofibroma pode, em pacientes com mais de 40 anos,
dar origem a um tumor maligno da bainha do nervo
periférico.

O diagnéstico geralmente é feito pela tomografia ou
ressonincia magnética. As massas podem dilatar o ner-
vo proximal e distalmente ao tumor e indicam sua in-
vasdo. Sua aparéncia macroscdpica ¢ similar a de outros
sarcomas dos tecidos moles e nem sempre se evidencia o
nervo proximal de onde se origina. Apresenta compor-
tamento agressivo, com alta malignidade e devem ser
ressecados com margens amplas de seguranga, mesmo
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que para isso haja necessidade de sacrificar os nervos
que lhe dao origem.

A taxa de recidiva local é alta (40-65%) e as reopera-
¢oes devem ser radicais, sempre se ampliando a margem
em tecidos moles ao redor ou mesmo no nervo.”” A
chance de metdstases pulmonares varia de 40-68%.%

A taxa de sobrevida em 5 anos é cerca de 52%, mas
cai para 15% em tumores ressecados com margens
contaminadas (Figura 10).

Sarcoma sinovial

Sarcoma sinovial ¢ uma neoplasia que, a despeito de
seu nome, ndo aparece no interior das articulagoes; por
outro lado, ¢ encontrada em dreas sem aparentemente
nenhuma relagio com o tecido sinovial. Sua incidéncia
gira em torno de 5-10% de todos os sarcomas. Ocor-
re mais frequentemente nas regioes para-articulares das
extremidades, junto a bainha dos tendées, das bursas e
das cdpsulas articulares.

E uma doenga de adolescentes e adultos jovens
(15-40 anos). Aproximadamente 60% de nossos casos
s30 em pacientes com menos de 40 anos. A forma mais
comum de apresentagio ¢ uma massa palpavel ou um
edema, localizado profundamente.

Figura 10. Neurofibrossarcoma junto ao nervo ciatico. Paciente portador de neurofibromatose, no qual, durante o estadiamento,
encontrou-se uma lesédo junto ao nervo ciatico. Em (A), imagem do abdémen do paciente onde se pode evidenciar uma mancha
de café com leite com bordas irregulares. Notam-se também os varios nédulos que correspondem a neurofibromas espalhados
por todo o corpo do paciente. Em (B), imagem da ressonancia em corte coronal, ponderado em T2, em que se pode evidenciar
o tumor de forma fusiforme, na regiao do nervo ciatico. Em (C), observa-se, no corte axial ponderado em T1, o tumor ao lado do
nervo ciatico. Note o neurofibrossarcoma com sinal intermediario. Na coxa contralateral pode-se observar o feixe vasculonervo-
so no interior da circunferéncia preta. Em (D), pode-se evidenciar o tumor dissecado e com seus pediculos proximal e distal iso-
lados por cadarcos. Observe que o tumor corresponde a um neurofibroma de um nervo periférico que se malignizou, evoluindo
para um neurofibrossarcoma. Em (E), pode-se evidenciar o feixe vasculonervoso dissecado, no qual é possivel identificar o nervo
ciatico. Em (F) e (G), peca cirlrgica aberta pelo patologista no ato operatério, mostrando o aspecto tipico do neurofibrossarcoma
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Cresce lentamente e se desenvolve adjacente a uma
articulagao, com envolvimento da cdpsula articular, das
bursas e bainhas tendinosas. Nao hd relacio com o trau-
ma, embora os pacientes sempre associarem com um
evento traumdtico. Nas fases iniciais, nio invade o in-
terior da articula¢do. No entanto, com a progressio do
tumor, a invasio intra-articular ocorre e, posteriormen-
te, no 0sso, em casos mais avancados. Devido ao lento
crescimento ou a presenca, durante vérios anos, de uma
massa sem crescimento aparente, o sarcoma sinovial é
frequentemente subestimado em sua agressividade ou
malignidade pelo paciente e pelos médicos.

Ocorre predominantemente nas extremidades, na vizi-
nhanca de uma articulagio, principalmente na perna, pé e
tornozelo. Estao intimamente relacionados com tenddes,
suas bainhas, bursas, cépsula articular. Algumas vezes, lo-
calizam-se longe das articulagoes mas aderidos a fdscias,
ligamentos, aponeuroses ou membrana Inter dssea.

Nos pés, costumam ser encontrados sarcomas sino-
viais pequenos, com até 1 cm. Apesar do diagnéstico
histolégico desfavordvel, essas lesdes evoluem com bom
prognéstico.V

Estudos por imagem costumam ser sugestivos, uma
vez que o sarcoma sinovial ¢ um dos sarcomas de partes
moles que apresentam, com maior frequéncia, calcifi-
cagoes. Nas radiografias, sao identificadas massa arre-
dondadas, lobuladas, densas com 4reas esparsas de cal-

cificacdo e, algumas vezes, reagao periosteal, erosao ou
mesmo invasdo dssea. A ressonincia magnética e a to-
mografia computadorizada mostram com maior preci-
s30 a massa e sua calcificagao esparsa. Mostram também
o relacionamento com as estruturas articulares.

O tratamento do sarcoma sinovial é basicamente ci-
rargico, sendo imperativa a cirurgia com margens am-
plas ou radicais. E evidente que o prognéstico é extre-
mamente reservado nos casos submetidos as cirurgias
com margens inadequadas e sem adjuvancia. Nesses
casos, a chance de recidiva gira em torno de 80%.

No sarcoma sinovial, a cirurgia com margens ade-
quadas ¢ muito importante para a sobrevida do pacien-
te. A chance de recidiva em pacientes com margens
contaminadas pelo tumor ¢ de 80%.

Nos pacientes operados com margens amplas e com
radioterapia adjuvante de altas doses, a taxa de recidiva
cai para 40%, mas, ainda assim, ¢ alta em relagdo aos
demais sarcomas dos tecidos moles. A recorréncia ocorre
dentro de um periodo de 2 anos."?

As amputagoes sio frequentemente necessdrias. As
margens adequadas sio imperiosas nesse sarcoma.

A radioterapia deve ser utilizada sempre que a loca-
lizagao do tumor inviabilize a ressec¢io com margens
adequadas. Nos pacientes submetidos a cirurgias com
margens adequadas, pode ser utilizada para aumentar a
chance de controle local (Figura 11).1%

Figura 11. Sarcoma sinovial de regiao da panturrilha. A paciente havia sido submetida a uma tentativa de resseccao e houve reci-
diva local. Foi proposta a amputacéo da perna da paciente. A paciente procurou nossa instituicdo e foi submetida a quimioterapia
pré-operatoria e a resseccao do tumor, seguidas pela radioterapia pds-operatoria. Em (A), imagem da panturrilha da paciente, com
a cicatriz da cirurgia prévia e o aumento de volume do tumor recidivado. Em (B), (C) e (D), ressonancia magnética ponderada em
T1, pds-contraste, em cortes coronais posterior e anterior e sagital da perna. Em (E) corte axial, mostrando o tumor com sinal inter-
mediario com realce importante apés a injecdo do contraste. Em (F) e (G), fotografia da pega cirtrgica do sarcoma ressecado com
margens amplas; e em (H) e (1), ressonancia magnética da perna com 10 anos de pds-operatério, sem sinais de recidiva. Note que
a musculatura apresenta maior realce ap6s a injecao de contraste representando o tecido cicatricial. Nao hé sinais de recidiva local
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As metdstases pulmonares ocorrem em cerca de 50%
dos pacientes, seguidos pelas metdstases ganglionares e
pela medula éssea (Figura 12).

Os fatores de melhor progndstico para o sarcoma
sinovial s3o a idade jovem (menores de 15 anos), ta-
manho do tumor menor do que 5cm, localizagio distal
nas extremidades e histologia mostrando baixo grau. A
sobrevida em 5 anos para o sarcoma sinovial gira em
torno de 36-76%, caindo para 20-63% em 10 anos de-
vido as metdstases tardias."*'” Nos tumores que apre-
sentam grande calcificagio, a sobrevida ¢é relatada como
maior (82%).19

Sarcoma epitelioide

O sarcoma epitelioide é um tumor com caracteris-
ticas morfoldgicas distintas, mas que frequentemente ¢
confundido com uma variedade de condicoes benignas
e malignas como processos granulomatosos, sarcoma
sinovial e carcinoma de células escamosas entre outros.

Acomete adolescentes e adultos jovens, preferencial-
mente na superficie flexora dos dedos, perna e torno-
zelo. Ocorrem tanto superficial como profundamente.
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Apresentam-se como nédulos firmes, assemelhando-se
a calos cutineos, que podem ser solitdrios ou maltiplos.
Crescem lentamente e sem sintomas. Quando locali-
zados profundamente costumam estar aderidos firme-
mente a tenddes ou suas bainhas, estruturas fasciais.
Algumas vezes o padrao macroscépico é de uma massa
nodular aderida as estruturas vizinhas, mas em outros
casos, massas irregulares se misturam com os tendoes,
bainhas ou estruturas vizinhas, sem clara definicio de
margens. Quando superficiais, podem apresentar ulce-
racdo o que dificulta o diagnéstico histolégico (diferen-
cial com o carcinoma ulcerado de células escamosas).

O tratamento ¢ sua ressec¢io com margens amplas,
sendo necessdria na maior parte das vezes a cobertura
do local operado com retalhos livre ou pediculados fds-
cio-cutineos ou musculo-cutdneos. A amputagio pode,
algumas vezes, ser a melhor indica¢io para as extremi-
dades. O risco de recorréncia local ¢ alto, e devem-se
evitar cirurgias com margens exiguas. S0 comuns as
multiplas recorréncias locais, principalmente quando
a primeira cirurgia ¢é realizada com margens contami-
nadas, acarretando em reconstrugdes cada vez mais

gilicid

Figura 12. Sarcoma sinovial do pé. Paciente submetida a cirurgia do tumor no pé visivel em cortes sagitais da ressonancia
magnética ponderada em T1 (A) e T2; em (B), em cortes coronais ponderados em T1 (C) e T2 (D). Apesar do tratamento com
resseccao do tumor com margens adequadas, quimioterapia e radioterapia, evoluiu para metastases pulmonares (E e F) e 6bito,

2 anos apos a cirurgia
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complexas e mutilantes. Alguns casos evoluem para a
necessidade de amputacio da extremidade. As metédsta-
ses e a recidiva local podem aparecer vérios anos ap6s o
diagndstico inicial.

O sarcoma epitelioide costuma apresentar recidivas
a0 longo da extremidade na qual se iniciou, o que leva a
interpretacio de metdstases e nio verdadeiras recidivas
locais. A dissecgao das cadeias regionais é necessdria no
tratamento cirdrgico do sarcoma epitelioide, devido a
alta incidéncia de disseminacdo ganglionar desse tumor.
A utilizagdo da pesquisa do linfonodo sentinela pode
ser util nesses casos.

Indicamos a todos os pacientes quimioterapia, em
seguida a cirurgia. A radioterapia em altas doses tam-
bém deve ser utilizada como método adjuvante no sar-
coma epitelioide.

A sobrevida em 5 anos varia de 50-85%, decrescen-
do para 42-55% em 10 anos.7"?
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