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INFORMA(;@ES SOBRE O ARTIGO RESUMO
Historico do artigo: O angiossarcoma 6sseo (AO) é uma patologia rara de comportamento bioldgico varidvel e
Recebido em 28 de dezembro de com prognoéstico reservado. Pouco se conhece sobre o seu tratamento oncolégico e sua etiolo-
2016 gia ainda é desconhecida. Os autores apresentam um caso de lesdo litica em fémur proximal
Aceito em 2 de maio de 2017 que se disseminou para outros 0ssos (tais como coluna e crénio), pulméo e sistema nervoso
On-line em 17 de outubro de 2017 central. Foi instituido tratamento ortopédico, com vistas a uma melhoria da qualidade de
vida e ao conforto do paciente. O diagndstico de AO maligno de alto grau foi confirmado pelo
Palavras-chave: espécime cirlrgico. Apesar disso e do tratamento oncolégico feito, o paciente apresentou
Angiossarcoma priméario uma evolucdo rapida e agressiva com desfecho desfavoravel.
Neoplasia 6ssea © 2017 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Publicado por Elsevier Editora
Metéastase neopldsica Ltda. Este é um artigo Open Access sob uma licenga CC BY-NC-ND (http://
Arterite de Takayasu creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Primary angiosarcoma of the femur in a patient with Takayasu arteritis

ABSTRACT

Keywords: Primary osseous angiosarcoma is a rare entity with variable biological behavior and poor
Primary angiosarcoma prognosis. Little is known about the oncologic treatment and its etiology is still unknown.
Bone neoplasm This study presents a case of lytic lesion in the right femur with dissemination to other
Metastatic neoplasm bones, such as the vertebral column and skull, and to the lungs and central nervous system.
Takayasu arteritis Orthopedic surgery was performed in order to improve quality of life. Surgical specimen

confirmed the diagnosis of high-grade malignant osseous angiosarcoma. Despite oncologic
and orthopedic treatment, the patient had rapid and aggressive progression with a poor
outcome.
© 2017 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Published by Elsevier Editora
Ltda. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Introducao

O angiossarcoma 6sseo (AO) é uma entidade rara de etiolo-
gia desconhecida que acomete os ossos longos. O diagnéstico
muitas vezes é desafiador e a doenca apresenta curso cli-
nico imprevisivel, tratamento ainda controverso e prognostico
reservado. A arterite de Takayasu é uma vasculite primaria de
grandes vasos, COmo a aorta e seus ramos.

O objetivo deste trabalho é apresentar um caso de AO em
paciente com arterite de Takayasu.

Relato de caso

Através de revisdo de prontudrio, apresentamos um paciente
masculino, 57 anos, branco, com dor em coxa direita. Referia as
seguintes comorbidades: arterite de Takayasu com aneurisma
de aorta toracoabdominal, obstrugdo da artéria mesentérica
superior e artéria subclavia esquerda.

Em dezembro de 2014 foi submetido a radiografias sim-
ples, que evidenciaram lesdes osteoliticas no fémur proximal
direito (fig. 1).

Dando sequéncia na propedéutica, foram feitas ressonan-
cia magnética da coxa direita (figs. 2 e 3), cintilografia 6ssea de
corpo total, tomografia de térax e PET-CT (fig. 4).

Figura 1 - Radiografia simples da coxa direita nas
incidéncias anteroposterior (AP) e perfil (P) evidencia duas
lesGes osteoliticas parcialmente delimitadas, na medular
6ssea justacortical da diafise proximal/média do fémur,
com extensdo para a cortical éssea adjacente, a superior na
porgao medial e a inferior na face lateral.

Figura 2 - Ressondncia magnética (RM) na sequéncia T1. Lesdes 6sseas medulares justacorticais com invasao e areas de
marcado afilamento da cortical, localizadas na cortical do terco proximal/médio do fémur direito. Ndo ha extensdo para as
partes moles extradssea. A e B. Cortes coronais. C e D. Cortes axiais.
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Figura 3 - Ressonancia magnética (RM) em STIR. A. Corte coronal. B, C e D. Cortes axiais evidenciam o alto sinal e a invaséo

e destruicao da cortical 6ssea.

Apbés exames de imagem, foi feita bidpsia dssea de fémur
direito guiada por tomografia com agulha grossa. A micros-
copia revelou pequenos fragmentos de tecido com abundante
material hemorragico, composto por células neoplésicas epi-
telioides. Essas células mostraram forte positividade para
citoqueratina AE1/ AE3 e CAMS5.2 e também para marcado-
res vasculares (CD31 e FLI1) e permitiram o diagnéstico de
angiossarcoma epitelioide de alto grau de malignidade (fig. 5).

Apésreunido clinica multidisciplinar, optou-se por quimio-
terapia neoadjuvante, resseccao ampla da lesdo e substituicao
por endoprétese nao convencional de fémur proximal.

A andlise do espécime cirtrgico ndo mostrou resposta
a quimioterapia. Em novembro de 2015, o paciente apre-
sentou progressao de doenca em coluna (L2) e pulmao,
também confirmada por bidpsia. Iniciamos, entdo, quimiote-
rapia com paclitaxel, seguida de radioterapia (RT 3D) de L1 a
L3 (10x300cGy)

Em vigéncia de tratamento oncolégico, em maio de 2016,
o paciente progrediu novamente em pulmao e ossos, foram
necessario RT 3D em regido frontal (10 x 300cGy) e troca do
esquema quimioterédpico para epirrubicina e ifosfamida.

Devido ao risco iminente de fratura patolégica, foi indicada
ainda a fixacdo profilatica do fémur esquerdo com haste cefa-
lomedular longa e cimentoplastia acetabular bilateral. Uma
semana antes da cirurgia foi feita uma embolizacao das lesoes

acetabulares e em fémur para evitar sangramento excessivo
no intraoperatério.

Um més apos, com doenca déssea e pulmonar avancadas e
progressdo em sistema nervoso central, ficou restrito ao leito,
apresentava dores intensas e episédios de confusdo mental
cada vez mais frequentes.

Apés discussdo entre equipes de oncologia clinica e cui-
dados paliativos e com os parentes, optou-se por apoio de
terminalidade e priorizagdo das medidas de conforto. Paciente
foi a 6bito em setembro de 2016.

Discussao

O primeiro tumor vascular maligno do osso foi descrito em
1921 por Wells.! O AO representa menos do que 1% dos
tumores malignos primarios do osso, é originado de células
endoteliais, mas sua etiologia permanece desconhecida. Den-
tre as classifica¢oes propostas consideramos que é um tumor
maligno de alto grau primario ou secundario a radioterapia ou
a infartos 6sseos.”™

Pode ser multicéntrico em até 1/3 dos casos, é imperativo o
diagnéstico diferencial com o carcinoma metastéatico.>® Pode
acometer qualquer faixa etdria sem preferéncia por género e
principalmente afeta ossos tubulares longos.”
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Figura 4 - PET-CT com concentracdo do 18-FDG /atividade metabélica glicolitica an6mala em projecdo da medular 6ssea da
diafise proximal/média do fémur, com invasdo/rotura da cortical, correspondentes as lesdes 6sseas descritas nos estudos
prévios.

Figura 5 - A. Biépsia mostra células epitelioides e formacdo de espacos vasculares (hematoxilina-eosina, 400x).
B. Expressido do marcador de membrana CD31. C. Expressdo nuclear de FLI-1. D. Expressdo citoplasmatica de CAMS.2.
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O AO em sua maioria tem origem em partes moles pro-
fundas das extremidades, entretanto outros sitios primarios
ja foram descritos, tais como tireoide, adrenais e pele.”

Diferentes trabalhos procuraram descrever lesdes vas-
culares que surgem no osso, deram origem a diversas
nomenclaturas. Ainda hoje é dificil definir se existem dife-
rentes patologias com caracteristicas similares ou se hd uma
patologia com apresentacdes clinicas diferentes.’

Muitos casos de AO descritos na literatura apresentam
curso clinico agressivo e sdo inicialmente investigados como
lesbes metastaticas de sitio primario desconhecido. Os paci-
entes geralmente se apresentam com dor de forte intensidade
no local da lesdo dssea associada ou ndo a massa tumoral.
Radiologicamente, sdo lesdes puramente liticas e excéntricas,
que rompem a cortical e podem apresentar componentes de
partes moles associado. Lesdes ésseas lacunares e multifocais
sugerem lesdes de origem vascular e devem chamar atencao
para essa hipétese diagnéstica.®

A andlise imuno-histoquimica é importante para o diag-
nostico, mostra positividade para as citoqueratinas AE1/ AE3
e CAM5.2 e também para marcadores vasculares (CD31, FLI1).
O fator VIII, EMA (epitelial membrane antigen) e o CD 68
também podem estar positivos. Em contrapartida, o CD1a,
HBMB45, CD45, desmina, actina de musculo liso e lisozima
sdo negativos.”1°

Sdo poucos os estudos biomoleculares a respeito do
AO. Estudos citogenéticos documentaram alteracdes cro-
mossomais e amplificacées diversas, sugeriram grande
heterogeneidade genética.

O tratamento se assemelha ao dos sarcomas 6sseos com
quimioterapia neoadjuvante, cirurgia ampla, pode associar ou
ndo radioterapia adjuvante. O progndstico é ruim, com uma
sobrevida de um ano de 55% e de cinco anos em torno de
33%.23

Acreditamos que este seja o primeiro relato de AO do osso
em paciente com arterite de Takayasu. Nao foi encontrada na
literatura correlacdo entre essas patologias.

Conflitos de interesse

Os autores declaram nao haver conflitos de interesses.
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