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RETICULOSSARCOMAS EPIDURAIS INTRAESPINAIS

ESTUDO DE 34 CASOS

Licia M. B. COUTINHO *
K. J. ZOLcH **

Os tumores do canal vertebral apresentam especial importancia dentro
da Neurocirurgia, ndo sé pelo diagndstico, como pelo prognéstico. Os tumores
intradurais extramedulares sio vistos como de bom prognéstico e de facil
extirpacio cirdargica, pois, geralmente, trata-se de tumores bem delimitados
e histologicamente benignos, como os meningiomas, nheurinomas e neurofi-
bromas. Entretanto, os tumores extradurais intraespinais foram sempre tidos
como de prognéstico mais reservado e de dificil extirpacdo cirargica, devido
a invasdo dos tecidos circunjacentes. Isto ocorre porqgue sido, na maioria,
representados por metastases de carcinomas e mielomas.

Atualmente varios trabalhos % & 9, 23, 25,26 tem se acumulado na literatura
a fim de demonstrar que tumores epidurais vertebrais podem apresentar
um progndstico mais favoridvel. Essa mudanca de atitude iniciou-se com
os trabalhos de Bailey e Bucy?2 e de Bucy e Capp1® sobre os hemangiomas
vertebrais. Entretanto, ndo s6 os tumores histologicamente benignos 11,18,
mas também os linfomas podem apresentar um bom prognoéstico. Isto ocorre
porque os linformas, apesar de apresentarem caracteristicas macro e mi-
croscopicas de malignidade, podem permanecer localizados por longos perio-
dos 22, podendo, pois, serem extirpados cirurgicamente.

O reticulossarcoma foi classificado dentro do grupo dos linfomas por
Rappaport 39, pois geralmente origina-se nos nddulos linfaticos. Entretanto
esse tipo de tumor pode originar-se em qualquer parte do organismo. O
reticulossarcoma pode ocorrer, portanto, de forma primaria no osso 2228, no
parénquima cerebrall, 3,12, 13,17, 21, 22,35, 37, 39, 42 o {ambém no espaco epidural
intraespinal. Esta tltima localizacdo pode ser sede primaria do tumor devido
a presenca de grupos celulares constituidos por lincécitos, células reticulares

Trabalho realizado no Max Planck Institut fiir Hirnforschung, Abteilung fiir
Allgemeine Neurologie, Koéln-Merheim (Diretor: Prof. Dr. K. J. Ziilch): * Bolsista
do Servico de IntercAmbio Académico Alem&o (D.A.A.D.); ** Diretor.



264 ARQ. NEURO-PSIQUIAT. (S8AO0 PAULO) VOL. 32, N° 4, DEZEMBRO, 197}

e endotelias junto & bifurcacdo de vénulas e arteriolas do espaco epidural
vertebral, que podem atuar como foco para o desenvolvimento blastoma-
toso 24, A presenca de reticulossarcoma primario intraespinal ndo é comum.
Love e col. 25 encontraram em seus 39 casos de linfomas intraespinais, apenas
11 reticulossarcomas, enquanto Mullan e col. 26 observaram apenas dois casos
em seus 15 tumores do sistema reticular de localizacio intraespinal. Também
Botterell e Fitzgerald® estudaram 75 tumores malignos epidurais, dos quais
29 eram linfomas malignos, entre os quais apenas 4 casos foram classificados

como reticulossarcomas.

Os linfomas epidurais vertebrais podem ocorrer também de forma secun-
daria. Essa pode se dar por metastase direta ao tecido epidural vertebral,
por via hematogénica ou linfatica, ou por continuidade, a partir de um
tumor que, localizado no mediastino ou retroperitoneo % 14, 38 atravessa os
buracos de conjugacado, chegando ao espaco epidural. Também é por conti-
nuidade a propagacao intraespinal a partir do comprometimento metastatico
de vértebra.

Devido a importancia dessa patologia no setor neurocirirgico, realizamos
o estudo de 34 casos de reticulossarcomas epidurais do canal vertebral, en-
contrados no Instituto para pesquisas cerebrais do Max Planck — Seccio de
Neurologia Geral — em KoIln-Merheim.

MATERIAL E RESULTADOS

Idade e sexo — Os 34 casos de reticulossarcomas foram observados em todos
0s grupos etarios, com picos de predominadncia entre 15 e 29 anos e 50 e 69 anos
(Grafico 1). O paciente mais jovem tinha 6 anos de idade e, o mais idoso, 72 anos.
Em 8 casos 0s pacientes apresentavam idades inferiores a 15 anos.

O sexo masculino foi atingido em 23 casos contra 11 representantes do sexo
feminino, dando uma relacdo de 2 para 1 a favor do sexo masculino.

Localizacdo — O tumor apresentou-se sempre de localizacao epidural intraes-
pinal, ndo tendo infiltrado a dura-mater e sendo dela facilmente separavel. Em
geral, estendia-se longitudinalmente na superficie dorsal da medula, alcancando de
1 a 6 segmentos.

Observou-se marcada preferéncia pela localizacdo torécica, com 16 represen-
tantes (47%), enquanto que a regi&o lombo-sacra foi acometida em 10 casos
(30%), e a regido cervical foi sede da lesdo em apenas 5 casos (14%). Em trés
de nossos casos ndo se obteve dados exatos sobre a localizacdo do tumor. Em
um caso, o tumor, primariamente localizado de L5 a S3, recidivou na altura de
D9 a L2 No grafico 2 pode-se observar a distribuicdo dos casos de acordo com
os segmentos atingidos.

Sintomalogia — A dor foi o sintoma mais constante em nossos pacientes,
sendo do tipo radicular, e de aparecimento precoce em 15 dos pacientes estudados,
tendo precedido em meses o0s demais sintomas, e, em um caso, especialmente,
a dor radicular manifestou-se dois anos antes que o0s demais componentes sin-
tométicos aparecessem.

O quadro neurolégico variou de acordo com a localizacdo do tumor e o
tempo de evolucdo do mesmo, havendo casos de ligeira paresia a quadros de
seccio medular completa,

Tempo de evolucdo — O tempo de evolucdo variou entre 3 semanas a dois
anos, com um tempo médio de 7 meses. Observou-se diferenca no tempo de evo-
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Grdfico 1 — Distribuicdo etdria dos 8} casos estudados.

lucdo desses tumores conforme sua localizacdo, tendo sido de 11 meses e 11 dias,
para a regido cervical, de 5 meses e uma semana, para a regifo tordcica, e de 4
meses e duas semanas, para a regido lombo-sacra.

Se dividirmos a regi&o toricica em porcdo superior (até T6) e inferior (de
T7 a T12), verifica-se que o0 tempo de evolucdo para os tumores localizados
proximalmente foi de 6 meses e uma semana e para os de localizacdo distal foi
de 4 meses € 3 semanas.

Se relacionarmos o tempo de evolucdo com os tipos histolégicos que serdo
a seguir descritos, obteremos o0s seguintes resultados: o tempo médio de evolucio
dos casos classificados dentro do grupo I foi de 5 meses e uma semana, dos per-
tencentes ao grupo II, foi de 5 meses e, para oOs representantes do grupo III,
foi de 9 meses.

Histopatologia — O estudo histopatolégico de nossos casos foi realizado utili-
zando técnicas de anilina e as impregnacdes argénticas pelo método de Tibor Pap
e Wilder. Os reticulossarcomas foram distribuidos em trés grupos, de acordo com
seu aspecto tecidual e celular, bem como com a presenca de reticulina e sua
distribuicéo.

No grupo I foram colocados aqueles reticulossarcomas que apresentavam cé-
lulas de escasso citoplasma, nilicleo grande, oval, redondo ou alongado, rico em
cromatina e apresentando um ou dois nucléolos bem evidentes, Também podem
ser encontradas células pequenas e hipercrométicas, de aspecto linféide, localizadas,
geralmente, ao redor dos vasos sangiiineos. O nimero de mitoses & muito grande,
demonstrando o rapido crescimento desses tumores, podendo encontrar-se também
mitoses atipicas. Com coloracdes de anilina n&o se observa arquitetura caracteris-
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Grdfico 2 — Localizacdo espinhal dos tumores mnos
34 casos estudados.

tica, somente os tipos celulares que compdem a neploasia (Fig. 1). Entretanto,
com as impregnacdes pela prata, depara-se com uma rica rede de reticulina em
todas as A4reas do tumor, localizadas ao redor de cada célula ou englobando duas
ou trés células (Fig. 2). Em alguns locais pode a reticulina tornar-se extrema-
mente densa, enquanto que, em outros, dispde-se frouxamente. Poder-se-4 encon-
trar anéis concéntricos ao redor dos vasos sangiiineos, constituindo malhas de
fibras reticulinicas, onde se prendem as células neopldsicas. Em 22 casos foi essa
imagem preponderante, permitindo classificd-los nesse grupo.

No grupo II foram colocados 4 casos de reticulossarcoma que apresentavam
a Iimagem classicamente descrita por ROssle® e Roulet®, nos quais as células
tumorais se prendem aos delicados feixes de reticulina como se fossem as flores
de um salgueiro (Weidenkitzchen). Esse grupo também € constituido por células
de escasso citoplasma, ntcleo redondo ou oval, as vezes reniforme, relativamente
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Fig. 1 — 0Os tumores que constituem o grupo I sdo formados por células de
escasso citoplasma, nicleo grande, apresentando um ou dois nu-
cléolos bem evidentes. Junto a essas células observam-se outras
menores, de aspecto linféide (E 7091, H-E, 312 x).

-
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Fig. 2 — A reticulina nos casos do grupo I localiza-se ao redor de uma,
duas e até trés células, formando uma rede (E 3998, Wilder, 312 x).
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claro, apresentando um ou dois nucléolos bem evidentes. A impregnacdo pela
prata mostra a reticulina que forma delicados feixes, aos quais se prendem os
elementos blastomatosos (Fig. 3). Em alguns casos classificados no grupo I, en-
controu-se essa imagem descrita para o tipo II, tendo, entretanto, a do grupo I
predominado, sendo, portanto, incluidos naquele grupo.

No grupo III as células tumorais sio de tamanho médio, poligonais, com nucleo
redondo, rico em cromatina, que estd distribuida em granulos finos. A membrana
nuclear apresenta-se bem delimitada e o nucléolo é quase sempre visivel, Nume-
rosas mitoses podem ser vistas, e a reticulina, evidenciada pelas técnicas argén-
ticas, divide o tumor em 1l6bulos, contendo 5 ou mais células, dando a impresséo
de formacéo de pequenos &cinos (Fig. 4). Esse grupo estd constituido por 8
casos de reticulossarcoma.

Comprometimento secunddrio do espaco epidural intraespinal por linfossarcoma-
tose difusa — O comprometimento epidural foi secundéario a processo de linfosar-
comatose em apenas dois casos estudados, tendo sido os demalis casos considerados
como de origem primaria no canal vertebral, pois ndo foi encontrada evidéncia
de tumor em outra localizacéo.

COMENTARIOS E CONCLUSOES

Assim como os sarcomas cerebrais podem ocorrer em qualquer idade 13,40,
também os sarcomas epidurais intraespinais encontram representantes em
todas as décadas 4, mostrando tendéncia a comprometer individuos de mais
de 40 anos 8, embora pacientes mais jovens possam ser atingidos 16, 20, 32, Como
pode-se observar pelo grafico 1, os nossos casos ocorreram mais freqiiente-
mente em individuos com mais de 50 anos, tendo havido, entretanto, um
nimero consideravel de pacientes com idades entre 15 e 29 anos, e 8 casos
de pacientes com menos de 15 anos.

A incidéncia maior de linfomas e reticulossarcomas em homens foi en-
contrada por muitos autores 4 5 89 25 e confirmada neste trabalho,

O reticulossarcoma nasce no canal espinal e pode alcancar de um a 6
segmentos vertebrais, formando um manto no lado dorsal da medula que
poderd facilmente ser separado da dura-mater, pois raramente a infiltra e,
quando o faz, é de forma superficial. A distribuicdo segmentar dos tumores
podera, de certa forma, servir para a realizacdo de um diagnéstico diferencial
quanto ao tipo de tumor.

Segundo estudo realizado por Ziilch 4, a regido cervical pode ser acome-
tida mais comumente por neurinomas, meningiomas ou espongioblastomas,
enquanto que a regido toracica é sede rara de espongioblastomas, podendo
ser ai encontrados neurinomas e meningiomas. A regido lombo-sacra é fre-
qiientemente acometida por neurinomas e ependimomas. Apés estudos de
Bingas e Ziilch4, confirmados por este trabalho, pode-se afirmar que em
presenca de um tumor intraespinal, de localizaacao toréacica, deve-se pensar,
além dos meningiomas e neurinomas, em sarcomas, pois esses Ultimos com-
prometem freqiientemente essa regidao, fato esse ja salientado anteriormente
na literatura 25, 51,
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Fig. 3 — No grupo II as células tumorais se prendem a delicados feixes
de reticulina como se fossem as flores de um salgueiro, “Weiden-
kiitzchen (E 4494, Wilder, 312 x).

Fig. , — A reticulina divide o tumor em Iébulos nos tumores que cons-
tituem o grupo III (E 6436, Wilder, 500 x).
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A sintomatologia dos tumores intraespinais evolui, segundo Oppenheim
e Frazier?’, em trés fases, a saber: 1) fase de envolvimento das raizes
nervosas; 2) fase de inicio da compressdao medular; 3) fase de extrema
compressao medular.

A dor é o principal sintoma da primeira fase, sendo do tipo radicular
e considerada, por alguns autores, como caracteristica e patognomonica dos
tumores intraespinais extramedulares '5, podendo servir para o diagnéstico
diferencial entre os tumores intra e extramedulares, pois os primeiros rara-
mente a produzem 3!, Para Verda 36, 40% dos processos extradurais deter-
minam dor radicular, enquanto Love e col. 25 a encontraram em 25% de
seus casos. Um estudo mais detalhado sobre a clinica e métodos diagnoés-
ticos nos casos de sarcomas do canal vertebral poderia ser visto no trabalho
de Bingas e Ziilch4, onde muitos de nosos casos foram incluidos.

Segundo Verda %¢, o inicio da sintomatologia depende, entre outras coisas,
da relacdo do tumor com os vasos nutridores da medula e com as raizes
nervosas, bem como com o tamanho do canal medular, sendo, portanto, de
esperar que tumores localizados distalmente apresentem um périodo de evolu-
cdo maior que os localizados na regido cervical, o que nao ocorreu em
nossos casos. O tempo de evolucdo médio dos casos estudados foi de 7
meses, tendo predominado as lesdes localizadas na porc¢do inferior dorsal,
com tempo médio de evolucdo de 4 meses e 3 semanas, enquanto que os
casos cujo tumor se encontrava localizado na porcdo superior dorsal, apre-
sentaram um tempo de evolucdo médio de 6 meses e uma semana. Essa
diferenca no tempo de evolucido deve-se, talvez, como jai foi assinalado por
Bingas e Zillcht e Verda®®, a4 compressdo precoce da artéria thoracalis
magna da medula, causada pelos tumores localizados na porg¢do toracica
inferior.

Também o tipo de tumor tem papel importante no tempo de evolucio.
Isto também é valido em relacdo aos reticulossarcomas. Pela analise do
tempo de evolucdo médio relacionado com o tipo histolégico de reticulossar-
coma, observa-se que aqueles tumores pertencentes ao grupo III por nés
descrito, apresentaram periodo evolutivo maior que os demais tipos, o que
nos leva a pensar que, talvez, possuam melhor prognéstico que os demais
tipos descritos,

O prognéstico favoravel dos linfossarcomas e reticulossarcomas epidurais
intraespinais ja foi anteriormente assinalado por Bingas e Ziilch4, Bucy?8 ®
e Love e col.?5, Bingas e Zilch* estudaram a catamnese de 22 de seus
41 pacientes obtendo uma sobrevida média de dois anos e meio.

O prognéstico depende também do comprometimento geral pelo reticulos-
sarcoma. Graver e Coperland 1° assinalam que em casos de linfossarcomatose
h4 comprometimento do tecido epidural intraespinal em 10,4% dos casos.
Pinto e col.?® descreveram um caso de linfogranulomatose em que houve
comprometimento epidural na altura de D2 a D6. Esses casos, em que ha
generalizacdo do processo, apresentam um mau prognostico, sendo a laminec-
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tomia com resseccdo do tumor considerada cirurgia paliativa, com finalidade
de evitar a paraplegia irreversivel e/ou aliviar a dor. Entretanto pacientes
com reticulossarcomas ou linfomas, em geral primariamente originados no
canal vertebral, apresentam um prognéstico mais favoravel quando precoce-
mente diagnosticados e tratados adequadamente. Portanto, na suspeita de
reticulossarcoma primario epidural intraespinal, deve-se tentar a extirpagéo
total do tumor e ulterior irradiacéo.

RESUMO

Foi realizado um estudo de 34 casos de reticulossarcomas localizados no
tecido epidural intraespinal. Assinala-se sua maior freqiiéncia entre homens
com mais de 50 anos, embora pacientes mais jovens possam ser acometidos,
principalmente entre 15 e 29 anos. A distribuicdo segmentar dos tumores
permite um diagnéstico diferencial, sendo a regido toracica a sede mais fre-
qiientes de sarcomas.

O principal sintoma encontrado nos pacientes com reticulossarcoma foi
a dor, do tipo radicular, que serve para diferenciar os tumores intra e extra-
medulares, tendo sido de aparecimento precoce em 15 dos pacientes estuda-
dos, precedendo em muitos meses e até anos os demais sintomas.

Classificou-se os tumores reticulohistiocitarios epidurais do canal verte-
bral em trés grupos, de acordo com seu aspecto tecidual e celular e, principal-
mente, com a presenca e distribuicdo da reticulina,

Relacionou-se 0 tempo de evolugdo desses tumores com seu aspecto histo-
patoldégico, chegando-se a conclusdo que os tumores classificados no grupo
III apresentam um periodo evolutivo maior que os demais, 6 que nos levou
a pensar que crescem mais lentamente, apresentando, portanto, melhor prog-
noéstico que os demais tipos, muito embora todos os tipos de reticulossarcomas
possam apresentar um prognhoéstico mais favoravel quando precocemente diag-
nosticados e tratados adequadamente,

SUMMARY
Spinal epidural reticulosarcomas. A review of 34 cases

The authors have studied 34 cases of reticulum cell sarcoma of the spinal
epidural space. This pathological entity was more frequent in males over 50
years of age. However younger patients can be affected, especially from 15
to 29 years. The commonest place where they happen is the dorsal region
and this is a good point for a differential diagnosis of the spine expanding
lesions. Pain of radicular type was the most important complain in 15 pa-
tients. In our series this was the first symptom while all the others came
out later on many months or even years.

The spinal epidural reticulosarcomas were classified in three groups
according to their cellular appearances and particularly to the presence of
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reticulin, It is remarkable that patients which had group III tumors showed
a longer survival period than those presenting other reticulosarcomas, possibly
because Group III neoplasms grow slowly. In spite of different types of
reticulosarcomas, they have a satisfactory outcome if an early diagnosis is
made and if they are adequately treated.

ZUSAMMENFASSUNG

Es wird iiber Fidlle von Retikulumzellsarkom des Riickenmarkskanals
berichtet. Obwohl der Haufigkeitsgipfel bei Menschen iiber 50 Jahren liegt,
sind auch jungendlichen Patienten betroffen. Die Lage der Tumoren lagt
sich aus der segmentalen Anordnung erschliessen; in Féllen mit thorakaler
Lokalisation ist die Differentialdiagnose zwischen Meningeomen, Neurinomen,
und Sarkomen zu stellen. Die letzten Geschwiilste liegen vorzugsweise in
dieser Gegend. Das hiufigste Symptom bei Patienten mit Retikulumzellsar-
kom war der Wurzelschmerzen, der eine Unterscheidung zwischen intra-und
extramedullarer Lage erlaubte. Der Wurzelschmerzen wurde bei 15 unserer
Patienten als erstes Symptom angetroffen und ging anderen Erscheinungen
oft Monaten oder sogar Jahre voraus,

Wir haben die epidurale Retikulumzellsarkom des Riickenmarkskanals
im 3 Gruppen eingeteilt, je nach dem zellulire Aspekt und/cder der Beteilung
und Anordnung der Retikulinfasern. Eine Korrelation der L&nge der Vor-
geschichte der Tumoren zu den histologischen Typen wurde versucht. Beim
Typ IIT wurde eine im Durchschnitt linger dauerndende Vorgeschichte ge-
funden als bei den iibrigen Typen; er zeight eine geringe Wachstumsgeschwin-
digkeit und ist deshalb auch prognostische als glinstig anzusehen, obwohl
auch die Gibrige Typen eine nicht allzu schlechte Prognose aufzuweisen, wenn
sie frith genug diagnostiziert und behandelt werden,
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