Artigo Original

Sarcoma epitelidide: Aspectos clinicos, fatores prognésticos e

sobrevida

Epithelioid sarcoma: Clinical behavior, prognostic factors and survival

Luiz Fernanpbo Nunes, TCBC-RJ'; Netson Jost Jasour Fiob, TCBC-RJ%; RoserTo ANDRE TORRES VASCONCELOS®; WALTER MEOHAS;

Jost Francisco Neto Rezenoe, ACBC-RJ*

RESUMDO

Objetivo: Descrever os aspectos epidemiolégicos, clinicos, o tratamento e o prognostico dos pacientes com sarcoma epitelidide.
Métodos: Revisao do prontudrio de 25 pacientes matriculados no INCA com o diagndstico de sarcoma epitelidide, no periodo de 05
de junho de 1987 a 15 de julho de 2005. Resultados: A idade mediana foi de 33 anos, variando de 10 a 70 anos. A localizacao
priméaria mais frequiente foi os membros superiores em doze casos (48%). O tamanho do tumor foi descrito em 19 casos e a mediana
foi de 5cm, variando de 1,5 a 15cm. A cirurgia foi realizada em dezessete pacientes com onze amputacdes. As margens cirdrgicas
estavam livres em quinze pacientes, comprometidas em trés e em sete nao foram relatadas. Seis receberam tratamento com algum
tipo de quimioterapia e quatorze receberam tratamento com radioterapia com dose mediana de 46,5Gy. Recidiva local ocorreu em
treze casos (52%). Recidiva nodal foi diagnosticada em nove pacientes (36%). Metastase pulmonar foi diagnosticada em sete
pacientes (28%). Seis pacientes realizaram o tratamento oncolégico na sua totalidade no INCA. Atualmente doze estdo vivos sem
doenca, dois estao vivos com doenca e onze pacientes foram a 6bito. Conclusdo: O sarcoma epitelidéide é um subtipo raro de

sarcoma de partes moles que apresenta alta taxa de recidiva local, regional e metastase a distancia. Incide principalmente nas
extremidades de pacientes jovens. O tratamento cirlrgico consiste em resseccdo alargada com margens livres.

Descritores: Sarcoma. Neoplasias de tecidos moles. Metastase neoplasica. Recidiva local de neoplasia.

INTRODUCAO

O sarcoma epitelidide é um subtipo histoldgico raro de
sarcoma de partes moles. Incide principalmente so-
bre as extremidades de pacientes jovens, podendo acome-
ter qualquer parte do corpo. Sdo tumores de alto grau com
percentual elevado de metastase linfonodal e pulmonar'.
A apresentacao clinica inicial varia, podendo surgir como
uma Ulcera aparentemente benigna ou nédulos subcuta-
neos. Esta apresentacdo mimetizando uma patologia be-
nigna retarda o diagnostico e o tratamento destes pacien-
tes'. O diagndstico histoldgico também pode ser dificil
porque estes tumores apresentam caracteristicas
histolégicas tanto benignas quanto malignas'2. Erro no di-
agnostico inicial pode levar ao retardo no tratamento.

O objetivo deste trabalho é descrever os aspec-
tos clinicos, os fatores prognésticos e a sobrevida dos paci-
entes portadores de sarcoma epitelidide.

METODOS

Pesquisamos no servico de registro hospitalar do
INCA e identificamos 25 pacientes matriculados com diag-

noéstico de sarcoma epitelidide no periodo de 05 de junho
de 1987 a 15 de julho de 2005. Todos os diagnoésticos
foram confirmados pela Secao de Patologia. Dados de lo-
calizacdo do tumor primario, apresentacao clinica, trata-
mento empregando cirurgia, radioterapia ou quimioterapia,
margens cirdrgicas, recidiva local, metastase linfonodal,
pulmonar e para outros sitios foram obtidos a partir da re-
visdo do prontuario destes pacientes. O seguimento dos
pacientes foi realizado através da revisao das consultas
ambulatoriais registrados nos prontuarios. A sobrevida foi
calculada com o método de Kaplan e Meier. Para
processamento dos dados foi utilizado o programa PSFS.

RESULTADOS

Dos vinte e cinco pacientes com diagnéstico
de sarcoma epiteliéide incluidos neste estudo, doze eram
do sexo masculino e treze do feminino. A idade media-
na foi de trinta e trés anos, variando de dez a setenta
anos. A lesao primaria estava localizada nos membros
superiores em 48% dos pacientes, sendo que a mao era
o local mais frequentemente acometido, estava ferida
em 75% destes pacientes (Tabela 1, Figura 2). O tama-
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Tabela 1 - Dados clinicos.
Caso ldade Sitio Cirurgia Margens Recidiva Terapia Metastase Metdstase Situacgao
no diag primario local adjuvante nodal a distancia
1 25 antebraco  Desarticulacdo Livres Sim QT/RXT Sim pulmao 6bito
2 37 perna NR NA NA NR Nao Nao CED
3 69 coxa RLA Livres Sim RXT Sim pulmao 6bito
4 55 perna NR NA NA NR Nao Nao 6bito
5 44 quirodactilo Amputacdo  Livres Sim NR Nao Couro cabeludo 6bito
/pulmao/pleura
6 63 cabeca NR NA NA NR Sim Néo 6bito
7 26 braco Amputacdo  Comprometidas Sim QT/RXT Sim pulmao 6bito
8 33 coxa RLA NA Sim QT/RXT Nao pulmao CED
9 30 pé Desarticulacdo Comprometidas Sim QT/RXT Sim pulmao 6bito
10 40 vulva RLA Livres Sim QT/RXT Sim Nao 6bito
11 28 quirodactilo Amputacdo  Livres Nao NR Nao Nao SED
12 32 quirodactilo RLA NA NA RXT Nao Nao SED
13 70 boca NR NR Nao RXT Nao Nao obito
14 27 mao Amputacao  Livres Sim QT/RXT Nao pulmao 6bito
15 57 mao Amputacao  Livres Nao NR Sim Nao SED
16 10 parede térax RLA Livres Sim RXT Nao Nao SED
17 22 quirodactilo Desarticulacdo Livres Nao NR Nao Nao SED
18 55 coxa RLA Livres Sim RXT Sim Nao SED
19 27 mao NR NA NA NR Nao Nao NA
20 56 coxa RLA Comprometidas Sim RXT Sim Nao SED
21 30 pé RLA Livres Nao RXT Nao Nao SED
22 31 mao Amputacao  Livres Sim NR Nao Nao SED
23 39 pé Desarticulacao Livres Nao NR Nao Nao SED
24 24 coxa RLA Livres Sim RXT Nao pleura 6bito
25 35 quirodactilo Amputacdo  Livres Nao NR Nao Nao SED

NR-néo realizado, NA-ndo avaliado, RLA-resseccao local alargada, QT-quimioterapia, RXT-radioterapia, CED-com evidéncia de doenca, SED-sem evidéncia de doenca.

nho do tumor foi descrito em dezenove casos e a medi-
ana foi de 5cm, variando de 1,5 a 15cm. Em dezessete
pacientes a doenca era profunda (abaixo da fascia mus-
cular). Seis pacientes realizaram o tratamento oncolégico

doze pacientes estao vivos sem doenca, dois estao vivos
com doenca e onze foram a ébito.

na sua totalidade no INCA. A cirurgia foi realizada em
dezessete pacientes, sendo onze amputacdes/desarticu-
lacbes. As margens cirurgicas estavam livres em quinze
pacientes, comprometidas em trés e em sete ndo foram
relatadas. Seis pacientes receberam tratamento com
algum tipo de quimioterapia. Quatorze receberam tra-
tamento com radioterapia com dose mediana de 46,5Gy.
Recidiva local ocorreu em treze casos sendo nove diag-
nosticados na chegada ao servico e outras quatro no
seguimento apos o tratamento no INCA. Recidiva nodal

DISCUSSAO

O sarcoma epitelidide é um subtipo raro de
sarcoma de partes moles. A raridade desta doenca limita
o valor das conclusdes da revisao de uma unica institui-
¢ao o que torna elevada a importancia da analise de ou-
tras séries publicadas 2°. £ uma doenca que acomete prin-

80
foi diagnosticada em nove pacientes sendo oito na ma- B_j I 67 67 67 67 67 67
tricula e um no seguimento apés tratamento no INCA. 2 50
Metastase pulmonar foi diagnosticada em sete pacien- g %
tes sendo dois na matricula e cinco no seguimento apés s
tratamento no INCA. Outros sitios de implantes secun- 0
darios foram a pleura em dois casos e couro cabeludo ool e s se s e o0
em um caso. A sobrevida de dois e cinco anos foi Tempo. (meses)
respectivamente de 72% e 67% (Figura 1). Atualmente  Figura 1 - Estimativa de sobrevida global.
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cipalmente os jovens, com a idade mediana no diagnds-
tico variando de 27 — 33 anos, confirmado pelo presente
estudo.

A predominancia do sexo masculino, conforme
publicado nas séries anteriores, ndo foi confirmado pelo
nosso estudo que revelou uma predominancia maior pelo
sexo feminino que foi de 52%.

O membro superior foi o sitio anatémico respon-
savel pela localizacao de 48% dos sarcomas epitelidides,
sendo a mao o principal local, responsavel por 75% das
lesdes do membro superior. Esta incidéncia elevada do
sarcoma epitelidide em extremidades ja foi documentada
em estudos anteriores, conforme as trabalhos de Prat et al.
, Chase et al. e Bos et al., porém no estudo do Memorial
Sloan-Kettering Cancer Center (MSKCC) de 1996, publi-
cado por Ross et al., o tronco e o perineo foram os locais
mais acometidos ?°. A regido da cabeca e pescoco rara-
mente é acometida por este subtipo de sarcoma?®. Na
nossa série apenas um caso foi encontrado, correspondendo
a4%. Aimportancia do estudo da localizacdo do sarcoma
epitelivide, é reconhecer que apesar da incidéncia ser maior
nas extremidades ele pode surgir em qualquer parte do
corpo.

A apresentacao clinica inocente, invariavelmen-
te induz o paciente e ao médico assistente a subestimar e
interpretar a lesdo como benigna, o que leva ao retardo no
diagnostico e consequentemente ao retardo na resseccao
cirirgica da lesao. Na série de Ross et al. 4, o tempo mé-
dio entre o surgimento da lesdo e o diagnostico definitivo
foi de 18 meses.

O diagnostico de sarcoma epitelidide é por ve-
zes muito dificil. Histologicamente pode ser confundido
com uma variedade de condicées malignas e benignas,
incluindo processo inflamatério crénico, granuloma,
fibrohistiocitoma maligno, sinoviosarcoma, melanoma
amelanotico e carcinoma escamoso ulcerado’. E realiza-
do com bases em caracteristicas histolégicas e
imunohistoquimicas para marcadores epiteliais. A avalia-
cdo microscopica revela arranjo nodular das células
neoplasias de aspecto epiteliéide com degeneracao cen-
tral e necrose. A invasdo vascular é rara. As células
neopldsicas sao ovais ou poligonais e grandes, semelhan-
tes ao do rabdomiosarcoma. As células fusiformes lem-
bram fibrossarcoma ou fibrohistiocitoma maligno 3.

Provavelmente, o tratamento local com
resseccao alargada ndo seja a forma apropriada para o
tratamento destes tumores em razdo da elevada taxa de
recidiva local. No entanto, ndo encontramos trabalho pu-
blicado na literatura com numero suficiente de pacientes
para determinar que a cirurgia radical com amputacao seja
a opcao terapéutica indicada*. No presente estudo, vinte
pacientes foram tratados cirurgicamente sendo onze (55%)
amputacdes/desarticulacdes, nove (45%) resseccoes
alargadas. A taxa de amputacdo/desarticulacdo foi eleva-
da comparada com as séries publicadas®’, o que pode ser
explicada pela localizacdo das lesbes que ndo permitiam

Figura 2 -

Sarcoma epitelidide no 2° quirodactilo.

atingir margens adequadas com cirurgia conservadora.
Foram quatro lesées no dedo, trés na mao, dois no pé e
em dois casos a amputacdo de braco foi realizada apds
multiplas recidivas locais.

A eficacia da radioterapia em associacdo com
a cirurgia no tratamento do sarcoma de partes moles tem
sido claramente mostrada em trabalhos publicados ante-
riormente na literatura®®. Geralmente noés utilizamos a
Radioterapia para pacientes com tumor de alto grau,
maior que 5 cm ou margens comprometidas. Nesta série
quatorze pacientes receberam tratamento com radiote-
rapia, sendo um tumor na boca como forma de trata-
mento exclusivo, onze por recidiva local e/ou margens
comprometidas, dois apos resseccao com margens exi-
guas em dedo e pé.

A recidiva local € comum ap6s a resseccao do
sarcoma epitelidide’™. As taxas nas séries publicadas sao
de aproximadamente de 70%. No presente estudo foi de
52%. Os fatores que estao associados com a recidiva local
nos pacientes com sarcomas de partes moles incluem a
margem positiva e a apresentacao com doenca recidivada'.
A correlacdo entre recidiva local e sobrevida é controver-
sa. O estudo de Ross et al., sugere que a sobrevida apés a
excisdo do sarcoma epitelidide é determinada pela disse-
minacado distante e nao pela recidiva local “.

A metéastase linfonodal é rara no sarcoma de
partes moles. Fong et al.'', publicaram um trabalho do
MSKCC, com 1772 pacientes portadores de sarcoma de
partes moles com todos os subtipos e relataram uma taxa
de 2,6% de metastase linfonodal. Ao contréario, no sarcoma
epitelidide a taxa de metastase linfonodal é elevada, apro-
ximadamente 30% variando de 14-44% %2, No presente
estudo ela foi de 36%. A metastase linfonodal no sarcoma
epitelidide nao esta associada com piora da sobrevida no
estudo realizado pelo MSKCC em 1996", em contraste
com este achado nos pacientes com os outros subtipos de
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sarcomas. A importancia deste dado fica minimizada em
funcdo do niimero reduzido de pacientes do trabalho. A
linfadenectomia regional profilatica dos pacientes porta-
dores de sarcoma epitelidide nao é recomendada por duas
razdes. Primeiro, a taxa de metastase linfonodal é de apro-
ximadamente 30%, o que nao justifica submeter mais da
metade dos pacientes a morbidade da linfadenectomia
desnecessariamente. Segundo, o comprometimento
linfonodal ndo tem impacto na sobrevida relacionado a
doenca especifica e nenhuma linfadenectomia profilatica
pode prolongar sobrevida. O mapeamento linfatico com
biopsia do linfonodo sentinela parece Util em diagnosticar
precocemente metastase linfonodal e selecionar pacientes
para o tratamento adjuvante mais precoce, porém este
método carece de estudos maiores para comprovacao de
seu beneficio™.

A principal via de disseminacdo dos pacientes
portadores de sarcoma de partes moles de extremidade é
hematogénica e para os pulmdes. A metastase pulmonar
continua a ser a principal causa de morte de pacientes

ABSTRACT

portadores de sarcoma de partes moles de extremidade'.
A taxa de metastase pulmonar dos pacientes portadores
de sarcoma epitelidide varia de 21% a 44% conforme
publicado nas séries da tabela 2. Nesta casuistica foi de
28% e o tempo médio entre o diagnostico da metastase e
0 6bito foi de 22,5 meses.

A sobrevida em dois anos e cinco anos nesta
série foi de 72% e 67% respectivamente (Figura 1).
A sobrevida é mais diretamente relacionada a
metastase pulmonar. Nas séries publicadas na litera-
tura a sobrevida média de cinco anos esta entre 60 —
70% *°.

O sarcoma epitélioide é um subtipo raro de
sarcoma de partes moles que apresenta alta taxa de reci-
diva local, regional e metastase a distancia. Incide princi-
palmente nas extremidades de pacientes jovens. O trata-
mento cirdrgico consiste em resseccao alargada com mar-
gens livres. Estes pacientes requerem um seguimento ri-
goroso para avaliacdo de recidiva local, regional e de
metdastases a distancia.

Objective: To relate the clinical characteristics and evaluations of patients with epithelioid sarcomas. Methods: Careful analysis
of 25 epithelioid sarcoma cases registered in Instituto Nacional do Cancer between june 1987 and july 2005. Results: Mean age
at diagnosis was 33 years old, ranged from 10 to 70. The primary site of presentation was the upper extremity in twelve patients
(48%). The size of the tumor was given in 19 cases, with the mean size of 5cm, while they ranged from 1,5 to 15cm. Surgery was
made in 17 patients, with eleven amputation. Tumors margins were free in fifteen patients, positive in three and in seven were not
studied. Six received any type of quimiotherapy and 14 received treatment with radiotherapy with mean dose of 46,5 Gy. Local
recurrence occurred in thirteen cases (52%). Nodal spread was diagnosed in nine (36%). Pulmonary metastases were diagnosed in
seven patients (28%). Six patients underwent cancer treatment in its entirety at the National Institute of Cancer. At present twelve
patients are alive without disease, two have disease and eleven patients have died. Conclusion: Epithelioid sarcoma is a rare
subset of soft tissue sarcoma with high rate of local recurrence, regional node and distant metastases. Occurs predominantly in
young patients, mainly on the superior member extremities. Surgical treatment of epithelioid sarcoma consists of early wide local
resection to negative microscopic margins. These patients require carefully follow-up to evaluate local recurrence, nodal metastases,

and pulmonary metastases.

Key words: Sarcoma. Soft tissue neoplasm. Neoplasm Metastasis. Neoplasm recurrence, local.
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