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Relato do caso

Paciente do sexo feminino, 56 anos, relatou o surgimento
de nodulacdo em regido posterior do braco direito ha seis
meses. Refere que, durante esse periodo, a lesao evoluiu
com crescimento progressivo, dor e friabilidade com sangra-
mento local frequente. A paciente havia sido submetida a
mastectomia radical e esvaziamento axilar a direita, com
quimioterapia e radioterapia adjuvante havia 11 anos, e
apresentava, desde entdo, linfedema cronico no membro
superior direito.

Ao exame dermatologico, observou-se tumoracao hiper-
cromica, cerca de 5,0 x4,0cm, com areas centrais de
exulceracao com sangramento local discreto em regiao pos-
terior do brago direito. Também se observou presenca de
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Figura 1
Tumoracao com areas de ulceracdo em regido posterior do braco
direito, acompanhada de nodulacgées satélites.

(A) Linfedema em membro superior direito. (B)

linfedema em membro superior direito e nodulacdes satéli-
tes, castanho-violaceas, de até 0,5cm (fig. 1).

Realizou-se bidpsia incisional da tumoracdo e de
nodulacao satélite. A paciente retornou em consulta apos
um més, com resultado de histopatolégico que demonstrou
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Figura2 Proliferacao de células epitelioides e fusiformes per-
meando canais e espacos vasculares malformados (Hematoxilina
& eosina, 100 x ).
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Figura 3  Aumento significativo do nimero de lesoes satélites
e da area de ulceracao da tumoragao central.

neoplasia caracterizada por formacdes vasculares perme-
adas por células epitelioides atipicas infiltrando a derme
superficial e profunda, com permeacao perineural (fig. 2).

Nessa consulta, a paciente apresentava crescimento dis-
creto da tumoracao e aumento do nimero de lesdes satélites
(fig. 3).

Qual o seu diagnostico?

a) Sindrome de Stewart-Treves
b) Carcinoma espinocelular

c) Melanoma

d) Carcinoma de Merkel

Foi solicitado imuno-histoquimica, que apresentou posi-
tividade para CD31, confirmando hipotese de sindrome de
Stewart-Treves (fig. 4).

Figura 4 Imuno-histoquimica demonstrando positividade

para CD31.

Discussao

A sindrome de Stewart-Treves (SST) € rara, de mau prognos-
tico, que consiste no surgimento de angiossarcoma cutaneo
em areas de linfedema cronico, e corresponde a cerca de 5%
dos angiossarcomas.'™ Sua ocorréncia € mais comumente
observada apds mastectomia radical com esvaziamento axi-
lar, com periodo de laténcia variavel de 5 a 11 anos.”*
Porém, também pode surgir em areas de linfedema crénico
em virtude de estase venosa, obesidade moérbida, apos pro-
cedimentos cirrgicos, malformacées linfaticas, infeccoes
cronicas e outros.??

A etiologia e fisiopatologia da sindrome ainda sao
desconhecidas. Discute-se se o linfedema favoreceria a
oncogénese por falha da drenagem linfatica e acumulo
de fluido intersticial e estase, além da possivel ocorrén-
cia de transformacdo neoplasica durante a angiogénese.’
Inicialmente, apresentam-se como maculas e papulas, evo-
luindo com noddulos e tumoragdes, podendo chegar a grandes
volumes.®’ E comum a presenca de lesdes satélites, dor e
sangramento local.®

O diagnostico é estabelecido com base na clinica, ali-
ada a bidpsia. O histopatologico pode ser sugestivo, com
espacos vasculares irregulares revestidos por células endo-
teliais tumorais mitdticas, com nucleos hipercorados e
pleomorficos.* A imuno-histoquimica auxilia na confirmacao
diagndstica; os marcadores CD31 e CD34 sao positivos.*

O tratamento baseia-se na resseccao cirtrgica com mar-
gens amplas. Quimioterapia e radioterapia também podem
ser utilizadas.?*%7 No presente caso, o servico de oncologia
optou por quimioterapia com docetaxel; a equipe de cirurgia
oncoldgica, até o momento, nao indicou realizacdo de trata-
mento cirurgico. A ocorréncia de metastases a distancia nao
€ incomum.? Os pulmées sao os 6rgaos mais comumente afe-
tados. A paciente deste caso realizou tomografias de toérax,
abdome e pelve que ndao demonstraram presenca de metas-
tases.

Apesar de rara, o conhecimento da SST se faz necessario,
pois, em virtude de sua agressividade, somente um diag-
nostico precoce pode auxiliar no aumento da sobrevida dos
pacientes.
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