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CARTA - CASO CLINICO

Ulceras vulvares secundarias a
angiossarcoma aortico em
paciente com diagnostico
incorreto de cancer de origem
primaria desconhecida™**

Prezado Editor,

Cancer de origem primaria desconhecida (CUP, do inglés can-
cer of unknown primary origin) é condicdo em que uma
metastase de neoplasia maligna é diagnosticada sem que o
tumor primario seja identificado.’ Angiossarcomas sdo neo-
plasias malignas com origem a partir de células endoteliais.?
Os autores relatam o caso de paciente diagnosticada errone-
amente com CUP no acetabulo, mas com lesdes cutaneas que
possibilitaram o diagnostico de angiossarcoma epitelioide
metastatico.

Paciente do sexo feminino, de 57 anos, apresentava Ulce-
ras na vulva ha trés meses. A paciente tinha histérico médico
de CUP afetando o acetabulo diagnosticado dois anos antes,
tratado com radioterapia, com resolucao da lesao. Também
havia apresentado oclusao adrtica completa assintomatica
com vascularizag¢ao colateral que permaneceu estavel por
dois anos. A etiologia para essa oclusao nao foi esclare-
cida. A paciente apresentou Ulceras profundas e dolorosas
com crostas necroéticas afetando as areas vulvar e perianal
(fig. 1 A). A histopatologia de uma biopsia de pele mostrou
paniculite lobular neutrofilica; as coloracdes e culturas para
bactérias, micobactérias e fungos mostraram resultados
negativos. Prednisona 1 mg/kg foi iniciada com o diagnostico
presumido de pioderma gangrenoso. Apds um més, nenhuma
melhora foi observada. Talidomida 200 mg/dia foi introdu-
zida. Apos trés semanas, areas livedoides nas coxas e regiao
glitea foram observadas (fig. 1 B), cuja histopatologia mos-
trou émbolo de células epitelioides atipicas (fig. 2 A-B). O
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émbolo era pequeno, e a imuno-histoquimica nao foi capaz
de evidenciar o fenotipo das células neoplasicas. A histo-
patologia da lesdao do acetabulo foi revisada, o painel de
imuno-histoquimico foi expandido e mostrou positividade
para CD31, FLI-1, ERG, INI-1, vimentina, AE1/AE3 e cito-
queratina 7, estabelecendo o diagnodstico de angiossarcoma
epitelioide. Em virtude de dificuldades técnicas, a lesao
da aorta nao foi biopsiada, mas foi presumido ser o sitio
primario do angiossarcoma (fig. 3 A-B). O tratamento foi
iniciado com paclitaxel. O livedo foi rapidamente resol-
vido, e as Ulceras de pele progressivamente curadas (fig. 4
A-B); a lesdao da aorta apresentou resposta parcial. Apds
um ano do fim do tratamento (sete ciclos de paclitaxel),
nenhuma evidéncia de doenca foi observada na pele. Entre-
tanto, apos 14 meses do fim da quimioterapia, foi detectada
a progressao da doenca, com aumento de linfonodo retro-
peritoneal. Quimioterapia com paclitaxel foi reiniciada e
apods cinco ciclos foi alcancada resposta parcial, mas a
funcao renal deteriorou-se progressivamente e a paciente
morreu por sepse dois anos apds o diagnostico de angiossar-
coma.

A pele é afetada por metastase de neoplasias malignas
internas em 0,6% a 10,4% dos pacientes com cancer. Os locais
primarios de origem mais comuns sdo mama (32,7%), pul-
mao (13,2%), cavidade oral (6,2%), faringe (6,2%), laringe
(6,2%), colon e reto (4,2%).>° As lesdes cutaneas geralmente
se apresentam como noédulos firmes no tronco, cabeca e
pescoco. O comprometimento das areas genitais e perine-
ais € extremamente raro.>~>Angiossarcomas sao neoplasias
vasculares malignas raras e agressivas com origem em célu-
las endoteliais. O angiossarcoma primario é caracterizado
por placas ou tumores angiomatosos infiltrados na regiao
cefalica de pacientes idosos. O angiossarcoma secundario
inclui angiossarcomas associados a linfedema e induzidos
por radioterapia.® Os angiossarcomas epitelioides sao obser-
vados principalmente em tecidos moles profundos.®” A
histopatologia mostra vasos inter-anastomosados revestidos
por células endoteliais epitelioides e macicos de células
atipicas. A imuno-histoquimica mostra positividade para
marcadores vasculares (CD31, CD34, ERG), citoqueratinas
e CD30.7

Angiossarcomas com origem no coracao e nos grandes
vasos correspondem a 3% dos angiossarcomas.® Metastases
de angiossarcomas adrticos sao relatadas em 70% dos casos e
sdo encontradas nos ossos, pulmoes, figado, pele, cérebro,
intestinos e rins. Embolos distais podem causar isquemia,
levando a cianose, livedo e necrose.?"°
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Figura 1 (A) Multiplas Ulceras profundas com crostas necroéticas e fibrina na area vulvar. (B) Lesoes livedoides regido glitea.
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Figura 3  Tomografia computadorizada mostrando oclusao completa da aorta abdominal descendente (setas). Imagens coronais
(A) e sagitais (B).
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Figura 4 Cicatrizacao completa das Ulceras cutaneas e lesdes livedoides nas areas vulvar (A) e perianal (B).

No presente caso, a paciente foi diagnosticada errone-
amente com CUP afetando o acetabulo. A manifestacao
dermatologica incomum levou a suspeita de doencas infecci-
osas e inflamatorias, e o diagndstico de Ulceras secundarias
a émbolos de células malignas foi confirmado apés o desen-
volvimento de areas livedoides. A investigacao confirmou o
diagnostico de angiossarcoma, e terapia mais eficiente dire-
cionada ao subtipo de tumor foi prescrita. Este caso destaca
aimportancia de investigacao extensa e persistente de casos
de CUP para encontrar o sitio primario. A atuacao da equipe
dermatologica foi essencial para estabelecer o diagnostico
correto e prescrever o tratamento mais adequado.
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