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SiINDROME DE STEWART-TREVES NO MEMBRO INFERIOR
COM APRESENTAGCAO EXUBERANTE: RELATO DE CASO

PROFUSE STEWART-TREVES SYNDROME IN THE RIGHT
LEG: A CASE REPORT

Mariana de Oliveira Krapf!' ®, Elisangela de Quevedo Welter' ®,
Flavia Pereira Reginatto' ®, Josiane Borges Stolfo?

RESUMO

A Sindrome de Stewart-Treves € uma rara condigdo onde um angiossarcoma se
desenvolve sobre area de linfedema crénico. Afeta mais frequentemente os membros
superiores e representa 5% dos casos de angiossarcoma. Apesar de ser mais comum
em mulheres submetidas a mastectomia radical e esvaziamento axilar por neoplasia
de mama, pode ocorrer a partir de linfedema de outras etiologias. Clinicamente as
lesdes sao caracterizadas por nédulos unicos ou multiplos de cor avermelhada ou
azulada no estagio inicial e, em estagio avangado, podem evoluir para massas
hemorragicas e até gangrena. O prognostico é ruim e a conduta cirdrgica com
excisdo ampla ou amputacdo oferecem uma maior chance de sobrevida. Relata-se
um caso de Sindrome de Stewart-Treves na perna direita, apresentando-se de forma
exuberante e com acometimento de linfonodos pélvicos e abdominais.
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ABSTRACT

Stewart-Treves syndrome is a rare condition characterized by the development of an
angiosarcoma at sites of chronic lymphedema. It most often affects the upper limbs
and accounts for 5% of cases of angiosarcoma. Although the syndrome is more
common in women undergoing radical mastectomy and axillary dissection for breast
cancer, it may result from lymphedema of other etiologies. Clinically, the lesions are
characterized by single or multiple bluish-red nodules in the early stage and may
progress to hemorrhagic masses and even gangrene in advanced stages. The prognosis
is poor, and surgical management with wide excision or amputation offers a greater
chance of survival. We report a case of profuse Stewart-Treves syndrome in the right
leg, with involvement of pelvic and abdominal lymph nodes.
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INTRODUGAO

A Sindrome de Stewart-Treves (SST) é uma entidade rara caracterizada
por um angiossarcoma que se desenvolve em area de linfedema croénico'.
Originalmente descrita em mulheres com cancer de mama submetidas a
mastectomia radical com esvaziamento axilar por Fred W. Stewart e Norman
Treves em 1948, o termo Sindrome de Stewart-Treves pode ser aplicado
amplamente ao linfangiossarcoma que se desenvolve a partir de linfedema
congénito ou adquirido™3. A sua incidéncia varia entre 0,07% e 0,45% em
pacientes que sobrevivem pelo menos 5 anos apds mastectomia radical e
90% dos casos ocorrem apos mastectomia e em membros superiores, sendo
rara a ocorréncia nos membros inferiores, como & o caso desse relato3?.
A histopatologia e a imuno-histoquimica sdo fundamentais no diagnéstico
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Sindrome de Stewart-Treves no membro inferior

da SST?. Por se tratar de patologia com progndstico
reservado, alta taxa de recorréncia local e metastase a
distancia, é de extrema importancia que o diagndéstico
seja feito precocemente?.

APRESENTAGAO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 63 anos, do lar,
hipertensa e diabética, procura atendimento por
lesdo em membro inferior direito ha 1 ano, com
aumento nos ultimos 4 meses. Referia historia
prévia de linfedema de causa desconhecida no
membro acometido ha mais de 5 anos. Ao exame
fisico, apresentava papulas violaceas confluentes
sobre placa arroxeada com superficie elevada e
irregular, com drenagem de secrecéo linfatica e
purulenta, acometendo toda face extensora da perna
direita (Figura 1). Realizou exames laboratoriais
sem alteracdes e exame anatomopatolégico que
evidenciou neoplasia constituida por células ovais
e ocasionalmente fusiformes, infiltrando a derme
com formacgao de canais vasculares com “células
flutuantes” no limen desses canais, com presenca

de 7 mitoses/10 CGA (campos de grande aumento)
e necrose. A imuno-histoquimica corou positivo
para os anticorpos vimentina, CD34 (Cluster of
Differentiation 34), FLI-1 (Friend Leukemia Virus
Integration 1) e EMA (Epithelial Membrane Antigen)
(Figura 2), favorecendo o diagndstico de angiossarcoma
de alto grau. A tomografia de térax ndo mostrou
alteracdes e a tomografia de abdome evidenciou
aumento numérico e volumétrico de linfonodos
pélvicos em cadeia iliaca direita e linfonodos de
dimensdes aumentadas no retroperitdnio, abaixo
dos hilos renais, para-aorticos e retroaodrticos.
Ressonéncia nuclear magnética da perna mostrou
infiltracdo dos planos cutadneos e subcutaneos
comprometendo toda a circunferéncia do tergo
médio e inferior da perna, sem expansao aos planos
musculares. Paciente optou por tratamento nao
cirdrgico inicialmente e foi submetida a quimioterapia
com Paclitaxel por 5 ciclos. Devido a quadro de
neutropenia febril e pouca resposta ao tratamento,
foi realizada amputagcdo do membro. Segue em
acompanhamento com a oncologia.

Figura 1: Placa de coloragdo arroxeada com papulas violaceas confluentes sobre sua superficie, acompanhada de
secregao linfatica e purulenta, acometendo face anterior da perna direita em quase toda sua extenséo.
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Figura 2: Estudo imuno-histoquimico demonstrando (A) positividade para marcador FLI-1 (100x) e (B) positividade para

marcador CD34 (100x).

DISCUSSAO

O angiossarcoma é um tumor vascular raro que
tem sua origem nas células endoteliais vasculares e
compreende 1-2% dos sarcomas de tecido mole®’.
Pode acometer a pele de trés formas diferentes:
associado a linfedema crénico, que consiste na
SST e representa 5% dos casos de angiossarcoma;
induzido por radiagao e forma cutanea primaria, que
ocorre quando nao ha histéria prévia de linfedema
ou radioterapia?®. Embora a SST tenha sido descrita
principalmente apos cirurgias de mastectomia radical,
ela pode ocorrer também a partir de linfedema
congénito ou adquirido, como em casos de trauma,
filariose, linfoma idiopatico, estase venosa, obesidade
morbida, ulceragdes em membro inferior e invasao
da regido inguinal devido a neoplasia de pénis
e colo uterino. Edema cardiogénico ou edema
causado por doencga renal ndo estdo associados
a sindrome®. Quanto a etiologia, é aceito que o
linfedema possa induzir ao angiossarcoma, porém
ainda é desconhecido o mecanismo exato pelo qual
isso acontece. As hipdteses mais aceitas sdo de que
a imunodeficiéncia local decorrente do linfedema
cronico possa estar envolvida na oncogénese da
SST e que o acumulo de fluido nos tecidos dos
membros afetados rico em proteinas e fatores de
crescimento poderia estimular a formacgéo de vasos
linfaticos, vasos sanguineos colaterais e por fim de
neoplasias®®'°. Clinicamente o linfangiossarcoma
apresenta-se como placas ou nédulos eritemato-
violaceos, cutaneos e subcutaneos, unicos ou multiplos
gue em casos mais avangados podem coalescer € se
tornar polipdides sobre a area de linfedema e ulcerar,
levando a infecgao e sangramento, como na paciente
do caso descrito, onde ja no primeiro atendimento
apresentava tumoragao de grande extenséo e volume
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no membro acometido?*®. O diagndstico € baseado
na histopatologia que tem como principais achados
0s espacos vasculares irregulares com tamanhos
variados, revestidos por células poligonais, com
nucleos hipercromaticos e pleomorficos e células
tumorais redondas a ovoides™'°. Como s&o neoplasias
pouco diferenciadas, frequentemente necessitam
complementacgao diagndstica com imuno-histoquimica
que apresenta positividade para marcadores de células
endoteliais, tais como fator VIII, vimentina, FLI-1, CD34
e CD31'*" A SST apresenta um prognéstico ruim e
estéd sujeita a metastases a distancia e recorréncia
local®. Adisseminagao ocorre no tecido subcutaneo
e as metastases acontecem por via hematogénica
e podem atingir qualquer 6rgao, sendo os pulmdes
€ 0ssos 0s mais acometidos'®. Apds o diagnéstico
da doenca, a sobrevida é de cerca de 2,5 anos®.
O tratamento cirtrgico com amputacao precoce ou
ampla excisdo é o que oferece melhor chance de
sobrevida a longo prazo, sendo preferivel a amputagao.
Quimioterapia e radioterapia podem ser opgdes
para casos inoperaveis ou que recusem a cirurgia.
Considerando os resultados decepcionantes da
terapia atual, medidas como o seguimento regular de
pacientes com linfedema de longa duragéo, pacientes
pés mastectomia radical e ressecc¢ao radical para
cancer de colo de utero, devem ser encorajadas
para prevenir o atraso no diagnéstico®'. Apesar de
a SST ser uma condicao rara, é essencial que seu
diagnéstico seja realizado precocemente devido a
sua alta morbidade e mortalidade. Um curto espacgo
de tempo entre a suspeicao, a realizagao da biopsia
e 0 encaminhamento para equipe multidisciplinar
sao altamente recomendados para um tratamento
ideal®. Dessa forma, alertamos que o diagnoéstico
deve ser sempre aventado em lesdes sobre membro
cronicamente edemaciado.
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