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RESUMO - A Sindrome de Stewart - Treves (SST) € uma entidade rara e de mau prognéstico. Estd descrita como um
linfangiossarcoma que surge em casos de linfedema crénico.

Descreve-se o caso de uma doente do sexo feminino de 79 anos, com antecedentes de carcinoma ductal invasor da
mama esquerda hd 10 anos, submetida a mastectomia com esvaziamento ganglionar, quimioterapia e radioterapia
adjuvantes. Foi observada na consulta de Dermatologia devido a alteragdes cuténeas no membro superior esquer-
do, com dois meses de evolugdo, que ndo tinham melhorado com antibioterapia. Ao exame objectivo observava-se
linfedema de grande volume do membro superior esquerdo, com vdrios nédulos eritemato-violdceos dispersos na
face anterointerna do mesmo. Foi realizada biopsia cuténea, que mostrou um angiossarcoma epitélioide.

A doente faleceu um més depois por progresséo da doenca de base.

O conhecimento da semiologia dermatolégica desta entidade pode permitir uma detecg¢do precoce, com consequen-
te intervenc@o em tempo Util, e eventual melhoria da sobrevida.

PALAVRAS-CHAVE - Linfangiossarcoma; Linfedema; Sindrome de Stewart-Treves.

STEWART-TREVES SYNDROME - A RARE COMPLICATION OF A
COMMON FINDING

ABSTRACT - Stewart-Treves syndrome is a rare entity with bad prognosis. It has been described as a lymphangiosar-
coma in lymphedema context.

We present the case of a 79-year-old female patient with a history of left breast invasive ductal carcinoma 10 years
ago, treated with mastectomy and axillary lymph node dissection, chemotherapy and radiotherapy. She was obser-
ved in the Dermatology department for cutaneous changes in her left arm with two months of evolution, which didn‘t
improve with antibiotherapy. At the physical examination, we observed a high-grade lymphedema with erythematous-
-violaceous nodules on the anterior inner face of the left arm. A biopsy was performed and the diagnosis of angiosar-
coma was established.

The patient died one month after by disease’s progression.

The awareness of the dermatologic semiology of this entity could lead to an early detection, with a precocious inter-
vention and a better prognosis.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Stewart-Treves (SST) representa o de-
senvolvimento de um linfangiossarcoma, no contexto
de linfedema crénico, apés mastectomia e esvaziamen-
to ganglionar, tendo sido descrito pela primeira vez por
Stewart e Treves, em 1948,

A designac@o de SST engloba os angiossarcomas
desenvolvidos em contexto de linfedema crénico, congé-
nito ou adquirido. Esté reportado o seu desenvolvimen-
to em casos de linfedema localizado massivo associado
a doentes com obesidade mérbida?. Outras etiologias
descritas como causa de linfedema crénico predispo-
nente & SST sé@o a Sindrome de Klippel-Trénaunay-We-
ber® e o Linfoma ndo-Hodgkin de grandes células B*.

Em 90% dos casos descritos a SST afecta o membro
superior®, nomeadamente as dreas de linfedema onde
as erisipelas recorrentes s@o frequentes® e manifesta-se
clinicamente sob a forma de nédulos eritematoviol&-
ceos ou como Ulceras de dificil cicatrizacdo, por vezes
frigveis’; histologicamente caracteriza-se por espacos
vasculares irregulares formando uma rede de vasos
com anastomoses livres e dissecgé@o extensa de colagé-
nio. Os nicleos das células endoteliais sGo arredonda-
dos e hipercromdticos, estando por vezes presente um
infiltrado linféide perivascular®.

CASO CLINICO

Fig. 1 - Linfedema de grande volume do membro superior
esquerdo, com vdrios nédulos eritemato-violdceos dispersos
na face anterointerna.

Descreve-se o caso de uma doente do sexo femini-
no de 79 anos, com antecedentes de carcinoma ductal
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Fig 2 - a) Proliferacéo celular com padréo pseudo-papilar localizada na derme com espacos revestidos por células em “hobnail” e
preenchidos por sangue (H&E, 40x); b) Células neopldsicas com pleomorfismo nuclear, com vactolos intracitoplasméticos, alguns
contendo eritrécitos; numerosas figuras de mitose e células apoptéticas (H&E, 200x); ¢) Positividade difusa para o anticorpo CD31

(100x); d) Positividade multifocal para o anticorpo CD34 (100x).

invasor da mama esquerda, T2NOMO, 10 anos antes,
tendo sido submetida a mastectomia radical esquerda
com esvaziamento ganglionar axilar ipsilateral, com
realizag@o de quimioterapia e radioterapia adjuvantes,
condicionando linfedema do membro superior esquer-
do. Manteve-se em seguimento durante este periodo,
tendo tido alguns episédios de erisipelas no membro
superior esquerdo.

Foi observada na consulta de Dermatologia por al-
teragdes cutdneas no membro superior esquerdo com
dois meses de evolucdo que ndo tinham melhorado
com antibioterapia.

Ao exame objectivo observava-se linfedema de
grande volume do membro superior esquerdo, com vé-
rios nédulos eritemato-violdceos dispersos na face an-
terointerna do mesmo (Fig. 1).

Foi realizada biopsia cutéinea, que revelou epiderme
sem alteracdes significativas; na derme e tecido celu-
lar subcuténeo observava-se proliferacdo celular com
dreas de padréo papilar e sélido, com espacgos vascu-
lares irregulares e heterogéneos. A leséo era constitui-
da por células de aspecto epitelidide, com citoplasma
abundante, clarificado ou eosinofilico, com ocasionais

'luminas' intracitoplasméticas, ndcleos redondos, irre-
gulares, com cromatina vesiculosa e nucléolo evidente.
Observam-se necrose e mitoses atipicas. A neoplasia
infiltrava difusamente as fibras de colagénio. O estudo
imunohistoquimico foi positivo para a Vimentina, CD31
e CD34 (Fig. 2).

Os achados histolégicos confirmaram o diagnéstico
de angiossarcoma epitelidide.

A doente faleceu um més depois, por progresséo
da doenca.

DISCUSSAO

A SST constitui uma neoplasia rara, cuja incidéncia
é de 0,057% a 0,45%° nas doentes mastectomizadas
sobreviventes 5 anos apés a cirurgia.

Actualmente, com a utilizagdo de abordagens mais
conservadoras no tratamento do carcinoma da mama, e
com a melhoria das técnicas operatérias e de radiotera-
pia, a prevaléncia da SST diminuiu. H4, no entanto, des-
crigdes da SST apds abordagem cirdrgica conservadora,
sendo a incidéncia da SST' neste contexto de 0,14%.
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O linfedema crénico parece ser o principal factor
etiolégico conhecido.

O tempo médio entre o desenvolvimento de linfe-
dema e o diagndstico de angiossarcoma é de cerca de
oito a dez anos'"'?, tal como o observado neste caso.

A utilizagdo de radioterapia parece ter também um
papel importante na carcinogénese dos angiossar-
comas devido & indugdo de fibrose e ao estimulo de
producdo do factor de crescimento endotelial vascular,
com um aumento do risco de 15,93,

Embora sem etiologia conhecida, verifica-se uma
diminui¢do da imunidade celular nos membros afecta-
dos por linfedema'.

A utilizacdo de terapéutica descongestiva linfética
parece restaurar parcialmente a imunidade celular no
linfedema relacionado com o tratamento de cancro da
mama's.

Constituem diagnésticos clinicos diferenciais princi-
pais as lesdes vasculares - angioendoteliomatose, lin-
fangiectasia, linfangioma - o melanoma, o carcinoma
metastdtico cutdneo e o carcinoma da mama's.

O sarcoma de Kaposi surge como um dos principais
diagnésticos diferenciais, quer clinico, que histolégico.
Embora para o desenvolvimento do sarcoma de Kaposi
ndo seja necessdria a presenca de linfedema, este pode
ser um factor predisponente importante'”'8.

A associacdo do sarcoma de Kaposi com a infeccdo
pelo Herpes Virus 8 (HHV-8) permite a diferenciacéo
em relagé@o & SST através de estudos de imunohistoqui-
mica para o HHV-8.

Dadas as semelhangas clinico-patolégicas entre
estas entidades e um modelo de patogénese eventual-
mente idéntico, poderd estar também implicada na
patogénese da SST uma etiologia viral, ainda que ndo
detectada’®.

Os angiossarcomas associados & SST expressam
fenétipos de endotélio vascular e linfético. A expressé@o
do factor de crescimento endotelial vascular prolinfan-
giogénico permite perspectivar, num futuro préximo, a
utilizacdo de terapéutica antilinfangiogénica dirigida
a alvo™.

Nos casos de detecgéo precoce da SST, o tratamento
cirdrgico, com excisdo alargada ou amputacdo, permite
eventualmente aumento da sobrevida?. A quimiotera-
pia e a radioterapia surgem como tratamento adju-
vante & cirurgia ,ndo havendo diferenca na sobrevida
entre ambos os tratamentos?'. Nos tumores localmente
avangados ou com metastizacdo pode ser utilizada a
quimioterapia sistémica ou local?.

O prognéstico é reservado, com uma sobrevida aos
5 anos??% de 15% a 35%.
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Embora rara e de mau progndstico, o conhecimento
da semiologia dermatolégica desta entidade pode per-
mitir uma detecgéo precoce, com consequente interven-
¢Go em tempo Util, e possivel melhoria da sobrevida. A
adopgdo de medidas promotoras da descongestéo lin-
fatica das dreas afectadas séo possivelmente, & data do
conhecimento actual, a medida mais eficaz na preven-
¢Go do desenvolvimento da Sindrome de Stewart-Treves.
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