Article published online: 2021-11-11

THIEME

(0] 43\
ACCESS

©®

Relato de Caso

Sarcoma sinovial insidioso de osso em um
paciente com artrite reumatoide

Insidious Synovial Sarcoma of Bone in a Patient with

Rheumatoid Arthritis

Juan Carlos Reyes Villarreal

Elizabeth Natalia Quispe-Susara?

TDepartamento de Medicina Interna, Hospital de Especialidades 'Dr.
Antonio Fraga Mouret,"Centro Médico Nacional La Raza del Instituto
Mexicano del Seguro Social, Cidade do México, México

2pepartamento de Patologia, Hospital de Especialidades "Dr. Antonio
Fraga Mouret,"Centro Médico Nacional La Raza del Instituto
Mexicano del Seguro Social, Cidade do México, México

Luis Francisco Pineda-Galindo!
Alberto Ordinola Navarro!

Olga Vera-Lastra'

Endereco para correspondéncia Alberto Ordinola Navarro, MD,
Department of Internal Medicine, Hospital de Especialidades “Dr.
Antonio Fraga Mouret, Centro Médico Nacional La Raza del Instituto
Mexicano del Seguro Social, Calle Seris y Zaachila, La Raza, 02990
Azcapotzalco, Mexico City, Mexico

(e-mail: albertoordinolamd@gmail.com).

Rev Bras Ortop 2024;59(Suppl S1):e31-e33.

Resumo

Palavras-chave
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Sarcoma sinovial é uma rara malignidade de origem mesenquimal; a abordagem
diagnéstica geralmente comeca documentando um tumor de tecido mole; no entanto,
resulta em um diagnéstico desafiador quando é mais profundo, de pequeno porte ou
primario do osso.

O presente relato descreve um paciente que apresentou dor insidiosa no quadril
atribuida a artrite reumatoide, com desfecho fatal devido a doencas de base e
complicagodes cirurgicas.

A subestimacao da dor no quadril, principalmente quando nao ha massa palpavel, pode
atrasar o diagnéstico.

Synovial sarcoma is a rare malignity of mesenchymal origin; the diagnostic approach
usually begins by documenting a soft tissue tumor; however, it results in a challenging
diagnosis when it is more profound, of small size, or primary from the bone.

The present report describes a patient who presented insidious onset hip pain
attributed to rheumatoid arthritis, with a fatal outcome due to baseline disease and
surgery complications.

The underestimation of hip pain, mainly when there is no palpable mass, may delay the
diagnosis.

Estudo realizado no Hospital de Especialidades Dr. Antonio Fraga
Mouret, Centro Médico Nacional La Raza del Instituto Mexicano del
Seguro Social, Cidade do México, México.
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Introducao

Os sarcomas sinoviais (SSs) sdo uma rara neoplasia mesen-
quimal com capacidades de dupla diferenciacdo; uma massa
de tecido mole periarticular é a apresentacdo mais comum;
no entanto, eles podem surgir de qualquer local."2 A sub-
estimacdo da dor no quadril, principalmente quando ndo ha
massa palpavel ou um tumor de tecido mole em estudos
de imagem, pode atrasar o diagnéstico.

Relato de Caso

Um homem de 67 anos com 20 anos de histéria de artrite
reumatoide (AR) comecou com dor no quadril; ele foi
avaliado por diferentes departamentos, sendo os sintomas
atribuidos a AR e indicando apenas tratamento sintomatico.

Um ano depois, ele foi encaminhado ao nosso hospital
devido a persisténcia de dor e edema dos membros infe-
riores. Foi realizada tomografia na internagdo, relatando
lesdo osteolitica no colo e na cabeca do fémur (~Fig. 1A). O
paciente desenvolveu trombose venosa profunda, a qual
evoluiu para necrose do deddo do pé esquerdo; testes
laboratoriais significativos incluiram crioglobulinas soro-
positivas (monoclonal e igM monoclonal) elevados, fator
reumatoide elevado e hipocomplementaemia (~Fig. 1B).
Ele foi para a sala de cirurgia, onde a cabeca do fémur
direito foi resseccionada, sendo colocada uma mega
prostese proximal do fémur (=Fig. 1C). Durante o pés-
operatério, o paciente desenvolveu uma infec¢do no sitio

T

Fig. 1

cirtrgico; ele foi tratado com antibi6ticos, limpeza de
ferida e debridamento. Diagnéstico histolégico revelado:
células epiteliais e fusos positivas para citoqueratina 7,
BCL2 e CD99. Estudos moleculares com expressdo de
proteinas de fusdo translocacdo (X;18) (p11.2; q11.2) e
expressdo de proteinas de fusdo SS18-SSX1 corroboraram o
diagnéstico de SS bifasico. No entanto, ele se complicou
com doenga cerebrovascular e tromboembolismo pulmo-
nar e morreu.

Discussao

O presente relatério descreve um paciente que apresentou
dor insidiosa no quadril atribuida a AR, com desfecho fatal
devido a doencas de base e complicac¢des cirargicas.

0 SS é uma malignidade rara de origem mesenquimal que
compreende ~ 10% dos sarcomas de tecido mole. Pode
apresentar-se em qualquer local anatémico, mas decorrente
de tecido mole é a apresentacio mais comum.' O SS como
um tumor 6sseo primario é relativamente raro e é mais
frequente em pacientes adultos jovens.?

0SS foi inicialmente descrito como uma neoplasia bifasica
composta por componentes epiteliais e células de fuso; no
entanto, foram identificadas variantes histolégicas como
monofisica, bifisica e pouco diferenciada.’? De acordo
com a série relatada, os principais sintomas sdo dor neuro-
patica e local, déficit motor e massa palpavel; em nosso
paciente, a sintomatologia insidiosa e a histéria da doenca
reumatica atrasaram o diagnéstico.?

(A) Tomografia computadorizada mostrando lesdo osteolitica no colo e na cabeca do fémur. (B) Trombose venosa profunda com

necrose distal. (C) Colo e cabeca femorais direitas mostrando infiltracdo intradssea. (D-F) Imunohistoquimica. A identificacdo de CK7 (D),
BCL-2 (E) e CD99 (F) foi a chave para suspeitar do diagndstico de sarcoma sinovial.
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A abordagem diagnéstica geralmente comeca documen-
tando um tumor de tecido mole; quando é superficial, é facil
identificd-lo; no entanto, quando é mais profundo, de
pequeno porte ou primario do osso, estudos de imagem
mostrando hemorragia interna, calcificagdo ou lesdes osteo-
liticas podem nos ajudar a guiar nossa suspeita diagnostica. 2
No nosso paciente, foi realizada a tomografia computadori-
zada, na qual ndo foi encontrado tumor; no entanto, foi
relatada uma lesdo osteolitica da cabeca femoral direita, o
que levou a suspeita de tumor 6sseo.

A imunohistoquimica é essencial para suspeitar do diag-
néstico. Neste paciente, CK7, CD99 e BCL2 capacitaram a
suspeita do diagnéstico e do tumor ser classificado como
bifasico, uma vez que CK7 é encontrado em células epiteliais
e CD99 juntamente com BCL2 sdo encontrados em células de
fuso (Fig. 0.1 D-F).%

O SS tem uma translocacdo patognomonica entre 0s
cromossomos X e 18, t (X;18) (p11.2;q11.2), traduzindo-se
em varias expressoes diferentes de proteinas de fusdo SS18:
SSx; sendo SS18-SSX1 e SS18:SSX2 os mais comuns. Apos a
imunohistoquimica, foi possivel corroborar o diagnéstico
demonstrando a expressdo de translocagdo e proteinas de
fusdo; a fusdo é detectavel em > 95% dos casos, sendo uma
ferramenta-chave para confirmar o diagnéstico."*

A doenca metastdtica esta presente em 24% dos pacientes
no momento do diagndstico e o prognéstico para pacientes
sem metastase é favoravel. No entanto, a metdstase ocorre
em 50 a 70% dos casos, e a maioria se desenvolve nos
pulmdes, seguida por osso e figado. O tratamento padrdo é
aresseccdo cirtrgica para SSs localizadas com a consideragao
do uso de radiacdo adjuvante e ou terapia anticancer sisté-
mica. No entanto, ndo ha uma abordagem padrao para o uso
da terapia sistémica. Quando prescritas, antraciclina mais

ifosfamida sdo geralmente a terapia de primeira linha. No
entanto, futuros ensaios clinicos definiriam um tratamento
adequado para esta doem;a.5 O conhecimento da doenca
pode ajudar a orientar a imunohistoquimica, corroborando
o diagnéstico e iniciando uma terapia individualizada que
leva a melhores resultados.
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