Cartas ao Editor

Tumor neuroectodérmico primitivo periférico de parede toracica
em adulto jovem

Peripheral primitive neuroectodermal tumor of chest wall in young adult

Sr. Editor,

Homem, 27 anos, procurou o ambulatério com queixa de dor
toracolombar com irradiac@o para a regido anterior do hemitérax
direito. Na tomografia computadorizada (TC) de térax foi identi-
ficada massa fusiforme na parede anterolateral do hemitérax di-
reito, com lesdo osteolitica no arco costal. Nao havia sinais de me-
tastases a distAncia. Foram realizados bidpsia percutanea e estu-
dos histopatolégico e imuno-histoquimico, com diagndstico de
tumor neuroectodérmico primitivo (PNET).

Em um més houve crescimento acentuado da lesao, com dis-
seminac¢do local para a pleura, e aparecimento de metéstases a
distancia, especialmente no esqueleto axial, acometendo diversos
elementos 6sseos. Foi iniciada quimioterapia (QT) neoadjuvante,
havendo diminui¢do do volume tumoral em mais de 50%, mos-
trado na ressonancia magnética (RM). Foi realizada ampla res-
seccdo cirtirgica e colocada tela de Marlex na parede tordcica. Ap6s
a cirurgia, foi reiniciada QT adjuvante. Oito meses apos o inicio
da doenga, o quadro clinico apresentou evolug¢io desfavoravel, com
aparecimento de intimeras lesdes metastaticas pleurais e progres-
sivas parestesia e paresia dos membros inferiores. Houve também
aparecimento de novas metéstases Gsseas invadindo os corpos ver-
tebrais toracolombares e sacrais, com paraplegia por invasdo do
canal raquiano. O paciente foi internado caquético, com dispneia
ao falar e dor toracica de dificil controle, evoluindo para ébito.

A avaliacdo do térax por métodos de imagem tem sido motivo
de uma série de publicacdes recentes na literatura radiolégica
nacional!~”. Os PNETSs periféricos sdo tumores extremamente
malignos e tém como sitio primdrio ossos ou tecidos moles. Aco-

Figura 1. TC com corte axial (A) demons-
trando massa fusiforme na parede antero-
lateral do hemitérax direito, com leséo os-
teolitica em arco costal, invadindo planos
musculares e gordurosos, com derrame
pleural homolateral. TC realizada oito me-
ses apds o inicio da doenca (B) mostrando
inimeras lesdes pleurais de aspecto no-
dular, compativeis com metastases. Notar
também a tela de Marlex colocada na pa-
rede toracica direita. RM do térax no plano
axial ponderada em T2 (C), sem supressao
de gordura, demonstrando espessamento
e lesdes nodulares pleurais, com compro-
metimento da parede toracica posterior a
direita. RM da coluna dorsal no plano sagi-
tal ponderada em T2 turbo spin eco (D),
sem supressao de gordura, identificando
diversas lesbes com hipersinal esparsas
pelos corpos vertebrais e de configuragao
ovalada no espaco epidural posterior na al-
tura de D6. Os achados s&o compativeis
com lesdes metastaticas.
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metem com maior frequéncia parede torécica, regido paraverte-
bral, pelve e membros, sendo também descritos numa variedade
de 6rgdos, como rim, bexiga e coracio®. O PNET toracico 6sseo
pode acometer as costelas, o esterno, a escdpula, a clavicula e os
tecidos moles da parede toracica e da pleura®. Frequentemente,
acometem criangas e adolescentes, com pico de incidéncia entre
15 e 25 anos. Cerca de 80% dos pacientes possuem menos de 20
anos no momento do diagnéstico!?).

A apresentacdo comum dos PNETS de parede tordcica é dor
toracica, seguida de aumento de volume local e/ou massa sensi-
vel a palpacio, e dispneia. Quando afetam a pleura, provocam der-
rame pleural. As metdstases a distancia ocorrem nos pulmdes, os-
sos, medula 6ssea, figado e cérebro'?. O prognéstico do PNET
estd relacionado com a invasdo de estruturas vizinhas. Cerca de
30% dos pacientes tém metdstases no momento do diagnéstico!?,

Os achados na TC sdo de massa heterogénea indefinida, as
vezes com centro necrético, calcificacdes geralmente nio estdo
presentes!?, Na RM, o PNET pode se apresentar como lesio ho-
mogénea hiperintensa em T1 e T2, em comparac¢io com os teci-
dos musculares'?. Nao ha nenhum achado patognoménico que
possa diferenciar o PNET de outras neoplasias de parede pulmo-
nar. O tratamento consiste na exérese cirtirgica completa e am-
pla do tumor, e QT pré-operatéria neoadjuvante e pés-operatéria
adjuvante, com ou sem radioterapia.

Em conclusdo, o PNET deve ser incluido no diagnéstico dife-
rencial dos tumores de parede torécica, especialmente em crian-
cas e adolescentes, embora casos isolados tenham sido descritos
em pacientes de todas as idades.
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Melorreostose
Melorheostosis

Sr. Editor,

Paciente do sexo feminino, 27 anos, procurou atendimento
devido a dor no membro superior esquerdo, iniciada ha seis me-
ses. Negava trauma ou febre. Ao exame fisico notou-se aumento
de volume do membro, com endurecimento da pele, sem sinais
flogisticos. Exames laboratoriais sem alteracdes significativas.

Foram realizadas radiografias simples dos membros afeta-
dos e da bacia, que revelaram alteracdes caracteristicas da melor-
reostose, tais como: hiperostose cortical ao longo do eixo ésseo,
semelhante a “cera de vela derretida”, unilateral, envolvendo ape-
nas um segmento corporal (dimidio esquerdo) e estendendo-se
desde o timero até os ossos da mao (Figura 1). Havia também
alteracdo semelhante no osso ilfaco, a esquerda (Figura 2).

Figura 1. Radiografias do braco (A), antebraco e mao esquerdos (B) demons-
trando a hiperostose da cortical, com aspecto de “cera de vela derretida” (setas).
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A melorreostose é uma doenca esclerosante rara, de etiolo-
gia desconhecida, caracterizada pelo acometimento, particular-
mente, de ossos longos e dos tecidos moles adjacentes. Possui
uma caracteristica radiolégica peculiar, ou seja, espessamento
cortical semelhante a “cera de vela derretida”'~%, Afeta igual-
mente ambos os sexos. Pode se manifestar em qualquer idade,
porém em 50% dos casos ocorre antes dos 20 anos'".

Embora tenha caracteristicas benignas, clinicamente pode
acarretar importante morbidade aos pacientes. Pode ser inicial-
mente assintomadtica, porém, a associacdo de esclerose 6ssea e fi-
brose dos tecidos provoca encurtamento dos membros, deformida-
des 6sseas e rigidez articular, que gradualmente evoluiu para qua-
dro de dor intensa e incapacidade funcional do membro afetado.

A principal altera¢@o patoldgica é o espessamento da cortical
6ssea, com componentes maduros e imaturos, trabéculas ésseas
espessas e atividade osteobldstica aumentada‘>**% | podendo se
estender para as articulagdes. O comprometimento das partes
moles adjacentes é comum, com formacéo de tecido fibroso, 6s-
seo, cartilaginoso e vascular.

A distribuicdo é peculiar e afeta de forma caracteristica ape-
nas um lado do corpo, podendo ser mono ou poliostética. Nesta

Figura 2. Radiografia da bacia mostra hiperostose do iliaco (seta) e sacro, a
esquerda, aspecto semelhante ao do membro superior.
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