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RESUMO

Nas criangas, cerca de 75% dos tumores 0sseos malignos estao localizados na regido metafisaria
dos ossos longos. A resse¢ao epifisaria condiciona uma morbilidade significativa, por dismetria
e/ou disfuncao das articulagdes adjacentes. Com a evolucao das técnicas cirurgicas, verificou-
se que, em criancas com tumores malignos periarticulares, a distragdo fisaria com preservagao
da epifise apresenta excelentes resultados funcionais.

O objetivo deste estudo € descrever um caso clinico de uma crianca de 7 anos com sarcoma de
Ewing do imero proximal, tratado por distrac¢do fisaria e reconstru¢do com aloenxerto.

Palavras chave: Sarcoma de Ewing; distragdo fisdaria; umero, tumor ésseo
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ABSTRACT

In children, about 75% of malignant bone tumors are located in the metaphyseal region of the
long bones. Epiphyseal resection results in significant morbidity due to subsequent limb length
discrepancy and / or dysfunction of the adjacent joints. With the evolution of surgical techniques,
it was verified that, in children with periarticular malignant tumors, physeal distraction with
preservation of the epiphysis presents excellent functional results.

The objective of this study is to describe a clinical case of a 7-year-old child with Ewing’s
sarcoma of the proximal humerus, treated by physeal distraction and reconstruction with
allogratft.

Key words: Ewing Sarcoma; physeal distraction; humerus; bone tumor
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INTRODUCAO

Ao longo das ultimas décadas, verificou-se uma
melhoria significativa na taxa de sobrevivéncia
de doentes com tumores do aparelho locomotor,
tendo aumentado também a taxa de preservagdo do
membro. Esta evolugdo resulta da combinagao de
varios fatores, entre os quais se destacam o progresso
da quimioterapia, o aparecimento de novas técnicas
cirurgicas e os avangos na avaliagdo imagiologica'2.
Nas criangas, cerca de 75% dos tumores 6sseos
malignos sdo localizados na regido metafisaria. Em
tumores com esta localizacdo, a resse¢do epifisaria
¢ frequentemente opcdo, de forma a obter uma
excisdo completa do tumor, mas condicionando
frequentemente uma morbilidade significativa,
por dismetria e/ou disfungdo das articulagdes
adjacentes®*.

Com a evolucao das técnicas cirargicas, verificou-
se que, em criancas com tumores malignos
periarticulares, a distragdo fisaria com preservacao da
epifise pode ser uma opc¢ao em casos seleccionados
e apresenta excelentes resultados funcionais®.
Esta técnica foi descrita pela primeira vez por
Canadel et al. em 1994 e inclui duas fases: num
1° tempo inicial ¢ realizada a separacdo da epifise
da metafise tumoral, seguindo-se depois, num 2°
tempo cirargico, a resse¢do em bloco do tumor®.
As casuistas publicadas demonstram que ¢ possivel
obter bons resultados com esta técnica,*’ utilizada
mais frequentemente no membro inferior. E nosso
objetivo descrever um caso clinico de sarcoma de
Ewing do timero proximal, no tratamento do qual
foi utilizada a técnica cirurgica descrita por Cafiadel.

DESCRICAO DO CASO

Doente do sexo feminino de 7 anos de idade
referenciada a Consulta de Ortopedia Pediatrica por
omalgia esquerda, com 6 semanas de evolugao, sem
contexto traumatico conhecido. Nao havia qualquer
antecedente patoldgico, pessoal ou familiar, de
relevo.

Ao exame objetivo apresentava dor a palpacdo do
umero proximal e ombro esquerdo e limitagdo da
abducdo ativa a partir dos 30°. A radiografia do
ombro revelou uma lesdo permeativa da metéfise
umeral proximal, com bordos mal definidos e
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erosao da cortical medial (Figura 1). Na ressonancia

Figura 1 — Radiografia do ombro esquerdo.

magnética (RMN) a lesdo apresentava hipossinal em
T1 e hipersinal em T2, medindo aproximadamente
6,2cm de maior extensdo. Ndo havia evidéncia
de atingimento da fise de crescimento, embora se
observasse pequeno foco de hipersinal na vertente
antero-medial da epifise. No ter¢o médio da diafise
umeral existia uma area nodular, com 7mm de
maior eixo, com hipossinal em T1 e hipersinal em
T2, suspeita de corresponder a skip lesion (Figura
2). A tomografia por emissao de positroes revelou

Figura 2 — RMN do ombro esquerdo.

uma hipercaptagdo anomala de fluorodesoxiglucose
a nivel do umero proximal e 3 micronodulos
pulmonares bilaterais milimétricos (Figura 3).

Foi realizada biopsia cirargica percutanea da lesao
comtrocart,comenviodomaterial colhidoparaestudo
histopatologico, citogenético e microbioldgico.
Foram também realizados medulogramas e biopsia
dos iliacos direito e esquerdo.

Tendo sido diagnosticado um Sarcoma de Ewing
do tmero proximal, estadio Enneking I1Ib, a doente
foi submetida a 6 ciclos de VIDE (vincristina,
ifosfamida,doxorrubicina, etoposido). Apds o 5°
ciclo, a doente sofreu um choque séptico, com
necessidade de internamento na Unidade de
Cuidados Intensivos.

Apbés completar quimioterapia neo-adjuvante,
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Figura 3 — PET.

a doente foi submetida a uma Tomografia
computorizada (TC) pulmonar de controlo
que mostrou a manutencdo dos micronddulos
pulmonares bilaterais milimétricos. A RM de
controlo revelou uma diminui¢do da lesao no seu
maior eixo (5,6 cm), com aparente preservagdo da
fise em toda a sua extensdao, excepto num uUnico
ponto (Figura 4). Verificou-se uma redu¢do evidente

Figura 4 — RMN pos OT.

do edema medular e desaparecimento da skip
lesion, concluindo-se que esta corresponderia a uma
provavel extensdo do edema medular prévio, dado
que nao apresentava hipossinal em ponderacao T1.
Contudo, a massa de tecidos moles parecia envolver
o nervo axilar.

Decorridos 5 meses apods o diagnostico, realizou-se o
tratamento cirdrgico, que se desenvolveu em 2 fases
distintas. Numa primeira cirurgia, colocou-se um
fixador externo com 2 cravos paralelos, revestidos
a hidroxiapatite, didmetro 6mm, a nivel da epifise
umeral e 2 cravos de didmetro 4 mm, paralelos,
a nivel da diafise, a cerca de 10 cm distalmente a
regido fisaria (Figura 5). O intervalo entre os cravos
do mesmo lado foi de 1 cm. De seguida foi aplicado
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Figura 5 — Imagens de controlo de intensificador de imagem da

aplicagdo dos cravos no umero.

dispositivo de distraccdo, tendo sido realizada
intra-operatoriamente uma distragdo de cerca
6mm (Figura 6). A distracdo foi continuada por 13

dias, ao ritmo da 1-1.5mm/dia, até a data em que a
doente referiu desconforto subito a nivel do ombro
esquerdo, correspondente a fratura-epifisiolise
da placa de crescimento do umero proximal. A
radiografia realizada ao 18° dia apods o inicio da
distracdo, atestou a disrup¢do da fise com uma
distragdo de cerca de 4.6 mm na regido lateral da fise
umeral proximal (Figura 7). A 2* fase do tratamento

Figura 7 — Disrupgdo da fise apos distragdo.

cirurgico realizou-se 19 dias ap0s a cirurgia inicial.
Procedeu-se a extracdo do fixador externo e cravos.
Tendo em conta a existéncia de tecido de granulagao
e zonas de endurecimento a nivel dos cravos, estas
areas, bem como a zona da bidpsia foram incluidos
na linha de incisdo cirurgica, que seguiu a linha de
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planeamento para uma incisao utilitaria do membro
superior (Figura 8). Fez-se aponevrectomia em

Figura 8 — Abordagem na regido deltopeitoral, seguindo via utilitaria

do membro superior.

linha com incisdo cutidnea, com identificacao e
preservacao da veia cefalica no sulco delto-peitoral,
e identificacao do tendao grande peitoral, realizando-
se desinsercao distal do mesmo apos referenciagao
com margem de seguranca (Figura 9). De seguida,

W i 2 e gl

Figura 9 — Musculo grande peitoral.
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identificou-se a curta por¢do do bicipite e coraco-
braquial a nivel inser¢do proximal, procedeu-se a
sua desinser¢do apds referenciacdo. Identificaram-
se os nervos musculo-cutaneo, radial e axilar, tendo-
se constatado que este ultimo, ndo se encontrava
envolvido na massa de tecidos moles, o que permitiu
asuapreservagao. Procedeu-se a laqueacao selectiva
dos vasos nutritivos do tumor. Marcou-se o nivel de
osteotomia a cerca de 9 cm da extremidade proximal
do tumor, seccionando a longa por¢ao do bicipite
braquial e parte da insercdo deltoide a esse nivel.
Realizou-se osteotomia na zona marcada (Figura 10),

Figura 10 — Osteotomia diafisaria.

com desinser¢do sequencial do tricipite e restantes
musculos posteriores do brago, com margem de
seguranga. De seguida foi aplicado novo cravo a
nivel da epifise, constatando-se com manipulagao
suave que estava completa a epifisiolise proximal na
zona medial do imero proximal (Figura 11). Com
apoio de intensificador de imagem identificou-se a
zona de distragdo fisaria com palpacao com agulha,
procedendo a incisdo circunferencial da capsula com
bisturi nessa zona de distracdo fisaria (Figura 12).
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Figura 12 — Identificacdo da zona de distragdo fisaria com

intensificador de imagem.

Introduziu-se a lamina de bisturi na fise, de forma
a separar a epifise e metafise umerais proximais,
conseguindo-se uma ressec¢do monobloco, sem
visualizagdo macroscopica do tumor (Figura 13).
Colheram-se amostras de tecido 6sseo do topo
distal do umero e da zona fiséaria residual na epifise
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Figura 13 — Ressegdo monobloco do tumor:

umeral, tendo-se enviado o material para estudo
anatomo-patologico e confirmacdo das margens de
ressec¢do. De seguida, foi realizada a preparacao
de enxerto alégeno de umero - com confec¢ao de
corte para encastoar no umero nativo distalmente
¢ para melhor adaptacdo a nivel epifise. Fixou-se
com lamina-placa 90°, mantendo o cravo proximal
para orientacdo da mesma (Figura 14). A fixacao foi
reforcada com a aplicacdo de uma placa recta LCP
3,5mm num plano ortogonal relativamente a outra
placa (Figura 15). Ambas as placas foram aplicadas
em compressdao. Nao se registaram intercorréncias
peri-operatorias.

A doente teve alta 2 semanas apds a cirurgia,
reiniciando o esquema de tratamento que incluiu
quimioterapia adjuvante, com 8 ciclos VAI
(vincristina, actinomicina D e ifosfamida), e
radioterapia pulmonar. O resultado do estudo
anatomo-patoldégico mostrou uma  regressao
tumoral total (100 % necrose), com margens livres
e topos Osseos proximal e distal sem infiltracdo
neoplasica. Aos 2 meses de pos-operatorio, a doente
apresentava uma boa fun¢do do ombro esquerdo,
sendo que a radiografia de controlo revelou uma
fixagdo estavel (Figura 16). Aos 4 meses de pos-
operatorio mantinha uma fixagdo estavel, embora
com alguma reabsor¢do na zona proximal do
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Figura 14 — Fixagdo com lamina-placa angulada 90°.

Figura 15 — Refor¢o da fixagdo com placa reta.

enxerto alogeno (Figura 17). Aos 2 anos de poOs-
operatorio apresentava uma excelente fungao, sem
limitagdes no seu quotidiano. O enxerto apresentava
sinais de osteo-integragdo proximal e distal. Nao se
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Figura 17 — Controlo radiogrdfico aos 4 meses de pos-operatorio.

observaram sinais de recidiva local ou a distancia
(Figura 18).

Figura 18 — Controlo clinico e radiogrdfico aos 2 anos de pos-

operatorio.
DISCUSSAO

Aressegdo tumoral completa € o objetivo primordial
no tratamento cirargico de sarcomas Osseos. Na
cirurgia tumoral, a distragdo fiséria, possibilita uma
margem de ressec¢do cirdrgica segura, permitindo a
preservacao da epifise em criancgas e adolescentes.
Segundo Cafiadel as indicacdes de distracdo
epifisaria incluem: tumor localizado na regido
metafisaria, que nao transgrida a fise, em doentes
com a cartilagem fisaria aberta. A ndo invasdo da fise
devera ser confirmada por radiografia, arteriografia,
TC e RMN no pré operatorio e exame histologico
intraoperatoriamente®. De acordo com o método de
estadiamento de San-Julian'® a invasao do sarcoma
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na metafise das criangas divide-se em 3 tipos: tipo I,
a distancia entre a lesdo e a fise ¢ mais de 2 cm; tipo
I, a distancia entre a lesdo ¢ a fise ¢ menos de 2cm ou
sao adjacentes; tipo I1I, a lesdo invade parcialmente a
epifise. A margem de ressecdo cirurgica da lesdo em
relacdo com a fise € um tema controverso, havendo
autores que defendem que deve ser no minimo de 5
cm®, enquanto outros consideram que a epifise pode
ser conservada, mesmo com margens inferiores a 1
cm, desde que ndo haja invasdo da epifise!'. De forma
a garantir uma margem de seguranca, San-Julian
definiu que as lesdes tipo I tém indicagdo absoluta
para distracdo fisaria, as tipo II tém indicacao
relativa e nas tipo III é contraindicado a realizagdo
deste procedimento. Nas lesdes tipo II a distragdo
fisaria pode ser tentada, no entanto, ¢ possivel que
as células tumorais j& tenham atravessado a fise.
Assim, nestes casos, o grupo de Cafiadel recomenda
biopsia intraoperatéria. Se forem encontradas células
tumorais na margem fisdria o tratamento cirirgico
¢ completo com ressegdo epifisaria’’. Seguindo
este principio, a taxa de recidiva local publicada na
literatura € nula®’. No caso apresentado, apesar de
haver um tnico ponto de contacto da lesdo com a
fise, optou-se pela aplicagao da técnica de distragao
fisaria, sendo que até ao momento ndo se registou
recidiva local.

As complicagdes da distracdo fisaria incluem
infecdo, desmontagem da fixagdo, pseudartrose,
atraso de consolidacdo e lesdo nervosa®. No caso
descrito ndo se registaram complicagdes. Quando
comparada com outras técnicas de preservagao
epifisaria, como a resse¢do transepifisaria® ou a
osteotomia multiplanar'¥, a distracdo epifisaria
apresenta uma maior seguranca. Tendo em conta que
a placa de crescimento apresenta faces irregulares, a
ressecao transepifisaria ou a osteotomia multiplanar,
apresentam uma maior dificuldade técnica, podendo
resultar numa resse¢do incompleta do tumor. Na
distragdo epifisaria a osteotomia metafisaria ¢
realizada pré-operatoriamente, € a ressecao tumoral
completa-se com a osteotomia diafisaria e ressec¢ao
de tecidos moles envolventes. No caso apresentado,
a epifise foi preservada, dado ndo ter sido invadida
por tumor. Aplicando uma técnica de distracdo
fisaria com um fixador externo, foi possivel manter
a integridade parcial da capsula articular e dos
ligamentos, com vantagens para a fun¢do articular
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