Cystosarcoma Phyllodes - Andlise de 28 casos *

SINOPSE

Apresentamos a experiéncia de 21 anos no Servico
de Mastologia da Santa Casa de Misericérdia de Porto
Alegre (Enfermaria 22), referente a patologia mamdria.
Foi analisado o total de 28 casos de pacientes com
Cystosarcoma Phyllodes (CP) nos quais se avaliaram os
seguintes parédmetros: idade, tempo médio de evolucdo
da doenca, tamanho tumoral, manejo cirtrgico, recidi-
va tumoral e mortalidade. Ocorreram 14% de CP malig-
no (CPM) (4 casos) com a idade média de 44,5 anos.
Os pacientes com CP benignos (CPB) (24 casos) apre-
sentaram idade média de 39,1 anos. O tamanho do tu-
mor variou entre 1,5 a 30 cm. Os 4 casos de CPM me-
diam mais de 5 cm, e 12 dos 28 casos tinham tamanho
maior que 10 cm.

Ocorreram 25% de recidivas locais na dependéncia
da cirurgia que ndo incluia a extirpacdo local com mar-
gens livres em volta do tumor. A expectativa de metds-
tases no CP estd em torno de 10%, porém é muito
mais elevada se considerados sé os casos de CPM.
Ocorreu metastase pulmonar em duas pacientes com
CPM e uma delas se encontra clinicamente bem, um
ano apds a cirurgia (lobectomia).

UNITERMOS: Cystosarcoma Phyllodes, Neoplasia maméaria, Excis@o
local, Mastectomia.
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ABSTRACT
Cystosarcoma Phillodes: Analyze of 28 Cases

The authors present the 21 years experience of the
Mastology Service of Santa Casa de Misericordia de
Porto Alegre in mammary pathology. It was analyzed
28 patients with Cystosarcoma Phyllodes (CP) concer-
ning age, clinical course, size of the tumour, surgical
management, tumoral recurrence and mortality. Four
patients (14%) were Malignant CP (MCP), mean age
44,5 years. The 24 patients with Benign CP (BCP) pre-
sented mean age of 39,1 years. The time between the
appearance of the nodule and the first interview varied
from 3 weeks to 28 years.

Tha smaller tumour was 1,6 cm, and the largest
was 30 cm. All the MCP were bigger than 6 cm, and in
12 cases the nodule was large than 10 cm. There was
not bilateral lesion encountered. The local recurrence
was 26% therefore terapeutic access is surgical by
complete local excision with a margin of security.

Two patients had lung metastasis of MCP and one
/s live after surgery one year ago and free of MCP.

UNITERMS: Cystosarcoma Phyllodes, Breast neoplasm, Local exci-
sion, Mastectomy.
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INTRODUCAO

O Cystosarcoma Phyllodes é um tumor usualmen-
te benigno, que compreende 0,3 a 0,9% de todos os
tumores maméarios e 2 a 3% de todas as lesdes fibroepi-
teliais da mama!-6. E também conhecido por doenca
serocistica de Brodie, mixoma intracanalicular gigante
e cistoadenoma ou adenosarcoma. O nome Cystosar-
coma Phyllodes foi proposto por Johannes Mller, em
1938, por causa das projecdes, semelhantes a folhas,
dentro da cavidade cistica do tumor’. E um tumor es-
truturalmente semelhante ao fibroadenoma, porém his-
tologicamente distinto, devido ao potencial de
malignidade1' 8. A OMS propde, atualmente, a deno-
minacdo de fibroadenoma intracanalicular hipercelular.

MATERIAL E METODOS

Do total de 29 pacientes, analisamos 28 que foram
submetidos a cirurgia com diagnostico anatomopatol6-
gico de Cystosarcoma Phyllodes no periodo de novem-
bro de 1967 a outubro de 1988, da Enfermaria 22, da
Santa Casa de Misericordia de Porto Alegre. Deixou de
ser incluida neste estudo uma paciente com 56 anos,
com 10 anos de tempo de evolucdo da doenca até a
primeira consulta, tumor de mais de 10 cm, que reali-
zou bidpsia incisional com diagnéstico de Cystosarco-
ma Phyllodes maligno e que né&o realizou cirurgia devi-
do ao mau estado geral.

O tamanho do tumor refere-se ao maior didmetro
aferido através do exame clinico e/ou da peca operatoé-
ria.

O manejo cirargico compreendeu: a) bidpsia exci-
sional ou tumorectomia, procedimento que n&o exige a
retirada de tecido normal em torno do nodulo; b) seto-
rectomia, onde, além do nédulo, se deve tirar tecido
mamario normal em torno; ¢) mastectomia, aqui inclui-
mos a mastectomia simples (MS), que é a remocéo de
toda glandula mamaria, e a mastectomia radical modifi-
cada a Patey (MRM), que, além da remog&do da mama,
inclui 0 esvaziamento completo da axila e a retirada do
musculo pequeno peitoral.

Os exames anatomopatologicos (AP) definiram:
(a) Cystosarcoma Phyllodes benigno (CPB); (b) Cysto-
sarcoma Phyllodes maligno (CPM).

As pacientes submetidas a cirurgia foram acom-
panhadas no pds-operatério, exceto dois casos, cujos
prontuarios ndo continham relatos de atendimento
apos a alta hospitalar.

RESULTADOS

A amostragem constitui-se de 28 pacientes, entre
11 e 64 anos de idade, com a média de 41,7 anos e a
mediana na 52 década de vida.

O tempo de evolucdo da doenca transcorrido até a
primeira consulta variou de 3 semanas a 28 anos, sendo
que em 14 casos foi menor ou igual a 12 meses. Trés
pacientes com CPM referiram tempo de evolucéo de 2,
3 e 336 meses, respectivamente. Em dois casos n&o ha-
via no prontuério referéncia ao tempo de evolucédo da

doenca (Tabela 1). Eram também Gnicos e nenhum bila-
teral.

TABELA 1 — CYSTOSARCOMA PHYLLODES - 28 CASOS *
TAMANHO DO TUMOR E TEMPO DE EVOLUCAO

EVOLUCAO >5,0cm 5,0-99cm >10cm  TOTAL
0— 6m 3 4 1 8
6 —12m - 3 3 6
12 424 m = — 4 4
24 — 60 m — 1 2 3
60 ou mais 2 2 1 5

* Dois casos n&o tinham o tempo anotado.

Os Cystosarcomas Phyllodes foram considerados
benignos em 24 casos, variando a idade dos pacientes
entre 11 e 64 anos, com a média de 39,1 anos; e foram
considerados malignos em 4 casos, onde a idade variou
de 33 a 49 anos, com a média igual a 44,5 (Tabela 2).

TABELA 2 — CYSTOSARCOMA PHYLLODES - 28 CASOS
DISTRIBUICAO POR IDADE: 11 A 64 ANOS

Média de Idade

Autores CPB CPM TODOS
Pessoal 39,1 44,5 41,7
Haagensen — — 40,5
Hines e cols. 38,9 40,8 —
Mc Divitt e cols. 43,0 46,0 —

Dividimos os tumores segundo o tamanho e rela-
cionamos com o procedimento cirdrgico e recidiva tu-
moral (Tabelas 3 e 4). Nos tumores menores que 5 cm
realizou-se bidpsia excisional em 2 casos (1 caso com
2 recidivas) e setorectomia em 4 casos.

TABELA 3 — RELACAO ENTRE TAMANHO TUMORAL,
MANEJO CIRURGICO E RECIDIVA

TAMANHO (cm) de 5,0 a TOTAL
TCP <5 om 99om Z10CM (58 cm)
Tumorectomia 2 0 2 4
Setorectomia 4 10* 2 16
Mastectomia 0 0 8 8
N° de recidivas:
1 vez 0 3 2 5
2 vezes 1 0 1 2

TCP: Tratamento Cirargico Primério.
* Em dois casos realizou-se MRM ap6s o AP definir CPM.

TABELA 4 — CYSTOSARCOMA PHYLLODES BENIGNO (CPB)
RELACAO RECIDIVA/CIRURGIA

Casos Excisdo Setorectomia Mastectomia Total
Pessoal 3/4 (75%) 4/13 (30,7 %) 0/7 24
Haagensen 17/37 (43,6%) — 0/2 39
Qutros®:’ - 25% - -
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Naqueles com 5 até 9,9 cm, 7 casos eram CPB e 3
casos eram CPM (Tabela 5). Realizou-se setorectomia
nestes 10 casos. No grupo dos CPB, 2 casos apresen-
taram uma recidiva local, que foram tratadas com reex-
cisdo tumoral com tecido normal em torno. No grupo
dos CPM, foi realizada MRM em 2 pacientes logo apds
o resultado do exame anatomopatoldgico definir CPM,
e em uma paciente apds ocorrer recidiva local; nos de-
mais, biépsia excisional em 2 (1 com 1 recidiva e outra
com 2), setorectomia em 2 (1 caso com 1 recidiva),
mastectomia simples em 7, em virtude do tamanho tu-
moral e MRM em 1 caso de CPM (Tabela 5).

TABELA 5 — RELACAO ENTRE TAMANHO TUMORAL

E HISTOLOGIA
TAMANHO (om) de5.0a
HISTOLOGIA <5em g9 .om e
CPB 6 (100%) 7 (70%) 11 (91,6%)
CPM 0 3 (30%) 1(8,5%)
TOTAL 6 10 12

Verificou-se que os CPM tiveram prevaléncia au-
mentada em tumores de 5 a 9,9 cm, ndo ocorrendo em
tumores pequenos (Tabela 5).

O tempo maximo de acompanhamento pos-
operatério foi de 12 anos, sendo até 2 anos em 8 casos
e, até 1 ano, em 14.

Uma paciente encontrava-se gravida quando apre-
sentou a segunda recidiva tumoral e refutou o procedi-
mento cirGrgico antes do término da gestac3o.
Realizou-se mastectomia simples apés parto, devido ao
grande crescimento do tumor durante a gestacao.

Durante os 5 meses de acompanhamento de uma
paciente com CPM, constatou-se a presenca de metas-
tases pulmonares. Optou-se por quimioterapia com
adriamicina e cisplatina e radioterapia com 4.000 rad. A
paciente obteve regressdo dos sintomas de compres-
sdo do plexo braquial esquerdo (devido & localizagio no
4pice pulmonar) e estabilizacdo do tamanho da massa
metastatica durante 4 mesés, vindo a falecer ap6s este
tempo.

Outra paciente com CPM apresentou, 7 meses
apds mastectomia, dor e dispnéia em deculbito lateral
direito. Ao RX de tbérax constatou-se um nddulo pul-
monar com 2 cm de didmetro no lobo inferior direito e,
a tomografia panorédmica, outro nédulo (com mais ou
menos 2 cm de didmetro) no lobo inferior esquerdo.
Realizou-se a resseccdo de ambos. Ao anatomopatold-
gico, definiu-se metastase de CP no nédulo a D e hiali-
nizacdo no nédulo & E. A paciente encontra-se bem
ap6s um ano de acompanhamento.

Houve 8 casos de Cystosarcoma Phyllodes ocorri-
dos em pacientes com menos de 30 anos de idade e ne-
nhum com histologia maligna.

Nao ocorreram metastases em CPB, porém, em
50% dos CPM (2 em 4 casos). No total de casos de CP,
ocorreram metastases em 7,1% (2 em 28 casos). As
metéastases dos CPM foram pulmonares em 100% (2

casos) (Tabela 6).

TABELA 6 — CYSTOSARCOMA PHYLLODES MALIGNO
(CPM) METASTASES

CASOS TOTAL LOCALIZACAO SO CPM
P. @, L. AVALIAVEIS

Pessoais 2/28 (7,1%) 2 — — 2/4 (50%)

Norris

Taylor * 15/88 (17%) — — 1 =

Haagensen 6/47 (11,7%) 4 2 - 6/8 (75%)

Treves

Sunderland *  9/77 (11,6%) — — - 9/18 (60%)

Lair Ribeiro 9/103 (8,7%) 3 2 1 6/8 (75%)

* Citados por Haagensen (7). P. = Pulm3o; O. == Qutros; L. = Lin-
fonodos.

DISCUSSAO

O Cystosarcoma Phyllodes é um tumor mamario,
freqUentemente benigno, comgosto por dois tipos de
tecidos: epitelial e estromal1.3.8. Norris & Taylor foram
0s primeiros a utilizar o exame histoldgico para distin-
guir os tumores benignos e malignos. Eles consideram
o tamanho tumoral, o contorno do tumor, a atipia do
estroma e a sua atividade mitética como fatores predis-
ponentes de malignidade. Pietruska & Barnes enfati-
zam a origem do Cystosarcoma Phyllodes no tecido
mesenquimal 4. A ocorréncia de metéstases a distancia
varia de 3 a 12% nos diferentes estudos, sendo a via
hemética a preferencial, e os érgdos mais atingidos, os
pulmdes (66,6%) e os ossos (28,3%)1.4.7. Metastases
para os linfonodos axilares raramente ocorrem®:7,9
(Tabela 6). Considera-se que seja o grau de alterac&o
do componente mensequimal um fator predisponente
para a metastatizacdo tumoral3.8.

A idade varia de 1 a 82 anos, com média na 52 dé-
cada de vida3:4. Haagensen, estudando 68 pacientes,
refere a idade média de 40,5 anos, préxima a encontra-
da em nosso trabalho, de 41,7 anos’. Na Tabela 2 cor-
relacionamos estes achados com os de outros autores

A queixa mais frequente das pacientes, de acordo
com a anamnese, refere-se a presenca de noédulo ma-
mério (10).

O tempo de evolucdo até a primeira consulta, no
grupo de CPB, é de 15 dias a 10 anos, com a média de
2 anos. No grupo de CPM, é de 45 dias a 10 anos, com
a média de 1,32 anos!l. A variacdo encontrada em
nosso grupo de CPB foi de 3 semanas a 23 anos; e no
grupo de CPM, 2 meses a 28 anos (Tabela 1).

Jayaram, estudando 38 casos de Cystosarcoma
Phyllodes, ndo relata ocorréncia de bilateralidade tumo-
ral, a semelhanca de nossos achados’1. Haagensen re-
fere 2 casos, embora reconheca a raridade desse fato.
Lair Ribeiro refere 5 casos, no total de 10312.

Receptores de estrogénio e progesterona tém sido
descritos em Cystosarcoma Phyllodes, podendo ser
responsabilizados pela velocidade de crescimento do
tumor durante a gestacéoﬁr . Esse fato poderia expli-
car o crescimento rapido de um caso comentado ante-
riormente.
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Na literatura, encontra-se que mais da metade dos
CPB e CPM s&o menores de 5 cm e que os maiores de
156 cm, em geral, s&o benignos3/10. Em nossa casuisti-
ca, nenhum CPM tinha tamanho inferior a 5 cm e todas
as pacientes estavam com mais de 30 anos. Segundo a
literatura, os didametros médios de CPM encontrados
foramde 7 e 8 cm9r”, respectivamente (Tabela b).

O mais adequado tratamento para Cystosarcoma
Phyllodes ainda é o cirtrgico, desde que a radioterapia,
a manipulacdo hormonal ou quimioterapica nio de-
monstrem efetivamente em alterar o curso da doenca
significativamente (4). Quando ocorre Cystosarcoma
Phyllodes associado a matéastases clinicamente obser-
vadas, pensa-se que a utilizacdo de quimio e radiotera-
pia possa ser de ajuda5:6. Séries de dexorrubicina e
cisplatina poderiam ser suficientes para obter remissdo
de metéstases pulmonares e subcutaneas®. Em nossa
experiéncia, o uso de adriamicina e cisplatina deteve o
crescimento da metédstase pulmonar. Em metéstase
pulmonar isolada de CPM, a resseccdo cirlirgica esta
indicada 1. Um dos nossos casos est4 bem clinicamen-
te, apés um ano da lobectomia pulmonar.

O Cystosarcoma Phyllodes muito freqientemente
apresenta uma pseudocépsula (formada pela condensa-
cdo de tecido parenquimatoso mamario adjacente ao
tumor). Comumente, o componente estromal do tumor
estende-se em direcdo centrifuga, em forma de digita-
cdes de tamanho e comprimento varidveis. As amputa-
cbes de tais extensdes digitiformes da massa tumoral
podem explicar algumas recidivas locais, que ocorrem
ao longo do tempo de acompanhamento, apds a exci-
sdo cirtrgica local10. Portanto, entende-se ndo ser a
bidpsia excisional a melhor opcdo cirL’Jrgica4.

Haagensen, ao discutir o tratamento, refere que
hé& amplas divergéncias de opinido. Relata que, a exci-
s&o local, segue-se alta recorréncia de neoplasia e que,
se possivel a avaliacdo anatomopatoldgica por congela-
cdo, o cirurgido evitaria recorréncia, pela exérese adi-
cional de tecido em torno do local do nédulo. Abalizan-
do sua opinido, em acompanhamento de 10 anos, refe-
re que 17 (43,3%) dos 37 pacientes com CPB tiveram
recorréncia local quando inicialmente tratadas com ex-
cisao local (Tabela 4).

A resseccdo local ampliada (setorectomia) é usual-
mente efetiva para as formas de CPB. Porém, para os
tumores volumosos, faz-se necesséario mastectomia

simples. A literatura relata que até 1/4 dos pacientes
submetidos a tumorectomia podem apresentar recidi-
vas, sendo controladas por reexcisgo local (3,8). Tive-
mos 7 casos de recidivas (26%) todos eles apds ressec-
cBes menores: bidpsia excisional e setorectomia. No
grupo dos CPB, em nossa série (24 casos), 4 foram
submetidos primariamente & biépsia excisional, 13 a se-
torectomia e 7 a mastectomia. Ocorreu recidiva local
em 3 casos (75%), 4 casos (30,7%) e nenhum dos ca-
Sos, respectivamente (Tabelas 3 e 4).

A histéria natural, segundo Haagensen divide os
CP em duas classes: aqueles que clinica e microscopi-
camente sdo benignos, a despeito da recorréncia local,
e aqueles que j& sdo malignos no diagnéstico inicial ou
se comportam como tal no seguimento. Relata que
Norris e Taylor, em 88 casos, tiveram 17% com meté&s-
tases, e, na sua casuistica de 47 casos, teve 6 casos
com metéstases (11,7%) em apenas 8 casos de CPM
(17% do total). Enfatiza que no componente estromal
esté a chave do diagnostico e prognostico! (Tabela 6).

Com relacdo aos CPM, sugere-se que a opgdo por
setorectomia ou mastectomia simples deve ser indivi-
dualizada, conforme cada caso. A realizacdo de mas-
tectomia com disseccdo axilar até nivel Il indica-se em
casos de tumor maior que 5 cm, bidpsia de congelagio
demonstrando histologia tumoral agressiva, presenca
de linfonodos axilares aumentados ou envolvimento da
fascia ou musculatura peitoral, apesar do raro acometi-
mento de linfonodos axilares?:2:7.10, sendo qgue 0 es-
vaziamento axilar completo ndo encontra respaldo na
literatura nem em nossa casuistica.

CONCLUSAO

Através da nossa casuistica e da revisdo da litera-
tura poderiamos observar que:
a) a proporcdo CPB/CPM é de 6:1;
b) a biépsia excisional ndo é o procedimento cirlrgico
mais adequado para o CP; a recidiva é ocorréncia temi-
da nos CPB;
c) a expectativa de metéastases no CP estd em torno de
10%; porém, é muito mais elevada se considerados so-
mente os casos de CPM; o pulmé&o é o local preferen-
cial das metéastases.
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