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RELATO DE C

TUMOR FIBROSO SOLITARIO MALIGN

DE EXTREMIDAD

Danier CHaNG', CLAubiA ReGINA Gomes CArDIM MENDES DE OLIVEIRAZ, CARLOS FERNANDO SAITO?

Tumor fibroso solitério extrapleural (TFS) € neoplasia mesenguimal
rara, sendo que ha menos de 40 casos descritos com localizagao
em extremidades até o presente momento. Acomete preferen-
cialmente pacientes na quinta década e nao tem predilegdo por
sexo. Relatamos um caso com os aspectos clinicos, radiolégicos,
histolégicos e imunoistoquimicos caracteristicos, discutindo a im-
portancia do diagnostico diferencial com outros sarcomas.Pouco é
conhecido sobre o comportamento bioldgico do TFS. Fatores de
risco para menor sobrevida livre de metastases incluem: margens
cirdrgicas comprometidas, tamanho maior que 10 cm e histologia
maligna. Excisdo completa é o tratamento recomendado.

Descritores: Hemangiopericitoma. Maligno. Tumor.

Extrapleural solitary fibrous tumour (SFT) is a rare mesenct
neoplasm, with less than 40 cases reported affecting the ext
ties so far. This tumour affects preferentially middle-aged pa
(median: 50 years) and shows no predilection for sex. We r
a case with typical clinical, radiologic, histopathologic and ir
nohistochemical features, discussing the importance of differ
diagnosis of other sarcomas. Little is known about the biolc
behavior of SFT. Risk factors for shorter metastasis-free su
include impaired surgical margins, tumor size greater than 1
and malignant histology. Complete excision is the recomme
treatment.
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INTRODUGCAO

Tumor fibroso solitario extrapleural (TFS) € tumor mesenquimal de
provavel tipo fibroblastico com presencga de vasos exibindo padrao
de ramificagéo que lembra o do hemangiopericitoma.’? Os tumo-
res fibrosos solitarios extrapleurais, muitos dos quais no passado
foram denominados de hemangiopericitomas, se assemelham
morfologicamente com os tumores fibrosos solitarios pleurais.
Ocorrem em adultos numa ampla faixa etaria dos 20 aos 70 anos,
mais frequentemente em torno de 54 anos, sem predilecao por
sexo. Quanto a localizagdo, 40% aparecem em tecido subcu-
taneo, mas ocorrem também em tecidos moles profundos das
extremidades, cabeca e pescogo (principalmente érbita), parede
torécica, mediastino, pericardio, retroperitonio e cavidade abdo-
minal. Também podem surgir em locais mais raros como menin-
ges, glandulas salivares, pulmdes, figado, trato gastrointestinal,
adrenais, bexiga, prostata e testiculos.®® Em 5% dos casos s&o a
origem de sindromes paraneoplésicas relacionadas a hipoglicemia
decorrente da produgao de fatores insulina-simile.*

Até o presente momento ha menos de 40 casos descritos na
literatura em partes moles de extremidades."* Na grande maioria

sao benignos e curados por excisao completa simples da |
Em 10 a 30% dos casos, todavia, ttm comportamento biol
agressivo com recorréncias, metastases ou ambos.®’

Ao exame de imagem, tomografia computadorizada ou r
nancia nuclear magnética, o TFS representa lesdo circuns
por vezes infiltrativa, com areas sélidas e cisticas, podenc
calcificagbes.®

Relatamos um caso com os aspectos clinicos, radiolégicos,
l6gicos e imunoistoquimicos caracteristicos, bem como se di
os critérios de malignidade, os diagndsticos diferenciais e o
mento, a luz de uma revisao da literatura pertinente.

MATERIAL E METODO

Paciente do sexo feminino, de 53 anos, com quadro clinic
aumento progressivo de volume e dor em regido da coxa dire
sete meses, sem outros sintomas constitucionais. Foram reali
exames de imagem: tomografia computadorizada e resson
nuclear magnética, e, em seguida, ressecgao cirlirgica da les
material foi analisado macroscopicamente e amostras repres
tivas submetidas a processamento histolégico rotineiro para

Todos os autores declaram ndo haver nenhum potencial conflito de interesses referente a este artigo.
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sdo em parafina e coloragao de hematoxilina e eosina (H&E) para
avaliagdo microscépica. Além disso, reagdes imunoistoquimicas
para os seguintes marcadores: CD34 (clone QBEnd/10 — Bioge-
nex®, Dinamarca; diluigdo 1:500), CD99 (clone 12E7 — Dakocyto-
mation®, EUA; diluigao 1:800), Bcl-2 (clone 124 - Dakocytomation®,
EUA; diluigdo 1:1000), Vimentina (clone V9 - Dakocytomation®,
EUA; diluigéo 1:800), EMA (clone E29 - Dakocytomation®, EUA;
diluigao1:200) e Ki-67 (clone MIB-1 - Dakocytomation®, EUA; di-
luicao 1:200), também foram realizadas.

RESULTADOS

Nos exames de imagem, tomografia computadorizada e ressonan-
cia nuclear magnética, identificou-se lesdo expansiva e infiltrativa
em tecido subcutaneo e plano muscular com componentes sélidos
e cisticos. (Figura 1)

A andlise macroscopica evidenciou lesédo nodular, medindo 4,0
cm de diametro, de consisténcia firme, pardo-clara, com é&reas
amolecidas e cisticas de permeio, além de bordos infiltrativos em
areas focais. (Figura 2)

O estudo histopatolégico da lesdo mostrou proliferagao de célu-
las na sua maioria fusiformes, com &reas focais constituidas por
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Figura 2 — Macroscopia - lesdo nodular de consisténcia firme, pardo-

células arredondadas, com atipias, além de componente vas
de padrao hemangiopericitomatoso de permeio (padrao c
sos finos e ramificados & maneira de chifre de veado - sta
branching pattern), focos de necrose e mitoses, inclusive ati|
com contagem de 5 mitoses por 10 campos de grande aur
(400x). (Figura 3)

As reacdes de imunoistoguimica revelaram positividade pa
seguintes marcadores: CD34, CD99, Bcl-2, Vimentina e Ki-€
15% das células neoplasicas. O EMA resultou negativo. (Fig
Assim, concluiu-se, com os dados apresentados, o diagnc
de tumor fibroso solitério de comportamento biolégico agre
(variante maligna).

DISCUSSAO

O tumor fibroso solitario (TFS) € uma neoplasia de naturez:
senquimal com histogénese incerta, porém de provavel ti
broblastico. As caracteristicas ultra-estruturais s&o inespec
com as células tumorais freqlientemente apresentando fer
fibroblastico, miofibrobléstico e/ou com diferenciagéo peri
Além disso, o TFS é heterogéneo do ponto de vista citoger
e tem graus variaveis de comportamento biologico.2.
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Figura 1 - Exames de imagem radiolégica com les&o expansiva e infiltrativa em tecido subcutaneo e plano muscular com componentes solidos e cis:

Figura 3 - A) Proliferacao de células fusiformes com componente ve
lar de padrdo hemangiopericitomatoso de permeio (H&E 100x), B)
de necrose tumoral a esquerda (H&E 200x), C) Proliferacéo de célul:
sua maioria fusiformes com presenca de atipias (H&E 400x) e D) Pres
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Figura 4 — A) Painel imunoistoquimico: positividade para CD34 (200x),
B) Painel imunoistoquimico: positividade para CD99 (200x), C) Painel
imunoistoquimico: positividade para Bcl-2 (200x) e D) Painel imunoisto-
quimico: positividade para Ki-67 (400x).

Até o presente momento ha menos de 40 casos descritos na
literatura em partes moles de extremidades."* Na grande maioria
sa0 benignos e curados por excisao completa simples da les&o.
Em 10 a 30% dos casos, todavia, ttm comportamento bioldgico
agressivo com recorréncias, metastases ou ambos.®’

A distingao entre TFS benigno e maligno é freqUentemente dificil
e divergente na literatura corrente. Alguns autores consideram o
carater infiltrativo o critério mais importante para o diagnéstico de
malignidade.®'° Outros autores definem que as atipias citolégicas,
presenca de necrose e o limite acima de 4 mitoses por 10 campos
de grande aumento sao critérios de comportamento maligno, prin-
cipalmente nos localizados em extremidades®, o que observamos
no presente caso reportado.

Além disso, alguns autores tém considerado que o Ki-67 a partir de
6,1% poderia ser um dos critérios para avaliagéo de progndstico e
comportamento agressivo.®"" No caso relatado verificou-se Ki-67
de 15%, o que é compativel com comportamento agressivo.
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Os diagnosticos diferenciais incluem lesdes benignas e mal
como: fibromatose, fibrosarcoma, sarcoma sinovial, tumor me
de bainha nervosa periférica, fibroistiocitorna maligno e der
fibrossarcoma protuberans.®”2

Além dos achados histolégicos, o exame imunoistoquim
fundamental para o diagnostico preciso, sendo que no TF
positividade para o CD34 (90-95% dos casos), CD99 (70%
casos) e Bcl-2 (50% dos casos).?

Dentre os diagndsticos diferenciais expostos, o sarcoma sil
também é positivo para os marcadores CD99 e Bcl-2, send
cessario, portanto, realizar a reagdo imunoistoquimica para
que é positiva no sarcoma sinovial e negativa no TFS, permi
assim, a distingéo entre estas entidades, conforme realizadc
te caso, que apresentava aspecto fusocelular semelhante :
sarcoma sinovial.

No que tange ao tratamento, ha alguns pontos relevante:
TFS que devem ser analisados, tais como: a extensao ds
secgéo é o principal fator de progndstico, sendo que invas:
metastase pode ocorrer em tumores com aspecto benigna
ressecgao incompleta; a localizagao extratoracica aumenta o
de recorréncia’; margens cirlrgicas comprometidas e pres
de histologia com caracteristicas de malignidade sao fator
recorréncia; e, por fim, margens comprometidas, tumor maic
10 cm e componente histolégico maligno relacionam-se con
nor sobrevida livre de metéstases.®1°

Assim sendo, no presente caso, a lesao foi excisada com
gens cirurgicas livres e ndo apresentou recidiva e/ou meté
num acompanhamento de um ano e meio. Porém, as reci
e metastases sdo bastante tardias (até 30 anos apds a pri
cirurgia), razdo pela qual o seguimento clinico desses paci
deve ser mantido indefinidamente.® '3

CONCLUSAO

O tumor fibroso solitario extrapleural € uma neoplasia mesenqg
rara com menos de 40 casos descritos na literatura com loc
cao em extremidades. Acomete preferencialmente pacient:
quinta década e nao tem predilegéo por sexo. Na grande m
sao benignos e curados por excisao completa da lesao. Toc
10 a 30% dos casos tém comportamento bioldgico agressivc
recorréncias e/ou metéstases tardias, razao pela qual o segui
to clinico desses pacientes deve ser mantido indefinidamen
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