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Tumor solitario fibroso — a proposito de dois casos
clinicos

Solitary fibrous tumor — two cases report
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INTRODUCAO

O tumor solitario fibroso (TSF) é um tumor raro
de células fusiformes de origem mesenquimatosa.
Foi pela primeira vez descrito na literatura, como
entidade distinta dos restantes tumores pleurais, em
1931, por Kempeler e Rabin, tendo sido publicadas,
desde entdo, varias séries, apenas com reduzido
numero de casos.'?

Nao tem predilec¢do por sexo, pode ocorrer
em qualquer idade, embora seja mais frequente na
idade adulta, e ndo se relaciona com a exposicao a
factores ambientais.'*

A localizagdo mais frequente € a intratoracica,
podendo ocorrer, no entanto, menos frequente-
mente, em muitas localizagdes extratoracicas
(pericardio, tracto respiratdrio superior, peritoneu,
figado, tirdide, orbita, etc).!4>

As lesOes intratoracicas sdo, na sua maioria,
assintomaticas, sendo por isso achados radiologicos.
Os sintomas, quando presentes, devem-se as gran-
des dimensdes que essas lesdes podem atingir:
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toracalgia, tosse, dispneia, raramente hemoptises;
por vezes também podem estar presentes sintomas
sistémicos, como astenia, hipersudorese nocturna
e emagrecimento; hipocratismo digital e hipogli-
cemia, quando surgem, estdo relacionados com a
producdo tumoral de, respectivamente, acido
hialurénico e factor de crescimento relacionado com
ainsulina.">>¢

Quanto as caracteristicas imagiologicas, na
radiografia toracica, pode ser visivel uma opaci-
dade intra-toracica, de tamanho variavel, homo-
génea, de contornos bem definidos e que pode variar
de posi¢do em radiografias seriadas caso a lesdao
seja pediculada. A TAC contrastada mostra uma
massa com as caracteristicas referidas, com areas
hipervasculares e eventualmente de necrose. **Em
menos de 10 % dos casos pode ter derrame pleu-
ral associado.”®?

A bidpsia aspirativa transtoracica, na maioria dos
casos, ndo ¢ suficiente para estabelecer o dia-
gnostico, devido a presenca de hemorragia e/ou
necrose no interior da lesdo; no entanto, esta
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hipodtese pode ser colocada perante o achado de
células fusiformes sobre um fundo hemorragico, com
colagénio interposto e corroborada pela imuno-
citoquimica. Sdo os achados ultraestruturais e
imunoquimicos obtidos por histologia que permitem
estabelecer o diagnostico definitivo, assim como
diferenciar esta lesdo de outras de tecidos moles.>”

Macroscopicamente, a maioria destes tumores
sdo encapsulados, podendo ter adesdes avasculares
a pleura ou mesmo um pediculo, podem ainda ser
interfissurais ou apresentar crescimento invertido
para o interior do pulméo.”?

Microscopicamente, sdo tumores muito vascu-
larizados, constituidos por células fusiformes com
citoplasma escasso, separadas por bandas de cola-
génio, apresentando tipicamente alternincia de reas
hipercelulares com areas hipocelulares ricas em
colagénio; podem apresentar-se sob padroes
diferentes (hemangioperiocitoide, esclerosante ou
sem padrdo definido).'*¢

Este aspecto estrutural pode assemelhar-se a
outros tumores mesenquimatosos, nomeadamente
fibrossarcoma, histiocitoma difuso, sarcoma sinovial,
hemangioperiocitoma ou mesotelioma.*® Devido a
auséncia de caracteristicas histologicas tipicas, €
necessario recorrer a marcadores histoquimicos
para o diagnostico diferencial. A positividade para
CD34 e vimentina conjugada com a auséncia de
marcadores de queratina, actina, desmina, proteina
S100 e antigénio carcinoembrionario permite
estabelecer o diagnostico diferencial com a maioria
dos tumores acima referidos.

Estas caracteristicas ultraestuturais e imuno-
histoquimicas afastam a hip6tese de as células serem
derivadas de células mesoteliais que, tendo origem
epitelial, s3o negativas para CD34 e positivas para
queratinas. 367910 Ag c¢lulas do TSF, pelo
contrario, sdo cé¢lulas mesenquimatosas primitivas,
semelhantes a fibroblastos, presentes em superficies
serosas, mas também no pulmao, mediastino e
outras localizagdes mais raras, ja referidas. Assim
sendo, estes tumores afastam-se dos mesoteliomas
difusos, relacionado com a exposi¢do a asbestos,
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de origem epitelial, cujo curso clinico € invariavel-
mente desfavoravel.>*5!!

Histologicamente, o TSF ¢ classificado em
benigno ou maligno de acordo com critérios
definidos por England, sendo maligno quando esta
presente pelo menos uma das seguintes
caracteristicas: indice mitdtico superior a 4 mitoses
por 10 campos de grande aumento, presenca de
necrose, hipercelularidade (abundancia e sobre-
posicgdo de nucleos) e/ou atipia nuclear.!>®

A maioria dos TSF (90%) tem evolugao clinica
benigna. A identificagdo de componente histologico
de malignidade, na maioria das séries, ocorreu em
cerca de 37% dos casos, mas destes apenas 10 a
15% tiveram evolucao desfavoravel. Assim, a
existéncia de componente histologico de maligni-
dade ndo determina por si s6 0 comportamento
biologico do tumor.>3?

Os factores uniformemente aceites como estando
associados a recorréncia local e, mais raramente, a
distancia, sdo: tamanho da lesdo superiora 10 cm,
auséncia de margens cirurgicas livres de doenca e
o aspecto histologico (presenca de componente
histolégico maligno). O factor mais determinante do
prognostico, referido de forma consistente na
maioria das séries, € a ressecabilidade da
16550.1’2’8’12’13

O tratamento de eleigdo consiste na ressec¢ao
cirtirgica completa, sendo curativo na maioria dos
doentes. Nos casos em que se pressupde evolugao
clinica mais desfavoravel, estd por definir a
terapéutica adjuvante 6ptima a instituir, devendo
estes doentes ser submetidos a prolongada e atenta
vigilancia clinica.' #1213

CASO CLINICO 1

Doente de 30 anos, sexo feminino, raga branca,
empregada de escritdrio, natural e residente em
Santo Tirso, enviada ao Servigo de Urgéncia do
Hospital de Sdo Jodo em Fevereiro de 2002 por
apresentar toracalgia a esquerda de agravamento
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progressivo com 1 més de evolugdo. Negava outra
sintomatologia.
No decurso da investigacao efectuou:

e Radiografia toracica: hipotransparéncia no
terco superior do hemitdrax esquerdo (Figs.
1e2).

e TAC toracica: confirmou a existéncia de uma
massa com 8x7 cm (Figs. 3 e 4)

e Biopsia aspirativa transtoracica por agulha
fina (25G) guiada por fluoroscopia: incon-
clusiva.

e Toracotomia: exérese da massa.

+ Exame anatomopatologico da peca: massa
bem delimitada, 137 g, 7,7x6x6 cm, superficie
de corte homogénea, carnuda, cor esbran=
qui¢ada com area amarelada (Fig. 5),
constituida por células fusiformes comdiscreto ~ Fig- 1
pleomorfismo, distribuidas segundo padrao
hemangioperiocitoide (Fig. 6); indice mitotico
de 6 mitoses por campo de grande aumento
(Fig.7); imuno-histoquimica: CD34 +, pS100-
(Fig. 8). Conclusdo: tumor solitério fibroso.

O pos-operatdrio decorreu sem complicagdes.
A radiografia de controlo efectuada ap6s um més
mostra expansibilidade pulmonar (Fig. 9) e na TAC
observou-se area hipotransparente e heterogénea
no vértice, correspondente a provavel alteracao
cicatricial (Fig. 10). Ap6s 18 meses de vigilancia, a
doente encontra-se assintomatica, realizando todas
as suas actividades, incluindo profissionais, sem
qualquer limitacao e sem alteracdes imagiologicas a
acrescentar.

CASO CLINICO 2

Doente de 84 anos, sexo feminino, raga branca,
com patologia da tir6ide (medicada com levo-
tiroxina). Cerca de 1 més antes do internamento
iniciou dispneia para esfor¢os progressivamente
menores, pelo que recorreu ao Servico de Urgéncia
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Fig. 3

do Hospital de Sao Jodo em Julho de 2003, tendo
ficado internada para esclarecimento de alteragao
radiologica.
Exames efectuados:
o Radiografia toracica: opacidade pulmonar
esquerda, sugestiva de derrame pleural, com  Fig.7
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Fig. 8

atelectasia/massa associada (Fig. 11).

e TAC toracica: extensa neoformagao tecidular
heterogénea, com atelectasia e derrame pleu-
ral associados (Figs. 12 ¢ 13).

o Toracocentese: liquido pleural alaranjado,
translicido, exsudativo, com 48% de linfo-
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citos ¢ 49% de células mesoteliais, sem
células malignas, exame microbiolégico e
micobacteriologico negativos.

Biopsia pleural: processo inflamatorio cronico
nao especifico, espessamento fibro-
escleroso, sem sinais de malignidade.
Broncofibroscopia: redugao generalizada do
calibre da arvore bronquica esquerda,
sugerindo compressao extrinseca; lavado e
escovado bronquicos negativos para células
malignas.

Bidpsia aspirativa transtoracica por agulha
fina (25G) guiada por fluoroscopia: sangue,
leucocitos e macrofagos — material insufi-
ciente para diagnostico.

Biodpsia aspirativa transtoracica com agulha
de Silvermman (analise histologica de 2
fragmentos): neoplasia de células fusiformes,
com areas densamente celulares, alternando
com areas menos celulares, de estroma
colagenoso, discreto pleomorfismo nuclear
com baixo indice mitotico; imurreactividade
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Fig. 12
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Fig. 13

focal para vimentina e difusa para CD34,
negatividade para outros soros — tumor
solitario fibroso.

Atendendo a idade da doente, persisténcia da
dispneia associada a insuficiéncia respiratoria
hipoxémica e a irressecabilidade do tumor por
impossibilidade técnica de o bascular, optou-se por
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apenas efectuar terapéutica de suporte (oxige-
noterapia, toracocenteses evacuadoras). Trés meses
ap6s o diagnodstico a doente foi reinternada por
agravamento da dispneia e da insuficiéncia respi-
ratoria, que se relacionaram com o aumento do
volume do derrame (drenagens superiores a 300
ml/dia), que condicionava desvio contralatateral do
mediastino e compressao pulmonar direita.
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DISCUSSAO E CONCLUSAO

Os dois casos relatados tiveram forma de
apresentacao, abordagem diagndstica e terapéutica
distintas, condicionadas sobretudo pela idade e
estado geral das doentes e caracteristicas do tumor.

Tal como se referiu, duas das possiveis formas
de apresentacdo sao a toracalgia e a dispneia que
nos casos descritos parecem relacionar-se com
caracteristicas histoldgicas do tumor. No Caso 1, a
toracalgia deveu-se ao intimo contacto e a depen-
déncia da lesdo da parede toracica, provocado por
provavel crescimento tumoral acelerado condi-
cionado por um tumor com indice mitdtico elevado.
O Caso 2, apresentou-se com dispneia, massa
volumosa, derrame pleural associado e compressao
do pulmao adjacente, provocados por um tumor
com crescimento tumoral muito lento ao longo dos
anos (tumor com baixo indice mitotico).

Para o diagnostico destas lesdes foi fundamen-
tal o recurso a fragmentos histoldgicos e a
caracteriza¢ao imunoquimica, tendo para tal sido
utilizada a toracotomia e a biopsia transtoracica por
agulha de histologia. Estes procedimentos
permitiram estabelecer o diagndstico em ambos os
casos e, no Caso 1, também a exérese completa
da lesdo. De realgar a incapacidade da analise
citologica para o diagnostico, pela elevada conta-
minac¢do das amostras com sangue, que esta de
acordo com a literatura. O recurso a bidpsia por
agulha de Silvermamn deveu-se, no Caso 2, ao
precario estado geral da doente e a incapacidade
de se proceder a exérese cirurgica completa.

Os tumores eram ambos positivos para o mar-
cador CD34 e negativos para os restantes testados,
mas distinguiam-se pelo maior pleomorfismo nu-
clear e pelo indice mitotico superior no Caso 1,
diferencas que podem ter condicionado um tumor
mais agressivo, mas em contrapartida um diagnés-
tico mais precoce, permitindo a ressecabilidade do
tumor que € o tratamento uniformemente aceite
como curativo e que foi possivel apenas no Caso
1. E de realcar a diferente evolugio clinica dos dois
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casos, sendo que, no Caso 1, ha auséncia de
recidiva aos 18 meses, enquanto no Caso 2 o dificil
controlo sintomatico e a evolugao clinica foram
desfavoraveis.

Em conclusdo, uma correcta caracterizagao
anatomopatologica destes tumores ¢ necessaria,
paraum diagndstico diferencial correcto com outras
lesdes mais agressivas. Contudo, atendendo a
possibilidade de recorréncia, estas lesdes nao
devem ser encaradas como definitivamente
benignas, devendo manter-se estes doentes em
vigilancia.
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