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Resumo

O fibrossarcoma epitelidide esclerosante (FEE) pode ser conceituado como uma neoplasia maligna constituida por
ninhos e cordées de pequenas células arredondadas, poligonais e ovdides, de citoplasma claro e escasso, hialinizacio
exuberante e alto grau de esclerose. Compromete mais freqiientemente extremidades, tronco e pescoco. O FEE ¢
considerado um sarcoma de baixo grau e demonstra imunorreatividade ao P 53, sugerindo um papel de destaque
deste fator. A recorréncia local estd relacionada com a ressecgio com margem de segurancga insuficiente. O
diagnéstico diferencial € vasto e inclui tumores e proliferagoes fibrosas, como fasciite nodular, miosite ossificante,
desmdides, leiomioma hialinizante e histiocitoma fibroso, fibrossarcoma sinovial, sarcoma de células claras de
tenddes e aponeuroses, osteosarcoma de pequenas células, rabdomiosarcoma alveolar. Os tumores localizados no
tronco, as lesdes volumosas e em homens comprometem o diagndstico.Os autores relatam um caso de um paciente
de 44 anos, com tumoragio localizada em face 4ntero-medial do brago direito, com evolugio em 3 meses, cuja
biépsia incisional revelou tratar-se de FEE. Serdo discutidos aspectos anatomopatolégicos, quadro clinico e
tratamento instituido para o caso.
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Abstract

The sclerosing epitelioid fibrossarcoma (SEF) is a malignant neoplasm made by nests and cords of small round
cells, with clear cytoplasm, exuberant hyalinization and a high degree of necrosis. It seldom occurs in the limbs,
trunk and neck. The SEF is a low degree tumor, and is reative to p53. Local recurrence is related to close resection
margins. Differencial diagnosis includes nodular fascitis, desmoids tumor, fibrous hystiocitoma, sinovial
fibrossarcoma, clear cell sarcoma and alveolar rabdomiossarcoma. Tumor size, trunk localization and gender
(male) compromises diagnosis. The autors relat a 44 years old patient case, with tumor in the middle anterior
portion of the right forearm, and biopsy confirming SEE Histology, clinical presentation and management options
are discussed.
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INTRODUCAO

O fibrossarcoma se caracteriza pela proliferagio de
fibroblastos e miofibroblastos malignos que se encontram
dispostos em fasciculos e envolvidos por um estroma
coldgeno denso. Logo, a dificuldade no correto
diagnéstico da variante epitelidide esclerosante do
fibrossarcoma se deve nio s6 ao seu padrio morfoldgico
como também aos seus diagnésticos diferenciais.

No momento, sio menos de 50 casos desta variante
do fibrossarcoma publicados na literatura médica, tendo
sido o primeiro caso descrito recentemente.

Fletcher cita que nas décadas de 50 e 60, quando se
definiu amplamente que o fibrossarcoma era um sar-
coma ligado a produgio de coldgeno, o seu diagnéstico
era comum. Com o advento da imuno-histoquimica, e
principalmente com os estudos da microscopia
eletronica, os critérios para o diagnéstico desse tipo de
sarcoma ficaram mais rigidos, tanto que o fibrossarcoma
atualmente ¢ uma entidade rara.’

Os estudos de imuno-histoquimica demonstram que
a maioria das amostras reagem com vimentina, mas h4
pouca expressividade para outros antigenos, como a anti-
queratina MNF116, proteina S-100, CAM 5,2, AE1/
3, antidesmina, alfa - actina musculo liso, antigeno da
membrana epitelial, HMB 45, antigeno leucocitdrio
comum (LCA), CD 68, enolase neurdnio-especifico
(NSE).!?

A andlise cromossomial de quarenta células em
metdfase revelou um caridtipo hipodipldide com vdrias
aberragbes estruturais, incluindo um material de origem
incerta associado aos cromossomos 9, 10, 18,20.4

O aspecto macroscdpico destas lesdes ¢ caracterizado
pela coloragao branco-acinzentada ou marrom, sio
tumores endurecidos, nodulares ou bocelados, alguns
encapsulados'?, com pequenos focos de calcificagdo. As
dimensoes variam de 2,0 a 15,0 cm.}??

O FEE ocorre em sitios profundos, acometendo a
fdscia, a musculatura e o peridsteo. A invasio Gssea ¢
ocasional, mas ¢ mais comum do que o
comprometimento da hipoderme’. E um tumor de
pacientes jovens ou adultos jovens, podendo ocorrer
entretanto, em idosos. Localiza - se geralmente nos
membros superiores ¢ inferiores, ¢ também na regido
cervical e no tronco. O crescimento destas lesdes ¢ lento

e indolor.%”

H4 predile¢do pelo sexo masculino, com
uma larga faixa etdria (14-87 anos), a média ¢ situada
em 45 anos. A raga branca é a mais acometida.!

O tratamento ¢é a ressecgio da lesao, sendo duvidosos

os beneficios da terapia adjuvante.!?
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RELATO DO CASO

Paciente S.EA, 44 anos, masculino, branco, servente,
natural de Itabaiana - Paraiba. Relatou presenca de
tumoragio em face Antero-medial do brago direito; a
evolu¢do do quadro surgiu apds a ocorréncia de trauma
local e a lesdo apresentou crescimento lento, progressivo
e indolor durante um periodo de trés meses. Nao houve
repercussao funcional no membro superior direito, nem
perda ponderal, febre ou outras manifestagoes
sistémicas. Realizou bidpsia incisional fora do Instituto
Nacional de Cancer com laudo histopatoldgico de neu-
rofibroma. Ao exame fisico observa -se uma tumoragio
em face Antero-medial do brago direito (foto 1),
associada 2 presenca de uma cicatriz transversa em
polo distal do brago. A superficie tumoral era lisa; a
consisténcia, fibroeldstica e a lesio encontrava -se
aderida a planos profundos, medindo aproximadamente
13,0 x 16,0 cm. Os linfonodos periféricos estavam
negativos ao exame fisico.

Figura 1

Foi realizada nova bidpsia incisional no INCA, com
laudo histopatolégico de FEE. O paciente foi submetido
a ressecgdo marginal da tumoragio com rotagao de retalho
fdscio-cutineo e enxertia de pele (fotos 2 e 3). A
macroscopia da pega cirtirgica demostrou volumosa massa
tumoral medindo 14,0 x 9,0 x 5,0 cm, parcialmente
revestida de retalho cutineo de 17,0 x 11,0 cm, onde se
observava uma lesio ulcerada de 3,5 x 3,0 cm com
superficie envolta por delgada cdpsula, lobulada e pardo-
clara. Aos cortes, a lesao encontrava - se lobulada, pardo-
clara, com dreas gelatinosas. A conclusio do laudo
histopatolégico revelou um fibrossarcoma epitelidide
esclerosante (fotos 4, 5 e 6). A lesdo apresentava uma
pseudocdpsula comprometida pelo tumor, infiltrando e
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ulcerando a pele; o musculo estriado anexo aderido nio
estava infiltrado pelo tumor.

O paciente evoluiu com alta hospitalar no segundo
dia de pds-operatdrio, sem intercorréncias evolutivas.
Apés o primeiro trimestre, apresentava amplitude nor-
mal em todos os movimentos de articulagdes escdpulo -
umeral e cotovelo. A forga muscular estava preservada
e havia um discreto edema em membro superior direito,
associado 2 aderéncia cicatricial. Atualmente, o paciente
encontra - se com trés anos de pds-operatério,
comparecendo regularmente as consultas ambulatoriais,
sem evidéncias de doenga.

Figura 2

Figura 3

REVISAO DA LITERATURA

Sarcomas de partes moles sdo tumores raros e pouco
usuais, acometem 1% das doengas neopldsicas malignas
nos adultos e 15% das lesbes malignas pedidtricas.” O
Fibrossarcoma Epitelidide Esclerosante ¢ um tumor
rarissimo, sendo mais frequente nos adultos. Os fatores
predisponentes ainda sio mal definidos, ¢ a associagdo
com trauma ¢ incerta. As lesdes em extremidades so
geralmente indolores, e o exame fisico deve incluir a
avaliagdo do tamanho da lesdo e a relagio com estruturas
neurovasculares e dsseas.

Nos adultos todas as lesdes sintomdticas de partes
moles maiores que 5 cm, ou qualquer massa de
aparecimento stibito que permanega por mais de quatro
semanas deve ser biopsiada. Nos tumores em
extremidades, de tamanho maior ou igual a 5 c¢m, a
biépsia incisional deve ser a primeira escolha, através
de uma incisdo longitudinal, o que facilitard uma
subsequente excisdo local radical. A incisio deve ser
sobre a massa, em um local central onde a lesdo esteja
mais superficial. No momento da ressec¢ao definitiva,
a cicatriz anterior (da biépsia) deve ser retirada no bloco,
juntamente com o tumor. O diagndstico através da
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biépsia por pungio com agulha fina ¢ limitado, e este
método poderd ter mais valor na documentagio dos casos
em tumores recorrentes.

Além da anamnese e do exame fisico, atualmente as
imagens oferecidas pela ressonincia nuclear magnética
proporcionam uma defini¢do em terceira dimensao dos
planos fasciais e mostram o contraste entre o tumor e
as estruturas adjacentes. O relativo valor da ressonincia
magnética sobre a tomografia computadorizada tem sido
um assunto de estudo mundial, mas os resultados
mostram que ndo hd significAncia estatistica entre as
diferencas de imagens fornecidas pela tomografia
computadorizada (TC) e a ressonincia magnética
(RNM) na determinac¢io do acometimento tumoral em
estruturas musculares, ésseas ou neurovasculares. A
interpretagdo combinada das duas imagens (TC e RNM)
nio melhora estatisticamente a acurdcia do exame.

O estadiamento estd relacionado com a graduagio
histolégica do tumor, o tamanho da lesdo e a presenga
ou auséncia de metdstases. O grau de diferenciagio
celular é o fator progndéstico determinante, e ¢ baseado
no grau de mitoses, celularidade, presenca de necrose,
diferenciag¢io e contetido estromal. O fibrossarcoma
epiteliéde esclerosante (FEE) ¢ um tumor de dificil
defini¢ao histopatoldgica. A investigagio de mudancas
moleculares nos gens, em sitios de alteragdes
cromossomiais, tem identificado grupos de gens e
caracterizado os mecanismos de desregulacio. Nos sar-
comas 0s gens tumorais supressores mais estudados sio
p 53 ¢ RB 1.1 O FEE tem imunorreatividade ao p 53.

Em 1995, Meis-Kindblom e cols. introduziram o
termo fibrossarcoma epitelidide esclerosante para definir
uma variedade de fibrossarcoma que simulava carci-
noma, tendo como base a revisio de 25 casos
provenientes do Intituto de Patologia das Forgas Arma-
das - 23 casos - ¢ do Departamento de Patologia de
Géteborg - 2 casos -.! Conforme demonstrado desde os
primeiros estudos, o FEE foi considerado um sarcoma
de baixo grau, com poder metastdtico definido, de
crescimento lento, poucas mitoses, apresentando um
alto indice de recidivas loco-regionais."** As lesoes fo-
ram descritas como sendo de localiza¢do profunda,
preferencialmente em extremidades (punhos e
tornozelos), tronco e pescogo, sendo os dois dltimos
associados a maior morbidade.!?

A média etdria para este tipo de tumor foi
estabelecida em 45 anos, sendo que os primeiros estudos
demonstraram uma ampla faixa para ocorréncia entre
14 ¢ 87 anos, e predominio em homens brancos. Os
resultados mostraram uma taxa de mortalidade pela
doenca em cerca de 28,5%, 6bitos ocorridos entre 3 e
13 anos do diagndstico estabelecido, todos estes tendo
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apresentado recorréncia local em prazo médio de 5 anos.
O intervalo médio no diagndstico de metdstases foi
estimado em 7,7 anos, sendo os sitios de maior
incidéncia pulmées/pleura, parede tordcica, osso,
cérebro, pericdrdio e linfdticos, com terapéutica e
resultados mal definidos em quase todos os relatos
encontrados.!® Reid e cols. referem a histéria de um
paciente apresentando seis focos pulmonares
metastdticos simultdneos, com sintomatologia de
infec¢do pulmonar, tratado com adriamicina e ifosfamida
em que a remissio das lesdes foi insatisfatéria.? O sitio
mais comum de metdstase ¢ o pulmio, metdstases ex-
tra-pulmonares sao relativamente raras e ocorrem como
manifestagoes tardias da doenca disseminada. Pacientes
com o tumor primdrio controlado, sem lesdes extra-
tordcicas e com metdstase pulmonar ressecdvel devem
ser submetidos A toracotomia com intengio curativa.
Porém, os pacientes com lesdes metastdticas pulmonares
irresecdveis ou com metdstase extra-pulmonar em mais
de um sitio tém o progndstico reservado e devem ser
avaliados para um tratamento sistémico com
quimioterapia, mas a resposta nio ¢ satisfatdria.

(FEE) sao
representados pela proliferagio de células epiteldides,

Histologicamente, estes tumores
que se dispdem em ninhos ou corddes envoltos por uma
matriz densamente coldgena. As células epiteliides sao
pequenas, apresentando citoplasma claro, nucleos
redondos ou ovais, por vezes angulados. A esclerose
hialina que lhe ¢ caracteristica mostra dreas
reminiscentes de ostedide ou cartilagem e focos do
fibrossarcoma convencional. Em alguns casos, zonas
mixdides com formagbes cisticas e focos de cartilagem
hialina, calcificagio e metaplasia éssea podem ser
observadas. Areas de pleomorfismo celular sio raras e
o {ndice mitético ¢, usualmente, baixo.’

O seu perfil imuno-histoquimico® nio chega a ser
tdo importante para o diagndstico quanto o seu aspecto
morfoldgico. Todavia, ele deverd ser sempre realizado,
principalmente para afastar outros tumores que fazem
diagnésticos diferenciais com ele. Como a maioria dos
trabalhos publicados, este caso mostrou positividade
para a Vimentina ¢ ndo apresentou reatividade para
Ceratina (Ael/Ae3), LCA, EMA, S100, HMB45,
Desmina, SMA e NSE. Embora o estudo imuno-
histoquimico tenha valor limitado no diagnéstico deste
tumor, ele pode afastar o carcinoma infiltrante,
principalmente o carcinoma pouco diferenciado ou o
carcinoma em "células de anel de sinete", o carcinoma
ductal metastdtico da mama, o linfoma nio Hodgkin, o
sarcoma granulocitico e o melanoma. Outros sarcomas
ainda precisam ser afastados, como o sinoviossarcoma
fibroso monofisico, o rabdomiossarcoma alveolar, o



osteossarcoma de pequenas células, ¢ até lesdes benignas,
como a miosite ossificante e a fasciite nodular.®!

DISCUSSAO

Como a maioria dos casos publicados, este caso
possui uma atividade proliferativa baixa (MIB de 5%).
Seu comportamento bioldgico indica que ele pode
recidivar localmente e também metastatizar.’

O paciente deste relato: cor branca, masculino, 44
anos, histéria de tumoracio em face Antero-medial do
brago direito, com crescimento lento, indolor e de
grandes dimensdes, apresenta parimetros cabiveis ao
diagnéstico de FEE. O trauma ocorrido no mesmo lo-
cal onde posteriormente se desenvolveu a lesio ndo tem
relagio comprovada cientificamente como fator
predisponente. A lesdo foi tratada com ressecgio de
margens exiguas pela grande dificuldade imposta pela
localizagdo do tumor e pelo volumoso tamanho tumoral,
fato que ndo estd associado a ocorréncia de metdstases
a distAncia, mas sim 2 recorréncia regional." O objetivo
da cirurgia é remover completamente o tumor, obtendo
margens negativas e preservagio mdxima da fungio
sensitiva ¢ motora. Quando possivel, os tumores devem

\

ser ressecados com margens cirtrgicas de dois A trés
centimetros, devido & propensio de recidiva local.
Outro importante fator progndstico nos casos de
recorréncia local ¢ a idade acima dos 50 anos. Nenhuma
terapia adjuvante foi proposta, jd que sua contribui¢io
permanece obscura atualmente na literatura.’? Nos
pacientes com fibrossarcomas o progndstico depende
do nivel de atipia citolégica, do tamanho do tumor e de
sua localizacdo. A principal modalidade terapéutica para
essa neoplasia é a ressecio cirtrgica. A recidiva ocorre
em aproximadamente metade dos casos, e j4 foram
registrados intervalos de até dez anos entre a excisdo da
neoplasia e o aparecimento de metdstases, até mesmo
na auséncia de recidiva local. O que ressalta a
importincia de um longo tempo de seguimento. A
sobrevida no FEE ¢ considerada igual ou melhor que a
da maioria dos outros sarcomas de partes moles.

O paciente deste
acompanhamento ambulatorial, sem qualquer indicio

relato encontra-se em
de doenca. A ressec¢io com margens amplas ¢ o
seguimento cuidadoso, em intervalos de trinta dias no
periodo imediato ao tratamento cirdrgico e

Fibrossarcoma Epiteliéide Esclerosante

posteriormente a cada trés meses, ainda constituem os
métodos mais seguros de prevenir metdstases e
recorréncias locais, critérios que niao podem ser
substituidos por qualquer forma de terapia que se associe
a0 tratamento cirdrgico destas lesoes.

E importante o reconhecimento desta variante do
fibrossarcoma, pois se trata de um tumor raro, de baixo
grau de malignidade ¢ com grande potencial de falsos
diagndsticos, desde leses proliferativas benignas a lesoes
agressivas j4 citadas anteriormente. O diagnéstico correto
final deverd ser alcancado com o conhecimento dos
dados clinicos, a morfologia e o estudo imuno -
histoquimico, principalmente quando se tratar de
pequenos fragmentos, como as bidpsias.
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