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RESUMO

Introdugao: O tumor fibroso solitdrio ¢ uma neoplasia mesenquimal rara, originada de células intersticiais dendriticas CD34 positivas e
composta pela justaposicao de células fusiformes. Os casos iniciais foram primariamente descritos na regido tordcica, ¢ o principal sitio, a
pleura visceral. Raramente sio descritos casos de tumor fibroso solitdrio extrapleural em regio pélvica, demonstrando a possibilidade de
multiplas sitios primdrios. Relato do caso: Paciente de 38 anos, sexo feminino, previamente sauddvel e assintomdtica, procurou orientagio
médica apés uma ultrassonografia pélvica de rotina evidenciar uma imagem heterogénea na regiao anexial direita, paraovariana, sendo
submetida A ressec¢do cirtirgica da lesiao, com diagnéstico de tumor fibroso solitdrio confirmado por imuno-histoquimica. Discutem-se
os aspectos do diagnéstico imuno-histoquimico e do tratamento cirtrgico. Conclusio: Os casos de tumor fibroso solitdrio em regido
pélvica podem ser descobertos por meio de ultrassonografia pélvica de rotina. O tratamento cirtrgico, com ressec¢io ampliada e margens
negativas, deve ser o principal objetivo nos casos de tumor fibroso solitdrio em regido pélvica. A obten¢io de amostras para andlise imuno-
-histoquimica é recomendada, e a positividade para CD34 ¢ STATG6 aponta o diagnéstico. Recidivas podem ocorrer em até uma década

de seguimento, sendo recomendado periodo longo de acompanhamento pés-cirtrgico.
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ABSTRACT

Introduction: Solitary fibrous tumor is a rare mesenchymal neoplasm,
originated from CD34-positive interstitial dendritic cells and composed
by the juxtaposition of spindle cells. Initial cases were primarily described
in the thoracic region, the main site being the visceral pleura. However,
cases of solitary extra-pleural fibrous tumors have already been described
in the pelvic region demonstrating the possibility of multiple primary
sites. Case report: A 38-year-old female patient, previously healthy and
asymptomatic, seeks medical advice after a routine pelvic ultrasound that
showed a heterogeneous image in the right adnexal region, paraovarian,
being submitted to surgical resection of the lesion with a diagnosis of
solitary fibrous tumor confirmed by immunohistochemistry. Aspects of
immunohistochemical diagnosis and surgical treatment were discussed.
Conclusion: Cases of solitary fibrous tumor in the pelvic region can be
discovered through routine pelvic ultrasound. Surgical treatment, with
extended resection and negative margins, should be the main objective in
cases of solitary fibrous tumor in the pelvic region. Obtaining samples for
immunohistochemical analysis is recommended and positivity for CD34
and STATG discloses the diagnosis. Relapses can occur in up to a decade of
follow-up, and a long period of post-surgical follow-up is recommended.
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RESUMEN

Introduccién: El tumor fibroso solitario es una neoplasia mesenquimatosa
rara, originada a partir de células dendriticas intersticiales CD34 positivas
y compuesta por la yuxtaposicion de células fusiformes. Los casos iniciales
se describieron principalmente en region tordcica, siendo el sitio principal
la pleura visceral. Sin embargo, ya se han descrito los casos de tumores
fibrosos extrapleurales solitarios, como en la regién pélvica. Relato del caso:
Paciente femenina de 38 afios, previamente sana y asintomdtica, acude al
médico luego de una ecograffa pélvica de rutina que mostré una imagen
heterogénea en region anexial derecha, para ovdrica. La paciente fue tratada
con reseccién quirtirgica de la lesion y tuvo el diagnéstico de tumor fibroso
solitario confirmado por inmunohistoquimica. Se discuten aspectos del
diagndstico inmunohistoquimico y del tratamiento quirtrgico. Conclusién:
Los casos de tumor fibroso solitario en la regién pélvica se pueden descubrir
mediante una ecograffa pélvica de rutina. El tratamiento quirtrgico, con
reseccién ampliada y mdrgenes negativos, debe ser el principal objetivo en los
casos de tumor fibroso solitario en la regién pélvica. Se recomienda obtener
muestras para andlisis inmunohistoquimico y la positividad para CD34 y
STATG6 apunta al diagndstico. Las recaidas pueden ocurrir hasta en una
década de seguimiento, y se recomienda un largo periodo de seguimiento
posquirtrgico.

Palabras clave: tumores fibrosos solitarios; neoplasias pélvicas; informes
de casos.
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INTRODUCAO

Os tumores fibrosos solitdrios (TFS) sio neoplasias
mesenquimais raras, originadas de células intersticiais
dendriticas CD34 positivas e compostas pela justaposi¢io
de células fusiformes, e apresentam densa angiogénese’.

Embora em sua maioria os TFS sejam benignos,
15% podem ter histologia maligna, caracterizada por
hipercelularidade, >4 mitoses por campo, pleomorfismo
celular e necrose. Sa0 mais comuns entre a quinta e sexta
décadas de vida, mas podem acometer pessoas de qualquer
idade’.

Os TES foram primariamente descritos na pleura
visceral®. No entanto, jé foram descritos casos de TFS
extrapleurais em regides de meninge?®, pélvis?, ossos’,
vesicula seminal®, entre outros. Os TFS que ocorrem
na pélvis parecem ter um comportamento clinico mais
agressivo do que aqueles originados na pleura, sio
associados a maiores dimensoes, e o risco de malignidade ¢
relativamente maior, principalmente nos tumores maiores
do que 10 cm”®.

De modo geral, ¢ uma neoplasia de incidéncia similar
em ambos os sexos e a maioria dos pacientes encontra-se
na faixa etdria ampla de 20 a 70 anos de idade, sendo o
tratamento de escolha a ressecgio cirdrgica’.

Em uma andlise retrospectiva em um grande centro
de tratamento oncolégico brasileiro, no periodo de
1971 2 2017, foram descritos 87 casos de pacientes com
diagnéstico de TFS; destes, 10% de sitio primdrio em
regido pélvica’. Ao realizar busca na literatura por meio do
PubMed com os termos solitary fibrous tumor e case report,
de 2017 a 2022, foram descritos 20 trabalhos relatando
casos de TFS em regido pélvica em paises europeus,
asidticos e norte-americanos, sendo a investigacdo
geralmente iniciada a partir de um achado incidental
ap6s ultrassonografia ou tomografia de regido pélvica e o
diagndstico estabelecido apds andlise imuno-histoquimica
da pega cirtrgica ressecada'>*°.

Este relato descreve um caso brasileiro de uma paciente
do sexo feminino, de 38 anos, sauddvel e assintomdtica,
que procura orienta¢do médica apés uma ultrassonografia
pélvica de rotina evidenciar uma imagem heterogénea
na regido anexial direita, paraovariana, sendo submetida
a resseccio cirtrgica da lesdo e confirmacio imuno-
-histoquimica de TFS. Com isso, objetiva-se demonstrar
o quadro clinico inicial, o diagnéstico ¢ o tratamento da
paciente, da suspeita ao diagnéstico do TFS ressecdvel
em regido pélvica, contribuindo para o manejo adequado
dessa neoplasia rara.

RELATO DO CASO

Paciente de 38 anos, sexo feminino, previamente higida,
buscou consulta médica apds realizar ultrassonografia

Revista Brasileira de Cancerologia 2022; 68(4): e-192560

pélvica de rotina que mostrava imagem heterogénea
complexa na regido anexial direita, paraovariana, sélido-
cistica, limites regulares e bem definidos, medindo cerca
de 4,1x3,2x2,7 cm. Utero e ovirios normais.

O exame fisico, incluindo toque vaginal e retal,
evidenciava tumoragio palpdvel na escavagio pélvica a
direita, a 1/3 superior da vagina, limites precisos, pouco
mével. Néo havia infiltragio de parede vaginal.

Foi solicitada ressonancia magnética pélvica com
identificacdo de lesdo cistica multisseptada bem delimitada
no lado direito do assoalho pélvico, em intimo contato
com a parede posterolateral direita da bexiga, sem sinais
de comprometimento dessa estrutura. Os septos eram
espessos ¢ irregulares, exibindo realce pelo contraste
paramagnético. A lesdo media cerca de 4,2x3,2x3,1 cm
(vol.: 21,6 cm?). Exibiu hipossinal no T1 e hipersinal no
T2-Cl1 e difusao sem componente de gordura ou contetido
hemitico (Figura 1A, B, C). Ultrassonografia de abdémen
superior nao demonstrou alteragdes, assim como exames
laboratoriais.

Figura 1. (A) Ressondncia magnética nuclear de regido pélvica —
corte coronal; (B) Ressonancia magnética nuclear de regido pélvica
— corte axial; (C) Ressonéncia magnética nuclear de regido pélvica
— corte sagital

Nota: Identificou-se, em cortes coronal (A), axial (B) e sagital (C), lesao
cistica multisseptada bem delimitada no lado direito do assoalho pélvico, em
intimo contato com a parede posterolateral direita da bexiga, sem sinais de
comprometimento dessa estrutura.

A paciente foi submetida a laparotomia exploradora
com abordagem do espago retrovesical e paravesical a
direita onde foi identificada e ressecada tumoracio sélida,
cerca de 4x4 cm, facilmente sangrante, que foi dissecada
em toda a sua extensio e que nio infiltrava parede vesical
(Figura 2). Foi realizado exame histopatolégico por
congelacao que sugeriu benignidade, mas foi inconclusivo
sobre a histogénese. A paciente evoluiu sem intercorréncias
no pés-operatério.

A anilise histolégica evidenciou uma neoplasia
mesenquimal de células fusiformes, curtas e epitelioides
com predominéncia de agrupamentos sélidos hipercelulares
focalmente associados a um estroma colagénico ¢ a um
componente vascular com canais ectdsicos arredondados
ou angulados. Foram evidenciadas, também, aberturas
estromais pseudoangiomatosas de aspecto cistico, duas
mitoses em dez campos de grande aumento (CGA), ¢ nio
foram encontradas dreas de necrose.

A imuno-histoquimica (Quadro 1) revelou que as
células tumorais eram reativas para CD34 (Figura 3) e



Figura 2. Tumor paravesical

STATG (Figura 4); positivas com intensidade varidvel
para receptor de estrogénio; e positivas difusamente para
receptores de progesterona. Como conclusio, a neoplasia
apresenta caracteristicas morfol4gicas sobreponiveis entre
diferentes entidades de histogénese fibrobldstica CD34
reagente. No entanto, o encontro de expressao nuclear
forte e extensa de STAT6 é um fator conclusivo entre
o diagnéstico diferencial, indicando a classificacio de
TES benigno, visto que nio foram observados critérios
de malignidade na amostra. A expressio de receptores
hormonais ¢ inespecifica nesse contexto.

O estudo encontra-se em conformidade com as
resolucoes vigentes (Resolugdo n.° 466/12'°, Norma
Operacional n.c 001/13 CNS-MS"), e foi aprovado

Quadro 1. Imuno-histoquimica — Marcadores versus expressdo

Marcador
AE1/AE3

Expresséo

Negativa*

AML (actina de musculo Negativa (controle

liso), 1A4 interno positivo)

Calretinina Negativa*

D34 Pcfsiﬁvo difusamente
(Figura 3)

. Negativa (controle

Desmina . ..
interno positivo)

Inibina alfa Negativa*

Negativa (controle
Proteina S-100 . 9 ( .
interno positivo)

. Positiva com
Receptor de estrogénio . . .,
intensidade variavel

Receptor de progesterona | Positiva difusamente

Positiva difusamente

STAT6
(Figura 4)

(*) Nao houve controle interno positivo ou validagio do resultado posteriormente.
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Flgura 3. Andlise imuno- hlsiqulmlco para CD34

Nota: As células tumorais foram positivas difusamente para CD34.

Figura 4. Anohse |muno—h|stqu|m|co para STATé

Nota: As células tumorais foram positivas difusamente para STAT6.

pelo Comité de Etica em Pesquisa em seres humanos do
Hospital Universitdrio Oswaldo Cruz/Pronto-Socorro
Cardiolégico Universitdrio de Pernambuco — Professor
Luiz Tavares (Procape), sob o ntimero de parecer
5.198.756 (CAAE: 54115721.9.0000.5192). Também
foi obtido o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
assinado pela paciente.

DISCUSSAO

O TES ¢é uma neoplasia rara, primeiramente descrita
por Klemperer ¢ Robin® em 1931. Embora os TES
tenham sido inicialmente limitados & cavidade pleural,
hoje existem relatos dessas lesées em cabeca e pescogo,
extremidades, mediastino, cavidade abdominal e pélvica'?

Os TFS sao usualmente observados em pessoas de
ambos os sexos, entre 20 e 70 anos, com pico de incidéncia
na quinta e sexta décadas de vida**

A maioria dos TFS ¢ benigna, mas pode haver um
comportamento maligno, agressivo em cerca de 10% a
15% dos casos. E caracterizado como neoplasia de partes
moles, de origem fibrobldstica ou miofibrobldstica, com
comportamento biolégico intermedidrio, raramente
metastdtico; por isso, se justifica sempre a resseccio
cirtirgica adequada e boa andlise histopatolégica e imuno-
-histoquimica.
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A fusao das proteinas NAB2 e STATG ¢ usada como
marcador bioldgico do TFS, além de se relacionar com a
iniciagao tumoral. O tratamento desses tumores envolve
ressecgdo cirurgica, quando possivel, ou administragio
de inibidores de tirosina quinase, como o PDGFR e o
VEGFR™.

Em revisdo de literatura, Magro et al.’® encontraram
87 casos de TFS pélvicos, sendo 63 benignos (72,4%) e
24 (27,6%) malignos. Os tumores com comportamento
agressivo podem apresentar recidiva local ou metdstases

1‘ 13

a distAncia muitos anos apds o tratamento inicial. Os
principais sitios de metdstases sio pulmées, figado e ossos.
Tumores grandes (maiores do que 10 cm) e margens
cirdrgicas comprometidas sio fatores progndsticos
desfavoraveis'.

O presente caso relata um TFS na cavidade pélvica,
o que ¢ ainda mais raro. Os sintomas nas lesdes pélvicas,
quando existem, geralmente sdo secunddrios a compressio
da bexiga e/ou reto. A paciente, no entanto, nio
apresentava quaisquer sintomas e foi investigada apos
ultrassonografia de rotina evidenciar massa paravesical.
Conforme demonstrado por Chick et al."¥, os achados
radioldgicos dos TFS em tomografia computadorizada
sdo inespecificos, frequentemente evidenciando massas
nodulares com bordos bem circunscritos.

Embora o diagnéstico pré-operatério desses tumores
seja desejdvel, pois permitiria diferencid-los de outros
tumores estromais, a realizacio de pungbes, principalmente
com agulha fina, é bastante discutida em diversos tumores
em virtude da amostra pequena de tecido'>'°.

Em tumores ressecdveis, opta-se pela ressec¢io
cirtirgica com obtenc¢ao de margens negativas'. A paciente
deste estudo foi operada por laparotomia por meio de
incisdo transversa suprapubica, com ressec¢ao completa
da lesdo em margens negativas.

Os TFS sdo facilmente sangrantes, principalmente
os de maior tamanho (5 a 10 cm), o que pode tornar a
abordagem cirtirgica tecnicamente dificil'®". Yokoyama
etal.*relatam o caso de um TFS gigante da pélvis tratado
com sucesso apés embolizagio pré-operatéria de artérias
nutridoras da lesao. No presente caso, embora se tenha
notado um tumor vascularizado, com sangramento local
a0 toque, houve controle da hemostasia sem necessidade
de embolizagao pré-operatéria. A paciente evoluiu sem
intercorréncias e teve alta hospitalar no segundo dia pds-
-operatorio.

A maioria dos TFS evolui de maneira indolente e nao
recidiva ou metastiza. Existem, no entanto, relatos de
recidiva entre 10% a 25% dos tumores pleurais em até dez
anos de seguimento'. As razes para um comportamento
mais agressivo de certos TFS sio desconhecidas, e o valor
prognéstico de alguns biomarcadores como NAB2 e
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STATG6 estd sendo estudado para auxilio da prética clinica,
porém ainda nao foi estabelecido valor progndstico claro
do seu uso?'. Em razdo da raridade e da auséncia de ensaios
clinicos randomizados, ainda nao existe consenso global
sobre o tratamento adjuvante com radioterapia e/ou
quimioterapia para esses tumores’.

A paciente da presente investigagio encontra-se
assintomdtica apds nove meses de acompanhamento,
tempo de seguimento ainda breve em comparagio com a
literatura, que cita a possibilidade de recidivas tumorais
em longo prazo'.

CONCLUSAO

O caso demonstra que o TES em regido pélvica, por
ser uma entidade rara, pode ser um achado incidental
em ultrassonografia de rotina, e sua sintomatologia
esta relacionada com efeitos tumorais locais. A anilise
imuno-histoquimica foi o método mais especifico para
o diagnéstico tumoral, principalmente na vigéncia de
positividade para CD34 e STATG, sendo recomendada
sua realizacdo. O tratamento cirtirgico, com ressec¢ao
ampliada e margens negativas, foi exitoso para o caso e
deve ser o principal objetivo para tratamento e diagndstico
histopatolégico de pacientes com tumores ressecdveis.
Embolizagio pré-operatéria de artérias que nutrem o
tumor ja foi descrita, porém nio foi necessria para o
caso. A paciente evoluiu sem intercorréncias, obtendo alta
hospitalar no segundo dia pds-operatério, se mantendo
sem recidiva tumoral em nove meses de seguimento.
Porém, o seguimento continuo desses pacientes faz-se
necessdrio em virtude de relatos de ocorréncia de recidivas
em longo prazo em até dez anos apds ressecgio cirdrgica.
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