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Resumo: Os autores apresentam um caso de fibrossarcoma congénito de braco com metdstases para figado,
rim, supra-renal e pulmdes. Comentam os achados andtomo-patoldgicos e referem-se aos casos da literatura, com espe-

cial énfase ao diagnéstico diferencial das fibromatoses.

Sdo escassos os estudos realizados
sobre as neoplasias malignas congénitas, e
as referéncias, na maior parte, ainda sdo
fundamentadas no trabalho basico de Wells,
publicado em 1940(1), cujas informacoes
do ponto de vista histopatolégico sdo in-
completas e impedem uma apreciagcdo ade-
quada quanto a natureza e comportamento
dos tumores, sobretudo os de origem me-
senquimatosa.

Em 1962, Stout(2), revendo a litera-
tura sobre os fibrossarcomas da inféancia
em geral, considera as dificuldades da
caracterizacdo desses tumores ndo somente
quanto aos critérios de malignidade, como
a histogénese. Refere-se a existéncia de um
Gnico caso relatado por Hudson(3), um
recém-nato com tumor no né, que nove
meses apOs a ressecdo ndo apresentava evi-
déncias de recurréncia do tumor.

Entre seus 23 casos, estdo incluidos
trés tumores presentes desde o nascimento,
um dos quais, localizado no trapézio, é tra-
tado aos 11 meses de idade e morre seis
meses apds, com metastases pulmonares.
Quanto aos outros dois, ndo obtivera in-
formacdes além de 8 meses e 2 anos, res-

pectivamente, apds o tratamento cirargico.

Em 1965, Kauffman e Stout(4), em
uma revisdo de 120 tumores mesenquima-
tosos congénitos da literatura, chamam
atencdo para a raridade com que aparecem
as verdadeiras neoplasias, que nesta série fo-
ram responsaveis pela morte de nove cri-
ancas, respectivamente: seis rabdomiossar-
comas, um mesenquimoma maligno, um
fibrossarcoma e um leiomioma. Consideram
que 0s tumores mesenquimatosos congéni-
tos raramente se comportam como malig-
nos e sugerem a existéncia de diferencas
biologicas entre estes e seus correlatos que
aparecem na vida adulta. Confirmam o
diagnostico de fibrossarcoma congénito em
apenas quatro casos da literatura, trés dos
quais haviam sido relatados por Stout.
Reservam o termo de neoplasia congénita
apenas para os tumores observados por
ocasido do nascimento ou que surjam
durante a primeira semana de vida.
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Em 1966, Vinik e Altman(5) repor-
tam nove casos de tumores congénitos, dois
dos quais questionam quanto a possibilida-
de de serem fibrossarcomas, cujos pacientes
encontravam-se bem ap6s 5 meses e 1 ano,
respectivamente.

Em 1976, Mintefering!6) apresenta
um caso de fibrossarcoma congénito com
a presenca de metdstases, e faz referéncias
aos descritos anteriormente.

Um pequeno nimero de exemplares,
que reunidos ao que é descrito no momen-
to, ndo chegam sequer a uma dezena, jus-
tifica plenamente a necessidade de estuda-
los do ponto de vista clinico e histopatold-
gico, com a finalidade de contribuir para o
conhecimento desta rara neoplasia maligna
congénita.

| — RELATO DO CASO

A.N.S., 4 dias, branca, nascida de
parto normal sem complicacdes. Trazida ao
Hospital por apresentar uma tumoracdo no
ombro esquerdo e a mdo arroxeada. Ao
exame foi observado um tumor de consis-
téncia dura, contornos irregulares, lobula-
do, ocupando toda a regido escapulo-umeral
esquerda. Grave comprometimento vascular
de todo o membro superior esquerdo com
edema, cianose e notando-se na mao flicte-
nas por isquemia.

O estudo radiologico da regidc de-
monstrou tumoracdo com densidade inter-
medidria as estruturas 6sseas a as partes mo-
les, destruindo o terco superior do GUmero
esquerdo, formando massa lobulada sem
limites definidos. Em meio ao tumor,
observa-se calcificacdo irregular sugerindo

remanescentes da cortical 6ssea. Raio-X pul-
monar sem alteracdes. No dia seguinte, as
condig¢les circulatdrias se agravam e foi de-
cidido intervir, pois se tornavam incompati-
veis com a sobrevivéncia. Foi feita uma
desarticulagdo interescapulo-tordcica, no-
tando-se que havia grande infiltracdo do
tumor em toda a regido, dificultando a
identificacdo dos elementos neuro-vascu-
lares envolvidos no tumor. O pés-operat6-.
rio imediato foi calmo, mas se agravou
nas seis horas subseqiientes, com com-
plicagGes cardio-respiratorias, vindo a falecer
12 horas ap0s a intervencdo.

Il — ESTUDO ANATOMO-PATOLOGICO
Peca CirGrgica —P.C. 72.635 — Macroscopia

Membro superior esquerdo recoberto
por pele que mostra-se de coloracdo verme-
lha escura na face anterior do antebraco
e violdcea no dorso da mio. Na m3o e nos
dedos mostra-se parcialmente destacada
com formacdo de pequena bolha. Observa-
se sulco irregular na porcdo média do bra-
¢o, de coloracdo amarelada, corresponden-
do ao limite inferior da tumoracéo.

A disseccdo demonstra tumor de li-
mite impreciso que envolve o Umero a
partir da articulacdo do cotovelo e conti-
nua aumentando de volume até a escépula.
Tem consisténcia firme e eldstica, coloracdo
pardo-amarelada.

A superficie de corte tem aspecto
lardaceo, homogénea, Umida e brilhante,
coloracdo amarelada com 4&reas hemorra-
gicas. No terco inferior do Umero, distin-
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guem-se remanescentes da cortical Ossea
que se intermistura ao tecido neoplasico.
Os elementos vasculo-nervosos da raiz do
membro estdo imersos no tecido neoplasi-
co.

Microscopia: O quadro histologico
varia entre areas de densa proliferacdo
fibrobldstica, formando feixes entrelacados,
nas quais sdo freqlientes as mitoses (média
de 8 p/campo de 500x), e dreas de abundan-
tes fibras coldgenas. As estruturas Osseas
sdo infiltradas e amplamente substituidas
pelo tecido tumoral que ocupa O espago
medular do osso remanescente. O tecido
muscular e fibro-adiposo do braco é igual-
mente infiltrado e substituido, com filetes
nervosos e vasos envolvidos pelo tumor.

Nas areas mais celulares, os elemen-
tos fibroblasticos exibem caracteristicas
neopldsicas com nucleos volumosos, hiper-
crométicos, embora ndo se observe acen-
tuada anaplasia.

11l — RELATO DA NECROPSIA

S3o feitas referéncias aos dados
fundamentais, constantes do protocolo
de niimero 72.637.

Exame externo: Caddver de crian-
ca do sexo feminino, pesando 2.180 g,
medindo 44 cm de comprimento total
e 29 cm cabeca tronco, apresentando desar-
ticulacdo cirirgica do membro superior
esquerdo ao nivel da articulagcdo escéapulo-
umeral.

Exame interno: O bordo do figado se
encontra a 2,5 cm do apéndice xifoide e a
2,5 cm da reborda costal direita. O baco
encontra-se em sua loja. Cavidades pleu-

rais, saco pericardio sem particularidades.
Peritonio liso, brilhante e transparente.

Pulmdes: O direito pesa 25 g e o es-
querdo 20 g.

Pleuras lisas, brilhantes, transparen-
tes, notando-se por transparéncia areas
brancoamareladas de limites pouco precisos,
localizadas no lobo superior do pulmao
direito e no lobo inferior do pulmao es-
querdo.

A crepitacdo é acentuadamente dimi-
nuida. Ao corte, os nodulos tém coloracdo
esbranquicada e consisténcia firme, medin-
do cerca de 1,5 cm de diametro.

Coracdo: Pericardio, miocérdio e en-
docérdio, vasos da base e aparelhos valvula-
res sem particularidades.

A veia cava é livre. O estdmago con-
tém liquido turvo, mucosa de pregueamen-
to conservado, integra. O figado pesa 95 g,
capsula lisa, brilhante, transparente, mos-
trando numerosos nédulos branco-amarela-
dos de dimensfes que variamde 1a2cme
os cortes apresentam coloragcdo esbranqui-
cada e consisténcia firme. O restante do
parénquima é de aspecto habitual. O baco
pesa 10 g, a capsula lisa, brilhante, transpa-
rente, parénquima de coloracdo vinhosa,
foliculos visiveis, a polpa ndo é difluente.

Pancreas: Vias biliares sem parti-
cularidades. No duodeno se encontra
nodulo medindo 0,5 cm de diametro de
cor esbranquicada e consisténcia firme.
O restante do intestino sem particulari-
dades.

Exames do 3?2 bloco: Aorta abdo-
minal e artérias renais livres. Os rins pesam
cada um 20 g, a cdpsula é facilmente desta-
cavel, na superficie se encontram nodulos
semelhantes aos descritos nos outros
6rgdos. Ao corte, o aspecto também é
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semelhante ao j& descrito nos demais
nédulos. Presenca de urato nas papilas-
renais. Ureteres sem particularidades. A
bexiga contém Iiquido claro. Mucosa sem
particularidades.

Supra-renais: Na supra-renal esquerda
se encontra um nddulo tumoral na corti-
cal e outro na medular, de consisténcia
firme branco-acinzentada.

Sistema nervoso: Cérebro pesa 440 g,
as leptomeninges e superficie externa sem
particularidades. Aos cortes frontais suces-
sivos, nada digno de nota.

Sistema Osteo-articular: Desarticula-
¢ao escapulo-umeral a esquerda.

MICROSCOPIA:

Pulmd@o: Nos septos alveolares hé
congestdo, o parénquima é quase total-
mente colapsado. Alguns cortes mostram
nédulos tumorais constituidos pela prolifg-
racao de células ovéides ou alongadas, com
pequena producdo de coldgeno, constituin-
do feixes que se imbricam e se estendem,
substituindo os septos alveolares, envolven-
do a parede de brdonquios e broquiolos.
Ndo sdo frequentes as figuras de mitose.

Figado: Presenca de nédulos tumo-
rais, um deles volumoso, outras vezes
envolvendo e alargando espacos-porta com
escassa infiltracdo inflamat6ria mono e po-
limorfonuclear. Nos hepatdcitos, ocasional-
mente, encontra-se pigmento esverdeado.

Timo: Loébulos com delimitacdo me-
dular, encontrando-se na cortical céiuias de
citoplasma volumoso e claro distribuidas
difusamente, e na medular corpusculos de
Hassal algumas vezes calcificados.

Baco: Polpa vermelha congesta, pre-
senca de pigmento esverdeado nos mecro-
fagos. Foliculos linféides numerosos, bem
constituidos.

Rim: Presenca de nddulos tumorais
semelhantes aos encontrados no pulmdo e
figado, localizados na cortical ou na
medular, envolvendo tabulos e glomérulos;
os tUbulos contornados mostram vacuoli-
zacdo das células de revestimento. Glomé-
rulos e intersticio sdo congestos.

Supra-renais: N6dulos tumorais en-
volvendo a medula e quase toda a espessura
da cortical, e ainda a cépsula, deslocando
e comprimindo a cortical, com caracteristi-
cas semelhantes aos ja descritos nos outros
6rgados.

S.N: As leptomeninges mostram pe-
quenos focos hemorragicos. Na substancia
branca e na cinzenta observa-se também
congestdo. Em corte interessando a cavida-
de ventricular encontram-se na zona sub-
ependimaria acimulos de células de nicleos
redondos hipercromaéticos, relacionados ou
ndo a vasos.

Conclusdo: Causa da morte — Atelectasia
Pulmonar
Diag. principal — Fibrossar-
coma congénito da regido
escapulo-umeral esquerda com
meidstases para o figado, rins,
supra-renal e pulmdes.

IV — COMENTARIOS

Entre os aspectos mais importantes
que cercam O caso estd a sua definitiva
natureza congénita e indubitavel aspecto
de malignidade, podendo ser identificada
a massa tumoral primitiva volumosa, com
carater infiltrativo local, e a evidéncia de
metastases para varios 6rgaos.
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O diagnéstico diferencial destes casos
inclui a fibromatose congénita generalizada
que comporta-se de modo infiltrativo e
compromete simultaneamente varios 6rgaos
como: coracdo, pulmdes, peritdonio, pleura,
intestino, figado, péancreas, tirdide, etc.
Trabalhos recentes tém procurado esclare-
cer alguns pontos de controvérsia da identi-
ficacdo e sistematizacdo das fibromato-
ses.(7) A simples interpretacdo do quadro
histolégico nesses casos ndo é suficiente,
j& que os componentes celulares do fibros-
sarcoma diferenciado sdo indistinguiveis

dos da fibromatose, na qual as frequentes’

mitoses, a organizacdo fibroblastica em
feixes irregulares e a infiltracdo de estru-
turas locais conduz freglientemente ao
diagnéstico de sarcomo de baixa maligni-
dade, sobretudo nos casos ndo congénitos
que surgem nas criangas com mais idade.

Por outro lado, se uma lesdo é cons-
titufda pela proliferacdo de fibroblastos
bem diferenciados sem qualquer evidéncia
de anaplasia, com raras ou nenhuma mito-
se, e se existe considerdvel coldgeno en-
tremeado aos elementos celulares, esta le-
sdo deve ser considerada como uma fibro-
matose, apesar das caracteristicas de infil-
tracdo das estruturas locais.(2)

No caso presente, poder-se-ia formu-
lar a hipotese de uma fibromatose congéni-
ta generalizada; no entanto, os 6rgdos com-
prometidos sdo aqueles mais habitualmente
locais de metdstase do que participantes de
quadros de fibromatose, aliado ao fato da
existéncia de uma massa principal volumosa
ao lado de outras pequenas localizadas em
varios 6rgéos.

Fig. 1 — R.X. — Tumorag¢do do ombro esquerdo com den-
sidade de partes moles. Auséncia de estrutura Gssea no
interior da massa tumoral.

Fig. 2 — Ombro e por¢do do térax de volume aumentado.
Alteracdes troficas na por¢do média do brago.
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Fig. 5 — Pulmdo direito — Cortado ao meio, mostra no-
dulos tumorais no lobo inferior.

Fig. 3 — Peca cirtrgica da desarticulacdo.

Fig. 6 — Idem no pulmao esquerdo.

Fig. 7 — Adrenal — Superficie de corte inferior, apresen-
Fig. 4 — Apds disseccdo, observar forma e volume da  ta nddulo metastitico ocupando medular e infiltrando
neoplasia. cortical.
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Fig. 8 — Figado — Multiplos nddulos sub-capsulares. g +

Fig. 11 — H.E. 400x — Células neopldsicas dispostas em
feixes entrecruzados.

Fig. 9 — Figado — Superficie de corte.

Fig. 10 — H.E. 200x — Tecido 6sseo do umero, infiltra-  Fig. 12 — H.E. 200x — Derme da regido escdpulo-umeral
do pela neoplasia. infiltrada por neoplasia.



42 MAIO/JUNHO REVISTA BRASILEIRA DE CANCEROLOGIA

Fig. 13 — Tricrtdmico de Gomori-80x — N6dulo metastd-  Fig. 14 — H.E. 250x — Cortical adrenal infiltrada.
tico no figado.

Fig. 15 — H.E. 250x — Corte da periferia de nédulo me-
tastdtico renal.
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