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RESUMO

Introdugao: O histiocitoma fibroso angiomatoide (HFA) é uma neoplasia rara de partes moles, com comportamento intermedidrio,
descrita a primeira vez como uma lesio que ocorria no subcutidneo das extremidades em jovens. Objetivo: Tornar mais robusta a
disponibilidade de dados patolégicos e aprimorar a abordagem dessa doenga como prestadores de servigo de satide. Método: Estudo
retrospectivo que analisou 15 casos tratados entre 2000-2023, por meio de consulta dos prontudrios e revisio anatomopatolégica das
laminas armazenadas. Resultados: O tempo médio de acompanhamento foi de 7,16 anos e a idade variou de 5 a 44 anos, destacando-
-se menores de 20 anos e pacientes do sexo feminino. A localizacio foi predominantemente observada nos membros (60%). Quanto ao
tratamento, houve preferéncia pela ressecgio cirtirgica e o comprometimento de margens cirtirgicas foi associado ao risco de recidiva,
observada em cinco casos (33,3%), dois destes evoluiram a ébito (13,3% de taxa de mortalidade). Seis pacientes (40%) receberam terapia
adjuvante, sendo dois submetidos 4 ampliagio de margem sem recidivas subsequentes. Metdstases ocorreram em 27% dos pacientes,
principalmente nos pulmées e linfonodos. Alta oncolégica foi alcangada em 66,6% dos casos. Nos pacientes que evoluiram a ébito, a
sobrevida média foi de 5,8 anos. Histologicamente, a presenga de células tipicas em conformagio sincicial, o aro de células inflamatérias
e espagos pseudoangiomatosos demonstram-se como caracteristicas essenciais para o diagndstico, bem como a positividade imuno-
-histoquimica da desmina. Conclusao: Dada a predominancia nos membros de pacientes jovens, constatou-se a importancia da ressec¢ao

ampla com margens livres para melhor evolugio clinica.

Palavras-chave: Histiocitoma Fibroso Maligno; Estudos Retrospectivos; Epidemiologia.

ABSTRACT

Introduction: Angiomatoid fibrous histiocytoma (AFH) is a rare soft-
tissue neoplasm with intermediate behavior, originally described as a
lesion occurring in the subcutaneous tissue of the extremities in young
individuals. Objective: To strengthen the availability of pathological
data and improve the clinical approach to this disease by healthcare
providers. Method: A retrospective study analyzing 15 cases treated
between 2000 and 2023, involving a review of medical records and an
anatomopathological re-examination of stored slides. Results: The mean
follow-up period was 7.16 years, and patient ages ranged from 5 to 44
years, with a predominance of females under 20 years old. The lesions
were predominantly located in the limbs (60%). Surgical resection was
the treatment of choice and the compromise of surgical margins was
associated with risk of relapse, which was observed in five cases (33.3%),
two of which resulted in death (mortality rate of 13.3%). Six patients
(40%) received adjuvant therapy, two underwent margin widening with
no subsequent recurrence. Metastases occurred in 27% of the patients,
primarily affecting the lungs and lymph nodes. Oncological discharge was
achieved in 66.6% of the cases. Among the patients who died, the mean
survival time was 5.8 years. Histologically, the presence of characteristic
cells in a syncytial arrangement, a rim of inflammatory cells, and
pseudoangiomatoid spaces, along with immunohistochemical positivity
for desmin, proved to be essential diagnostic features. Conclusion: Given
the predominance of the disease in the limbs of young patients, the study
highlights the importance of wide resection with clear margins to achieve
best clinical outcome.

Key words: Histiocytoma, Malignant Fibrous; Retrospective Studies;
Epidemiology.

RESUMEN

Introduccién: El histiocitoma fibroso angiomatoide (HFA) es una neoplasia
de tejidos blandos poco frecuente con comportamiento intermedio, descrita
inicialmente como una lesién que se presentaba en el tejido subcutdneo de
las extremidades en personas jévenes. Objetivo: Aumentar la disponibilidad
de datos patolégicos y mejorar el enfoque de esta enfermedad por parte de
los profesionales sanitarios. Método: Estudio retrospectivo que analiz 15
casos tratados entre 2000 y 2023, mediante la consulta de historias clinicas
y la revisién anatomopatolégica de ldminas histoldgicas almacenadas.
Resultados: El promedio del tiempo de seguimiento fue de 7,16 afios y la
edad oscil entre 5 y 44 anos, con predominio de pacientes menores de 20
afios y mujeres. La localizacién predominante fue en los miembros (60%). En
cuanto al tratamiento, se empled preferentemente la reseccién quirtrgica, y los
mdrgenes quirdrgicos comprometidos se asociaron con el riesgo de recurrencia,
observado en cinco casos (33,3%), de los cuales dos resultaron en muerte
(mortalidad del 13,3%). Seis pacientes (40%) recibieron terapia adyuvante,
y dos de ellos se sometieron a ampliacién de margen sin recurrencia posterior.
Se observaron metdstasis en el 27% de los pacientes, principalmente en los
pulmones y los ganglios linfdticos. El alta oncoldgica se logré en el 66,6% de
los casos. En los pacientes que fallecieron, el promedio de supervivencia fue de
5,8 afios. Histolégicamente, la presencia de células tipicas en conformacién
sincicial, el anillo de células inflamatorias y los espacios pseudoangiomatosos
son caracteristicas esenciales para el diagndstico, al igual que la positividad
inmunohistoquimica para desmina. Conclusién: Dado el predominio en los
miembros de pacientes jévenes, se confirmé la importancia de la reseccién
amplia con mérgenes libres para obtener mejores resultados clinicos.
Palabras clave: Histiocitoma Fibroso Maligno; Estudios Retrospectivos;
Epidemiologia.
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INTRODUCAO

O histiocitoma fibroso angiomatoide ou fibro-
-histiocitoma angiomatoide (HFA) ¢ um tumor raro
de partes moles e foi descrito pela primeira vez por
Enzinger em 1979 como “histiocitoma fibroso maligno
angiomatoide”. Posteriormente, estudos indicaram
que sua natureza nio era totalmente maligna, sendo
atualmente classificado pela World Health Organization
(WHO) como um tumor de diferencia¢io incerta em
razio das suas atribui¢ces microscdpicas que o aproximam
das caracteristicas de um tumor benigno. Apesar da
capacidade de gerar doengas a distAncia, o termo “maligno”
foi removido por causa do seu baixo risco'

Epidemiologicamente, o HFA afeta principalmente
extremidades de criangas e jovens adultos, com média
de 13 anos — em uma faixa etdria entre 7 e 65 anos
—, simulando uma neoplasia vascular®®. Ocorre
predominantemente nas extremidades inferiores, com
predilecio pelo tecido subcutineo, como uma nodulagio
indolor de crescimento lento'?. Cerca de dois tercos dos
casos ocorrem em dreas de cadeias linfonodais (fossa
antecubital, poplitea, axila, regido inguinal e cervical),
podendo surgir também em ovirio, vulva, pulmao,
cérebro, osso, mediastino e retroperitdnio. A proporgio
entre homens e mulheres varia entre estudos, mas alguns,
como o de Magbool et al.’, indicam predominincia
masculina — 68%>°.

Clinica e radiologicamente, apresenta caracteristicas
similares a tumores de origem vascular, tais como
hemangioma, angiossarcoma ou mesmo hematomas.
Estudos com ressonincia magnética mostram lesdes
homogeneamente hipointensas na imagem ponderada em
T1 e lesoes heterogeneamente hiperintensas na imagem
ponderada em T2 — compativel com as lesdes vasculares
supracitadas.

Costa e Weiss® demonstraram que a excisio cirdrgica
era a principal modalidade terapéutica, com alta taxa de
cura, o mesmo demonstrado por Magbool et al.’, em
estudo com 25 pacientes. A abordagem cirtrgica deve ser
realizada com margens amplas, a fim de garantir a remogio
de todas as células tumorais e minimizar o risco de recidiva.
Recorréncia foi observada em 15% a 20% dos casos, com
80% sobrevivendo sem recidivas enquanto a metdstase era
rara - <1%, além de nio terem sido identificados beneficios
adicionais significativos com terapias adjuvantes, como
quimioterapia ou radioterapia®’.

Macroscopicamente, o HFA configura massas de
aspecto inespecifico. Sua apresentagao habitual é como
lesao nodular, circunscrita, de componente sélido
branco a amarelado e espagos cisticos repletos de sangue
— seu detalhe mais caracteristico’®. A coloragio pode
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adquirir tons acastanhados conforme a quantidade de

hemossiderina presente. Seus limites podem, raramente,

mostrar-se infiltrativos”®.

Ao exame microscépico, o HFA apresenta trés
componentes morfolégicos e um imuno-histoquimico,
designados essenciais para o diagndstico, de acordo com
a WHO":

* Noédulos de células ovoides ou epitelioides em
conformagio sincicial, com citoplasma eosinofilico,
nucleos vesiculares e discretamente atipicos.

* Espacos vasculares ocupados por sangue e revestidos
por células tumorais, ditos pseudoangiomatosos.

* Aro de células inflamatérias mononucleares, sejam
linfécitos ou plasmécitos, com centros germinativos
— aspecto que simula uma metdstase linfonodal.

* Marcagido em estudo imuno-histoquimico por
antigenos contra desmina, EMA e/ou CD99°.

Além destes, ¢ importante salientar que uma apresentagio
clinica compativel — como nodulagio subcutinea pequena
e indolor — configura-se, também, como critério essencial'.
A presenca de todos os achados simultaneamente nio ¢é
necesséria ou esperada para ser confirmado o diagnéstico.
A presenca de uma pseudocdpsula com depésitos de
hemossiderina ¢ um achado tipico'. Apesar de listados
como essenciais, o infiltrado peritumoral e os espacos
pseudoangiomatosos podem estar ausentes — logo, ¢
possivel que um HFA seja completamente sélido. Lesoes
antigas exibem dreas extensas de fibrose com depdsitos de
hemossiderina e raras ilhas de células neopldsicas®. Sio
caracteristicas raras a identificacao de células pleomoérficas, a
apresentagio como neoplasia de células pequenas, redondas
e azuis, € a presenca de 4dreas mixoides'*”.

Além da positividade varidvel para desmina, EMA
e CD99 — uma das quais deve ser identificada —, hd
marcagdo varidvel para CD68, calponina e caldesmon#%.
A negatividade para marcadores vasculares, como CD34
e CD31, além de MYOD1 e miogenina, sio de utilidade
na exclusio de diagndsticos diferenciais*%.

Estudos moleculares do HFA sdo necessdrios para a
confirmacao diagndstica. As alteragdes genéticas mais
frequentes envolvem a formagio de genes de fusdo, como
a transloca¢do t(2;22)(q33;q12), que gera a fusio EWSRI-
CREBI e ocorre em mais de 90% dos casos, a translocacio
t(12;22)(q12;q12), responsavel pela fusao EWSRI-ATFI,
¢ a segunda mais comum, e alguns casos estao relacionados
a fusao FUS-ATFIYS.

Dada sua baixa incidéncia, poucos relatos e revisoes
sdo encontrados na literatura, o que refor¢a a importancia
da discussdo do tema, sobretudo quando ¢ levado em
consideragio o cendrio nacional.

O presente estudo expoe uma série com 15 pacientes
tratados no Instituto Nacional de Cincer (INCA),
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visando compartilhar experiéncias, tornar mais robusta
a disponibilidade de dados patolégicos e aprimorar a
abordagem dessa doenca como prestadores de servico
de sadde.

METODO

Estudo de coorte retrospectivo observacional
de pacientes com diagnéstico de HFA localizados,
matriculados em um centro de referéncia oncolégica e
que receberam algum tipo de tratamento, entre outubro
de 2000 e janeiro de 2023, pela Secio de Tecido Osseo-
-Conectivo (TOC) do INCA. Os dados clinicos foram
obtidos por meio de consulta direta aos prontudrios.
Houve revisio do diagnéstico de HFA por patologistas
do mesmo centro ¢ participantes deste estudo. Foram
excluidos casos que apresentaram divergéncias em suas
avaliagoes anatomopatoldgicas entre o material da bidpsia
e o da peca cirtirgica, e casos com documentagio clinica
insuficiente. Os dados obtidos da coorte foram analisados
de forma descritiva. Para as varidveis discretas, foram
utilizadas proporcoes (%) e, para as varidveis continuas,
foram aplicadas média aritmética, mediana e desvio-
-padrio.

A pesquisa foi submetida e aprovada pelo Comité de
Etica em Pesquisa do INCA, sob o ntmero de parecer
4501050 (CAAE: 40424120.6.0000.5274), conforme
determina a Resolugio n.c 466/2012° do Conselho
Nacional de Satde.

RESULTADOS

Obteve-se o total de 15 pacientes diagnosticados com
HFA, com predominio de pacientes do sexo feminino,
representando nove dos casos (60%), e uma propor¢io
semelhante de individuos que se declararam de cor parda,
oito (53,3%). O tempo de seguimento clinico variou
de 2,6 a 18,4 anos, com média de 7,16 anos. As faixas
etdrias, no momento do procedimento cirtrgico, variaram
de 5 a 44 anos, com destaque para menores de 20 anos,
representando 80%, 12 casos.

Quanto a localizacio anatémica, os membros foram as
regides mais frequentemente acometidas, representando
nove dos casos (60%), sobretudo os membros inferiores,
com seis pacientes (40%). Em relacao aos procedimentos
cirdrgicos, 13,3% dos casos apresentaram margens
cirtirgicas comprometidas apds o primeiro procedimento,
e aampliacio cirdrgica foi realizada em 40% dos pacientes.
No que concerne as terapias adjuvantes, a radioterapia
foi aplicada em cinco (33,3%) dos pacientes, enquanto
a quimioterapia foi utilizada em dois (13,3%), tanto em
contextos neoadjuvantes quanto adjuvantes (Tabela 1).
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A taxa de recidiva local foi registrada em 33,3% dos
pacientes. A ocorréncia de metdstases foi observada em
26,6%, com os pulmaes ¢ linfonodos figurando como os
locais mais comuns de disseminacio. Por fim, a taxa de
é4bito foi identificada em 13,3% dos casos, isolando casos
atribuiveis 4 progressio da doenca. A Tabela 2 apresenta
os casos individualmente.

A avaliagio anatomopatolégica macroscépica foi
possivel em 12 casos (Tabela 3). Observaram-se bordas
circunscritas em 58% dos laudos macroscdpicos, enquanto
a coloragio foi descrita como branca a amarelada em
75%, acastanhada em 17% e acinzentada em 8%. Houve
mengio a formagoes cisticas de contetido sanguinolento
em 33% dos laudos e lesoes s6lidas nos demais 66%. Um
caso teve aspecto mixoide/gelatinoso.

Quanto a microscopia, 15 laudos foram avaliados e,
em todos, estavam presentes noédulos de células tipicas em
conformagio sincicial (Figura 1.A) e cdpsula microscpica
(Figura 1.B). Um aro de células inflamatérias foi notado em
87%, seguido por 73% com espagos pseudoangiomatosos
(Figura 1.C). Fibrose cicatricial esteve presente em 67%
e 27% apresentaram-se como lesoes sélidas, sem espagos
pseudoangiomatosos. Dois casos apresentaram padrio
s6lido predominantemente fusocelular (Figura 1.D)
e um sélido com dreas mixoides (Figura 1.E). Sinais
morfolégicos sugestivos de malignidade nio foram
identificados em nenhum caso. Todos os casos estio
expressos na Tabela 3.

Na avaliagdo imuno-histoquimica, a desmina mostrou-
se positiva em 90% dos HFA (9/10), enquanto os demais
marcadores essenciais, EMA e CD99, tiveram indices de
positividade de 67% (4/6) e 50% (2/4) respectivamente.
O CD68, nio essencial, positivou em 89% (8/9), tendo
também o maior indice de marcacao difusa (75%,
6/8). Outros achados foram a positividade focal para
angiomiolipoma — em 29% (2/7) — ¢ CD31 — em
33% (1/3).

DISCUSSAO

A amostra, com 15 casos, teve o seguimento médio
de 7,16 anos — variando de 2,67 a 18,42 anos — e
revelou que 80% dos pacientes possuiam idade inferior
a 20 anos, com predominéncia na faixa etdria de 10 a 20
anos, representando 46,7% dos casos. Esse dado corrobora
achados da literatura>”1°.

Houve predominancia de casos em pacientes do sexo
feminino (60%), em contraste com publicagoes cldssicas,
mas similar a publicagbes mais recentes'"'2.

No grupo dos 11 pacientes submetidos a biépsia
incisional, 36,4% apresentaram recidiva ¢ 18,2%

manifestaram metdstases, sendo estes os dois casos com
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Tabela 1. Distribuicdo dos pacientes de acordo os dados clinicos

Dados clinicos Indicador / Subgrupo n (%)

Tempo minimo 2,67 anos
Tempo de seguimento Tempo maximo 18,42 anos
Tempo médio 7,16 anos

Feminino 9(60%)

Género

Masculino 6 (40%)
Branco 4(26,7%)
Cor declarada Negro 3(26,7%)

Pardo 8(533)
< 10anos 5(33,3%)
Idade 10 - 20 anos 7 (46,7%)

>30anos 3(20%)
Ombro 2(13,3%)

Coxa 3(20%)

Perna 3(20%)

Torax 1(6,7%)

Axilar 1(6,7%)

Localizagdo do tumor

Dorso 1(6,7%)

(abeca 1(6,7%)

Abdome 1(6,7%)

Inguinal 1(6,7%)

Cotovelo 1(6,7%)

Quimioterapia apenas 1(6,7%)

Radioterapia apenas 4(26,6%)

Adjuvancia

Quimio + radioterapia 1(6,7%)

Total com adjuvancia 6 (42%)
Livre 13 (86,7%)

Margem cirurgica

Comprometida 2(13,3%)

Sim 5(33,3%)

Recidiva

Néo 10 (66,7%)

Sim 4(26,7%)

Metastase

Néo 11(73,3%)

Progressao da doenca 2(13,3%)

Obito Outras causas 2(13,3%)
Alta oncoldgica 11(73,3%)
Total de casos - 15(100%)

evolucdo para 6bito. Por sua vez, dos quatro pacientes
submetidos 4 bidpsia excisional, apenas um (25,0%)
apresentou recidiva, enquanto 50,0% sofreram metéstases,
sem nenhum evento de ébito.

Esses dados sugerem que a bidpsia excisional
oferece uma abordagem diagndstica mais completa
e, possivelmente, um claro delineamento do tumor,
otimizando a adjuvincia e abordagem de lesdes a distancia.

Vale ressaltar que as diferencas encontradas, muito
provavelmente, foram influenciadas por fatores intrinsecos
a0 tumor, como tamanho, localizagio e agressividade
bioldgica, que representam fatores de selecao dos casos
para cada tipo de biépsia — uma vez que a bidpsia
excisional pode ser preferida em lesoes pequenas e de fécil
ressec¢do, enquanto a incisional pode ser utilizada em
tumores de maiores dimensoes ou localizagoes complexas.

Assim como em publicagoes anteriores, a andlise da
localizagao tumoral indicou que os tumores ocorreram
principalmente em regides dos membros — 60% dos
casos"1112. Acredita-se que esse fato, associado a estrutura
anatomofuncional e 4 intengio preservadora da funcio e
do préprio membro, refletiu na necessidade de ampliacao
das margens em seis dos 15 casos.

Em relagio a cor declarada, nio foram encontradas
diferengas significativas em nimeros gerais ou propor¢io
em reflexo ao perfil demografico brasileiro nem quando
observada a incidéncia ou associagio de eventos de
gravidade — metdstases, recidivas e bito.

Relativo & ampliacio de margens, o procedimento
foi realizado em 40% dos pacientes, geralmente em
situagbes em que as margens estavam comprometidas
em exame peroperatério — congelagio — no primeiro
procedimento, ou, em alguns casos, nos quais a
resseccio inicial foi realizada fora INCA. Outros
estudos nio trazem detalhes sobre a realizacio de
ampliacdes das margens''">.

Destaca-se que, mesmo com 80% dos casos
apresentando margens livres, os pacientes com margens
comprometidas (casos 2 e 8) apresentaram maior risco e
evoluiram com recidiva, fato que refor¢a a importincia do
controle cirtrgico adequado. A taxa de recidiva local foi
registrada em 33,3% dos pacientes, todos em casos com
margens que passaram por ampliagio ou comprometidas.

Ainda considerando o evento de disseminacio de
doenga, ¢ interessante apontar o caso 7, cujo paciente
apresentou implantes pulmonares de uma lesao primdria
proveniente da regido axilar. Submetido 2 ressec¢io
cirtrgica das lesées, sem adjuvéncia, teve sobrevida
superior a oito anos e faleceu em decorréncia de meningite,
nao associada a progressio do HFA.

Os dados relativos a terapias adjuvantes demonstraram
que 40% dos pacientes foram submetidos a tratamentos
complementares, sendo a radioterapia a modalidade
predominante. Essa escolha terapéutica estd, provavelmente,
associada & presenca de fatores de risco para recidiva,
como a evidéncia de margens comprometidas ou recidiva
prévia. Vale ressaltar que, entre os seis casos nos quais
foram realizadas ampliacio de margem, dois nio tiveram
recidivas e, em um deles, foi realizada quimioterapia
adjuvante. Dos quatro casos em que ocorreu recidiva,

Este ¢ um artigo publicado em acesso aberto (Open Access) sob a licenca Creative
Commons Attribution, que permite uso, distribuicio e reprodugio em qualquer
4 Rev. Bras. Cancerol. 2026; 72(4): e-055670 meio, sem restri¢oes, desde que o trabalho original seja corretamente citado. BY


https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.pt

Tabela 2. Dados clinicos colhidos e casos individualizados
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Idade Localizacao D'ata (!a Limite Ampliacdo Recidiva Quimioterapia Radioterapia Metastases Obito Ul.t |'m a T!Ro (!e
cirurgia visita  biopsia
17 Ombro  18/10/2000 Livre N N N Adjuvante N N 21/03/2019 Incisional
19 (oxa 30/10/2002  Comprometido N S N N Retroperiténio ~ 06/08/2008 X Incisional
Linfonodal,
14 (oxa 19/09/2003 Livre S S Neo e adjuvante  Adjuvante pulmonar e 23/09/2012 X Incisional
musculoesquelética
35 Perna 10/01/2023 Livre N N N Adjuvante N N 28/11/2014 Incisional
13/12/2010
39 (oxa  10/08/2007 Livee N N N Adjuvante N Tporausa e ndsional
doCAde
mama
8 Térax 01/11/2006 Livre N N N N Linfonodal N 15/06/2016 Excisional
2015-2010
8 Axilar 01/05/2006 Livre N N N N Pulmonar — por causa X Excisional
da meningite
12 Perna 29/05/2008  Comprometido S S N N N N 03/07/2016 Excisional
13 Perna 17/06/2010 Livre S S N N N N 11/03/2016 Incisional
n Ombro 15/12/2010 Livre S N N N N N 26/06/2015 Excisional
17 Dorso 11/01/2013 Livre N N N N N N 12/03/2020 Incisional
5 (Cabeca 13/07/2018 Livre S N Adjuvante N N N 17/12/2023 Incisional
44 Abdome  30/07/2020 Livre N N N Adjuvante N N 03/04/2023 Incisional
6 Inguinal  08/12/2021 Livre N N N N N N 15/11/2024 Incisional
8 Cotovelo  26/12/2020 Livre S S N N N N 13/01/2025 Incisional
Tabela 3. Caracteristicas macroscépicas e microscépicas apenas um passou por terapia neo e adjuvante (caso 2),
Caracteristica Descrigio n (%) com evolugio para dbito.
Bordas crcunscitas 7 (56.3%) As 1nf‘ormagoes dlSPOHlVf:lS na hteratu.ra Asao. escassas
acerca da implementagio dos tratamentos sistémicos, mas
Coloracdo branca a amarelo 9(75%) | . P A ..
algumas publicacoes trazem experiéncias positivas com a
Coloragdo acastanhada 2(17%) realizagdo de quimioterapia em pacientes que a principio
Macroscopia Coloracio acinzentada 1(8,4%) nio estariam aptos a realizagio de cirurgia — padrio-
Lesdes sglidas 7(58,3%) -ouro'®". Nesse sentido, é interessante observar o paciente
caso 3) matriculado na instituicio j4 com presenca de
Formacgdes cisticas com contetdo 4(33,3%) ( , ) linf . 640 p &
sanguinolento metdstases linfonodais e pulmonares. Este apresentou
sobrevida de cerca de nove anos, apds instituicio de
Aspecto mixoides/gelatinoso 1(8,4%) B L, . P _ s
ressecgoes cirtrgicas de tumor na coxa, lesdes pulmonares
NOdUIOSdeCEIUIazi;'ZEZ:em conformagio 15 (100%) e inguinais, associadas a realizacdo de quimioterapia
neoadjuvante e quimioterapia e radioterapia adjuvantes.
3 i ODi a i 0 . . - R .
Capsula microscpica (ndo essencial 15 (100%) A disseminagio metastdtica foi observada em quatro
Aro de células inflamatdrias 13 (87%) casos (27%), com os pulmées e linfonodos aparecendo
Espagos pseudoangiomatosos 11(73%) em dois (50%) deles e representando o principal local de
Mi . Areas de fibrose perinodular 10 (67%) 1mplantes secunddrios.
Icroscopla o Notavelmente, a andlise de desfecho revelou que apenas
Lesdo Sélida (sem espago 4(27%) doisdos 1 lui bito di ind
pseudoangiomatosos) ois dos 15 casos evoluiram para ébito diretamente associado
o a progressao do tumor (casos 2 e 3), configurando uma taxa
Pleomorfismo citoldgico 4(27%) i1 . . .
de dbito de 13,3%. Os outros dois casos tiveram seguimento
Padraofusoceltular(tom macrofagos 107%) interrompido apds ébito por causa nio relacionada ao
Xantomatosos . . . .
histiocitoma (cAncer de mama e meningite, respectivamente.
Tumor slido com dreas mixoides 1(7%)

A alta oncolégica — evidenciada pela data de “Gltima
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Figura 1. A - Nédulos de células tipicas em conformacao sincicial; B - Capsula microscépica; € - Espagos pseudoangiomatosos; D - Padrdo

solido predominantemente fusocelular; E - Areas mixoides

consulta” — foi alcancada por 66,6% dos pacientes (n =
10), indicando uma evolugio global favordvel na maioria dos
casos. Um caso ainda se encontra em seguimento oncol(')gico
(caso 4, com 2,6 anos de seguimento).

CONCLUSAO

Em sintese, o presente estudo demonstrou
concordancia com publicagdes anteriores no que refere
ao perfil epidemiolégico de idade e localizagao do HFA,
prevalecendo casos de lesées nos membros e em individuos
jovens, em contraste ao dado obtido quanto ao género,
com maior nimero de pacientes femininos nesta série.

E refor¢ada a importincia dos limites cirtrgicos.
Embora 80% dos casos tenham sido submetidos a ressec¢ao
com margens livres, aqueles com margens comprometidas
tiveram recidivas mais frequentes e, consequentemente,
uma maior necessidade de abordagens terapéuticas. Esse
aspecto foi decisivo para a evolugio, pois os dois casos que
evolufram para dbito apresentaram comprometimento dos
limites cirtrgicos e/ou necessidade de ampliacio e recidiva.

O tempo médio de seguimento de 7,16 anos e a taxa de
6bito de 13,3% dos pacientes indicam a eficicia do manejo
multidisciplinar no controle local da doencga. Impressiona
o papel da terapia adjuvante, em que, mesmo em pacientes
com doenga metastdtica, o tempo de sobrevida foi além do
que ¢ descrito para neoplasias de partes moles em geral.

Os achados anatomopatolégicos também concordam
com textos prévios, apesar de ser varidvel a utilizagio
de marcadores imuno-histoquimicos. Com a edicio
mais recente da classificacio de tumores da WHO,
que determina critérios essenciais, incluindo imuno-

Rev. Bras. Cancerol. 2026; 72(4): e-055670

-histoquimicos, deve ocorrer uma homogencizagio na
confeccio de laudos histopatolégicos do HFA.

Estudos futuros com amostras maiores e andlises
multivariadas serdo essenciais para identificar, com maior
precisio, os fatores de risco que influenciam a potencial
agressividade desse tumor raro, bem como as associagoes
com caracteristicas anatomopatoldgicas ¢ a utilidade da
adjuvancia.
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