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H Resumo

O Tumor Fibroso Solitario (TFS) de Pleura ¢ uma neoplasia rara de causa desconhecida.
0 quadro clinico ¢ inespecifico, sendo que, muitas vezes, através do exame de imagem,
temos que realizar o diagnostico diferencial com outras neoplasias mais frequentes. O
tratamento definitivo para este tumor ¢ a cirurgia e o diagnostico definitivo ¢ através
do perfil imuno-histoquimico. Relata-se o caso de um paciente com quadro de tosse seca
e dispneia progressiva ha seis meses. Na investigacdo, com radiografia e tomografia
computadorizada de térax, foi encontrada uma massa no hemitérax esquerdo sem sinais
de invasio de estruturas adjacentes a lesdo, sendo indicado tratamento cirurgico. Houve
a resseccdo completa da lesdo, que apresentava 21 cm em seu maior didmetro. A imuno-
histoquimica confirmou o diagnostico de Tumor Fibroso Solitario de Pleura.

W ABSTRACT

The Solitary Fibrous Tumor (STF) of the Pleura is a rare neoplasm of unknown cause. Its
clinical picture is nonspecific, so that it is often necessary to carry out a differential diag-
nosis with other more common neoplasms, through imaging examination. The definitive
treatment for this tumor is surgery and definitive diagnosis is made through the immuno-
histochemical profile. Report a case of a patient with dry cough and gradual dyspnea for
six months. In the investigation, with radiography and computed tomography (CT) of the
thorax, a mass was found in the left hemithorax, with no signs of invasion of structures
adjacent to the lesion; surgical treatment was indicated. There was complete resection of
the lesion, which presented 21 cm in its bigger diameter. The immmunohistochemistry
confirmed the diagnosis of STF of the Pleura.
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B INTRODUCAO

O Tumor Fibroso Solitario (TFS) de pleura é uma neoplasia
de origem controversa, que ja foi conhecida como fibroma
pleural ou mesotelioma fibroso benigno.! A variedade de
nomenclatura reflete a dificuldade de definicio da origem
deste tumor de membrana serosa, que persistiu desde sua
descoberta.? Foi primeiramente descrito por Klemperer e
Rabin na década de 1930 como tendo origem em tecido me-
sotelial, no entanto, ¢ um tumor distinto dos mesoteliomas.?

O TES de pleura ¢ uma neoplasia primaria da pleura com
origem nas células pluripotentes do mesénquima fibroso.
Dois tercos destes tumores tém origem na pleura visceral
e um terco na pleura parietal.” O TFS néo ¢ exclusivo de
pleura, sendo relatado também em tecidos extratoracicos
como musculos, partes moles, pelve e abdome.

Este tipo de tumor ¢ pouco frequente, acometendo apro-
ximadamente 2,8 pacientes em 100.000, correspondendo
a 5% de todas as neoplasias pleurais.* Sua incidéncia ¢
igual entre homens e mulheres, e o pico acontece da 5* a
82 década.' Sua causa € ainda desconhecida. O tratamento
do TFS de pleura baseia-se na resseccio cirurgica.

Este relato de caso descreve a investigacdo de uma
opacidade em radiografia de térax de um paciente, que,
apos realizacido de tomografia computadorizada (TC), foi
submetido a resseccdo cirurgica e a imuno-histoquimica
confirmou o diagnostico de TFS de pleura.

B ReLato pe Caso

PHomem de 60 anos, tabagista (cinco palheiros/dia,
durante 30 anos), com historia de tosse seca e disp-
neia com piora progressiva nos ultimos seis meses.
Nao havia histéria familiar para neoplasias. No exame
fisico encontrava-se taquipnéico, corado, hidratado,
em bom estado geral, apresentando, na ausculta pul-
monar, diminuicdo do murmurio vesicular a esquerda.
Paciente realizou radiografia de térax, que mostrou
uma opacidade no terco inferior do hemitérax esquer-
do, com borramento da silhueta cardiaca. Em seguida,
realizou-se TC de térax que demonstrou a presenca de
formacdo expansiva de contornos regulares, densidade
de partes moles e captacdo heterogénea pelo contraste,
localizada na por¢do anterior do hemitérax esquerdo,
com 17 x 14,5 x 10,5 cm de didmetro, em contato com
o tronco arterial pulmonar e a veia pulmonar esquerda,
associada a atelectasia pulmonar adjacente, sem linfo-
nodomegalias mediastinais. Ndo havia sinais de invasdo
adjacente (Figura 1).
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Figura 1. Tomografia computadorizada de térax
demonstra a presenca de formacdo expansiva de
contornos regulares, densidade de partes moles e
captacdo heterogénea pelo contraste, localizada na
porcdo anterior do hemitdrax esquerdo.

161.60 mm SW 6.00 mm
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Na investigacdo, foi realizada uma fibrobroncoscopia
que revelou auséncia de lesdo endobrénquica, com com-
pressédo extrinseca no dstio lobar superior esquerdo, sem
alteracdo de mucosa bronquica. O paciente foi entdo sub-
metido a toracotomia postero-lateral esquerda poupadora
de musculo, com resseccio da massa pleural associada a
resseccdo em cunha de parte do lobo inferior esquerdo,
devido ao intimo contato com o parénquima pulmonar.
Néo apresentou complicacdes no pos-operatorio.

0 estudo anatomopatoldgico revelou fragmento irre-
gular de tecido pesando 1122,42g medindo 21 x 13 X
7,5 cm, com superficie externa regular e acastanhada;
aos cortes, verificou-se lesdo solida, firme e pardacen-
ta, homogénea, coincidente com as margens cirurgicas
(Figura 2). Na microscopia, presenca de figuras de
mitoses (menor que 2/10 CGA), necrose hialina, atipias
nucleares discretas a moderadas e hipercelularidade, ndo
sendo evidenciada invasdo inequivoca de parénquima
pulmonar nesta amostra.

0 estudo imuno-histoquimico mostrou positividade para
CD34, BCL2, vimentina, KI167 e CD99, e, apesar do bai-
x0 indice mitotico (<2/10CGA), correspondeu a tumor
fibroso solitario. O presente perfil imuno-histoquimico,
associado aos aspectos morfologicos, permitiu confirmar
o diagndstico de TFS de pleura.

B Discussio

O TES de pleura geralmente ¢ assintomatico nos esta-
gios iniciais. Entretanto, o crescimento tumoral pode
alcancar grande extensdo e provocar efeitos inespe-
cificos de compressdo local pela massa. Os sintomas
podem ser tosse, dor tordcica, dispneia, hemoptise,
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Figura 2. Peca cirurgica. Fragmento irregular de tecido
com superficie externa regular e acastanhada.

febre e pneumonia.’> Aproximadamente 80% dos TFS
de pleura sdo derivados da pleura viscera.'?
Sindromes paraneoplasicas, como hipoglicemia (4%;
devido a producio de IGF), osteoartropatia hipertro-
fica (20%) e baqueteamento digital sdo frequentes,
principalmente em tumores de grande extensio.>™®

Neste relato, o paciente apresenta um tumor com seu
maior didmetro medindo 21 cm e sem invasdo do
parénquima pulmonar, o qual determinava um qua-
dro clinico de tosse seca e dispneia. Ndo apresentava
sintomas de sindromes paraneoplasicas.

A investigacdo por TC ¢ util para a diferenciacédo
do TFS em relacdo a outras causas de massas ob-
servadas na radiografia de térax. A morfologia de
contorno regular, densidade de partes moles, e cap-
tacdo heterogénea pelo contraste foram observadas,
assemelhando-se a caracteristicas apresentadas na
literatura6. No TFS gigante de pleura, pode ocorrer
também atelectasia e desvio do mediastino contra-
lateral3, sendo a primeira alteracdo observada neste
caso devida a compressdo pulmonar.

0 diagndstico definitivo do TFS de pleura ¢ feito atra-
vés do exame histopatoldgico e imuno-histoquimico3.
A bidpsia de um TFS de pleura revela hipercelulari-
dade, pleomorfismo e mais de quatro mitoses por 10
CGA. Na imuno-histoquimica, apresenta positivida-
de para vimentina, CD34, CD99 e BCL23-4. O TFS
gigante de pleura relatado neste artigo, em estudo
imuno-histoquimico, mostrou positividade para CD34,
vimentina, CD99, BCL2 e KI167, confirmando, junto
com o quadro clinico, o diagnoéstico de TES de pleura.

O TFS maligno geralmente tem tamanho maior que
10 cm, localizacédo atipica (pleura parietal, intralobar
e crescimento para dentro do parénquima pulmonar)
e desenvolve areas de necrose e/ou hemorragia.” Os
critérios para malignidade sdo preenchidos em 7 a

20% dos casos.?”® Quando histologicamente benigno,
o TFS de pleura ainda pode expandir e se transformar
em tumor maligno.® Sabe-se que o padréo localizado
nio tem associacdo com contato prévio por asbesto.'?

A positividade do CD34 ¢ necessaria para descartar seu
principal diagndstico diferencial, o mesotelioma de
células fusiformes.® Além deste, o diagndstico diferen-
cial inclui sarcoma sinovial monofasico, leiomioma,
tumor maligno da bainha de nervo, fibrossarcoma e
histiocitoma fibroso maligno, por estes apresentarem
positividade para marcadores semelhantes.®

O tratamento definitivo para este tipo de tumor de
pleura ¢ a cirurgia.'®'' Em algumas situacdes, quando
o tumor invade o parénquima pulmonar, ¢ necessaria
a lobectomia. Para tumores centrais e endobréonquicos
de pequeno tamanho, a broncoscopia pode ser uma
opcédo de tratamento cirurgico definitivo.'® A taxa de
recidiva pos-tratamento cirurgico do TFS de pleura ¢
baixa quando comparada a dos tumores malignos6. No
caso em questdo, foi realizada uma ressecgio parcial
do pulméo por intimo contato com o parénquima
pulmonar devido a aderéncia firme. Ndo ¢ necessdria
a realizacdo de quimioterapia adjuvante.®

Considera-se um acompanhamento posterior a cirur-
gia a cada seis meses nos préoximos dois anos, por
ser esse o principal periodo durante o qual acontecem
as recidivas.?

O fator progndstico mais importante a ser considerado ¢
a resseccdo cirurgica completa com margens negativas.
Entre os fatores progndsticos, alguns autores os conside-
ram desfavoraveis, quando o TFS exibir alta densidade
celular, alta atividade mitdtica (mais de 4/10 CGA), ple-
omorfismo nuclear significativo e necrose.”” Geralmente
nos casos de TFS de pleura maligno, o progndstico € ruim,
com uma taxa de recorréncia de 63%, mesmo apods a
resseccdo completa do tumor3. Os sitios de metastase sdo
cérebro, figado, baco, peritonio, glandulas adrenais, trato
gastrointestinal, rins e o0ssos.® Cardillo et al demostrou
diferenca significativa na sobrevida dos pacientes com
tumor benigno e maligno (95,7% versus 67,1%; p<0,001),
enquanto o tamanho e o sitio nfo influenciaram.’

De acordo com o sistema de classificacio descrito por Perrot
et al para o TFS de pleura, o caso do presente artigo, sendo
séssil e com caracteristicas histologicas de malignidade,
apresenta uma chance de 63% de recorréncia, estando no
estagio II1.2 No entanto, o fator prognostico mais importante
¢ a resseccdo cirurgica completa, com margem negativa.t O
paciente descrito no presente relato esta em acompanhamen-
to ambulatorial ha um ano, livre de recorréncias.
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