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O fibrossarcoma epitelioide esclerosante (FEE) é uma
variante rara de fibrossarcoma que ocorre principalmente
na musculatura profunda e frequentemente esta associado
com a fascia ou o peridsteo adjacente.** Foi realizada
uma revisdo da literatura da patologia em questdo nas
bases de dados Medline, LILACS, SciELO e MD Consult
nos ultimos 20 anos.

Gostariamos de relatar o caso de uma paciente do sexo
feminino, 31 anos, que iniciou um quadro de dispneia
em 2012. Era previamente higida e ex-tabagista, com
carga tabagica de 14 anos-maco. Procurou atendimento
médico em PS. Ao exame fisico, observaram-se apenas
diminuigdo do murmurio vesicular em base esquerda e
indice de Karnofsky de 80%.

Foi encaminhada para avaliacdo pela equipe de cirurgia
toracica, que solicitou TC de térax; houve achados
de massa pulmonar e lesdo pleural, e a paciente foi
submetida a bidpsias da pleura e do pulmao. O diagndstico
anatomopatoldgico sugeriu sarcoma ou mesotelioma
sarcomatoide. Realizou-se o re-estadiamento utilizando
TCs de térax, abdome e pelve, assim como ressonancia
nuclear magnética de torax. A TC e a ressonancia do torax
demonstraram derrame pleural extenso, com septagao
anterior, formagdes tissulares captantes de contraste em
pleura parietal (a maior posteriormente aos segmentos
basais a esquerda, medindo 8,5 x 2,0 cm), com perda
volumétrica do pulmdo esquerdo, bem como nddulos
intraparenquimatosos esparsos pelo parénquima pulmonar
esquerdo, o maior deles medindo 1,7 cm.

Foi proposta a realizagdo de pneumonectomia,
com toracotomia e linfadenectomia mediastinal. No
intraoperatdrio foi evidenciado o acometimento de toda a
pleura visceral e parietal e do pulmdo esquerdo subjacente,
com invasdo por contiguidade da parede toracica anterior
do 7° ao 10° arcos costais esquerdos em seus tergos
anteriores, diafragma esquerdo e pericardio. Optado por
pleuropneumonectomia total em monobloco com excisdo
de parte do diafragma esquerdo, pericardio, linfonodos
mediastinais das zonas 5, 6, 7, 8L e 9L, e toracotomia
com remogao dos arcos costais acometidos com margem
macroscopicamente livre (Figura 1). Foi grampeado o
coto brénquico principal esquerdo com grampeador de
75 mm e realizada reconstrucdo da parede com tela
de polipropileno (Prolene®; Ethicon, Somerville, NJ,
EUA). A drenagem pleural foi fechada. A paciente ficou
seis dias sob cuidados no CTI, recebendo alta no 7°
dia de pds-operatério. O exame anatomopatoldgico foi
compativel com FEE pleural, localmente avangado, com 5
de 12 linfonodos comprometidos, retirados com margens

Fibrossarcoma epitelioide esclerosante
primario da pleura

Erlon de Avila Carvalho', Daniel Oliveira Bonomi,
Astunaldo Junior Macedo Pinho', Paulo Guilherme Oliveira Salles!,

cirurgicas livres. A analise histopatoldgica evidenciou
neoplasia composta por células ovoides e epitelioides
de nlcleos hipercromaticos e nucléolos inconspicuos,
dispostas em estroma densamente colagenizado (Figura
2). A pesquisa imuno-histoquimica testou anticorpos para
proteina S-100, CD-34, calretinina, produto do oncogene
do tumor de Wilms 1 e desmina, todos com resultados
negativos, mas o anticorpo para mucina 4 associada
a superficie celular foi positivo, e esses achados sdo
consistentes com FEE primario da pleura. A paciente
completou 3 anos de seguimento, com controle semestral
tomografico, sem sinais de recidiva local e somente com
um discreto derrame pleural esquerdo.

O FEE foi descrito primeiramente em 1995 por Meis-
Kindblom et al.®®) como um sarcoma raro, de crescimento
lento, dos tecidos moles profundos com células tumorais
epiteliais em ninhos imersos em estroma fibroso hialinizado,
ocorrendo em pacientes de 14 a 87 anos, sem diferenga de
género.(Y) Concentra-se principalmente em extremidades
inferiores, nas cinturas pélvica e escapular (39%) e no
tronco (21%).® Um tergo dos casos apresenta-se com
massas dolorosas profundas intramusculares associadas
a fascia ou ao peridsteo adjacentes.® Histologicamente é
um sarcoma de baixo grau, mas clinicamente agressivo.
Possui recorréncia local e metastases locais em 30-50%
dos casos; porém, a disseminagdo sistémica geralmente
é retardada por 5 anos ou mais.( As metastases (de
43% a 86% dos casos) mais comuns sdo as de pulmao,
esqueleto, parede toracica/pleura, pericardio, cérebro,
couro cabeludo, mama e figado.*> O progndstico em 36
meses € 0 seguinte: 34% v&o a 6bito pela doenca; 35%
continuam vivos com a doenga e 31% continuam vivos
sem a doenca. A localizagdo primaria parece estar ligada
ao prognostico: a taxa de mortalidade pela doenca em
36 meses € de 46% em localizagdo primaria em cabega
e pescogo; de 38%, em extremidade superior; e de
26%, em tronco.) O sexo e o tamanho parecem nao
influenciar o prognéstico.® N&o encontramos nenhum
relato de caso na literatura de tumor primario de pleura.

0 aparecimento de doenca a distancia, segundo a revisao
de Ossendorf et al.,(¥) independe do tamanho do tumor;
porém, nenhum paciente com um tumor primario com
< 5 cm inicialmente apresentou metastases. Nao existe
um consenso em relacdo a terapéutica ideal, devido a
auséncia de estudos randomizados.-

As principais caracteristicas histoldgicas desse tumor
compreendem ninhos e corddes de células epitelioides, por
vezes arredondadas, cercadas por estroma de colageno
hialinizado. As células sdo relativamente uniformes,
com citoplasma escasso; os nucleos sdo excéntricos e
pleomérficos, de formato oval, alongado ou clivado.®
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Figura 1. Pega cirlrgica evidenciando ressecgdo em
monobloco de pulméo esquerdo, pleura e arcos costais.

Os principais diagndsticos diferenciais sdo
tumores hialinos de células fusiformes com grandes
rosetas, sarcoma fibromixoide de baixo grau,
linfoma esclerosante, sarcoma sinovial, fibroma
e fibrossarcoma.®® O fibrossarcoma possui uma
frequéncia de recorréncia local em > 50% dos casos
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Figura 2. Fotomicrografia demonstrando neoplasia
composta por células ovoides e epitelioides de nucleos
hipercrométicos e nucléolos inconspicuos, dispostas em
estroma densamente colagenizado (H&E; aumento, 40x).

e metastases a distancia em > 40% (principalmente
pulmonar, pleural e éssea).®

O FEE é um tumor extremamente raro, muitas vezes
de dificil diagndstico, que poucos patologistas tém
encontrado. Apesar de seu baixo grau, € um tumor
clinicopatologicamente distinto com potencial maligno,
com taxas consideraveis de recorréncia, metastase e
mortalidade.**

Como nos fibrossarcomas de partes moles, o
tratamento cirtrgico deve ser a primeira escolha, uma
vez que outras alternativas terapéuticas tém pouca
eficacia. Precisamos de estudos para verificar se o FEE
primario da pleura possui a mesma evolugdo clinica
que a das demais localidades e qual a melhor forma
de tratamento.
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