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INFORMAQE)ES SOBRE O ARTIGO RESUMO
Historico do artigo: Os tumores lipomatosos fibro-histiociticos hemossideréticos sao neoplasias raras que foram
Recebido em 3 de marco de 2016 descritas pela primeira vez em 2000. Inicialmente considerada uma lesdo lipomatosa
Aceito em 14 de julho de 2016 benigna dos tecidos moles, atualmente é considerado um tumor localmente agressivo.
On-line em 18 de maio de 2017 Essas lesdes ocorrem principalmente no pé e no tornozelo das mulheres na quinta e
sexta décadas de vida, embora possam ser encontrados em qualquer lugar nos membros
Palavras-chave: inferiores e, mais raramente, em outras partes do corpo. Histologicamente, tumores lipo-
Hemosiderina matosos fibro-histiociticos hemossideréticos sdo formados por uma combinacio de tecido
Histidcitos adiposo maduro, fasciculos de células fusiformes, macréfagos que contém frequentemente
Tecido adiposo hemossiderina citoplasmatica, infiltrado inflamatério mononuclear e estroma, que pode ser
Tecido conjuntivo focalmente mixoide. H4 recidiva local em quase um terco dos casos. Nao existe consenso
Sarcoma na literatura se esse tumor faz parte de um espectro que envolve os tumores angiectdsicos

hialinizantes pleomérficos e os tumores fibrobldsticos mixoinflamatérios malignos ou se
configura uma entidade independente.

Relatamos um caso de uma neoplasia com diagnéstico inicial de tumor lipomatoso
fibro-histiocitico hemossiderético em uma mulher de 38 anos, com duas recorréncias e
posterior transformacdo sarcomatosa. O estudo imuno-histoquimico indicou diferenciacdo
miofibroblastica da neoplasia maligna. Encontramos apenas poucos casos relatados de
transformagcéao maligna de tumor lipomatoso fibro-histiocitico hemossiderético.
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Sarcomatous transformation of a hemosiderotic fibrohistiocytic
lipomatous tumor: a case report

ABSTRACT

Hemosiderotic fibrohistiocytic lipomatous tumors are rare neoplasms that were first des-
cribed in 2000. Initially considered a benign lipomatous lesion of the soft tissues, nowadays
they are considered to be a locally aggressive tumor. They occur mainly in the foot and
ankle of women in their fifth and sixth decades, although they may be found in any place
in the lower limbs and, more rarely, in other parts of the body. Histologically, hemosi-
derotic fibrohistiocytic lipomatous tumors consist of a mixture of mature adipose tissue,
fusiform cell fascicles, macrophages that often contain cytoplasmic hemosiderin, mononu-
clear inflammatory infiltrate, and stroma that may be focally myxoid. Local recurrence is
observed in nearly one-third of all cases. There is no consensus in the literature whether this
tumor is a part of a spectrum that comprises pleomorphic hyalinizing angiectatic tumors
and myxoinflammatory fibroblastic malignant tumors, or if it is an independent entity.
The authors report a case of a neoplasia with initial diagnosis of a hemosiderotic
fibrohistiocytic lipomatous tumor in a 38-year-old woman, with two recurrences and later
sarcomatous transformation. The immunohistochemical study indicated myofibroblastic
differentiation of the malignant neoplasm. The are only few reported cases of malignant

transformation in hemosiderotic fibrohistiocytic lipomatous tumors.
© 2016 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Published by Elsevier Editora
Ltda. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://

creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introducao

O tumor lipomatoso fibro-histiocitico hemossiderético (TLFH)
é uma neoplasia rara que inicialmente se pensava ser um
processo reativo, secundario a trauma, ou uma resposta teci-
dual excessiva a estase venosa cronica, o que estimularia
a proliferacdo dos elementos observados na lesdo.! Browne
e Fletcher (2006) publicaram uma revisdo cldssica desse
tumor e definiram suas caracteristicas clinicas e histolégicas.?
Inicialmente, acreditava-se que o TLFH era uma neoplasia
lipomatosabenigna. O entendimento atual é que o TLFH é uma
neoplasia ndo encapsulada, localmente agressiva, composta
de adipdcitos, células fusiformes carregadas de hemosside-
rina e macréfagos, bem como células inflamatérias cronicas
dispersas. O TLFH é mais comumente observado no dorso
do pé, seguido por outros locais do pé, tornozelo, dorso da
mao, panturrilha, coxa e bochecha. O TLFH é mais frequente-
mente observado em mulheres na quinta ou sexta década de
vida.1®

As imagens radiolégicas dessa lesdo revelam tecido adi-
poso, muitas vezes com septacdo, com caracteristicas que
imitam lipoma ou sarcoma de baixo grau.” As caracteristicas
clinicas e patolégicas do TLFH sdo semelhantes as do tumor
angiectdsico hialinizante pleomérfico (TAHP) e do tumor
fibroblastico mixoinflamatério maligno (TFMM), levando os
autores a especular que o TLFH pode ser parte de um espectro
que envolve esses dois outros tipos de tumores.®"'° Os TLFH
ndo produzem metastases e, de acordo com o sistema de
classificacdo de tumores de tecidos moles da Organizacao
Mundial de Saude, sdo de linhagem incerta.!

Existem poucos relatos de transformacdo maligna de
TLFH para TFMM.>'° No presente artigo, relata-se um caso

publicado de uma lesdo que anteriormente havia sido diag-
nosticada, com base em suas caracteristicas morfolégicas e
imuno-histoquimicas (IHQ), como TLFH.® A lesdo recorreu
duas vezes e depois apresentou transformacdo maligna para
um sarcoma pleomoérfico ndo especificado de baixo grau, com
estudo IHQ indicando diferenciacao miofibroblastica.

Relato de caso

Este relato de caso foi aprovado pelo Comité de Etica de um
hospital publico tercidrio. Uma paciente de 38 anos se apre-
sentou a essa clinica em dezembro de 2010, se queixava de
lesao dolorosa naregido posterior da coxa esquerda, nas proxi-
midades das ressecgdes cirurgicas tumorais anteriores (feitas
em setembro de 2006 e janeiro de 2008). As ressec¢des ante-
riores levaram ao diagnéstico de TLFH, com base no exame
morfolédgico e estudo IHQ complementar. As bidpsias prévias
foram revistas e o diagnédstico foi mantido. Esse caso de TLFH
foi previamente publicado na literatura.®

A ressonancia magnética indicou lesdo heterogénea, com
crescimento expansivo acentuado. O exame de imagem suge-
riu comprometimento dos grupos musculares e dos tecidos
subcutaneos do terco distal da coxa esquerda, associado a
lesdo osteolitica na regido cortical do terco médio do fémur
esquerdo. O tumor foi ressecado e obtiveram-se dois frag-
mentos grosseiramente ovoides de tecido preto-amarelado e
elastico para avaliagdo histoldgica. Os tecidos tinham focos de
hemorragia e, conjuntamente, mediam2cm x 18cm x 11cme
pesavam 485 g.

A microscopia indicou uma neoplasia maligna infiltrativa,
pleomorfica, com bordos irregulares e celularidade variavel
nos tecidos moles. A neoplasia era formada por células
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Figura 1 - (A) Area com padrio de tumor lipomatoso fibro-histiocitico hemossiderético (TLFH) (hematoxilina-eosina [HE],
100x); (B) area da transformagio maligna do TLFH, mostrando aumento da celuridade e pleomorfismo nuclear (HE, 100x);
(C) atipia nuclear na area de transformacéo maligna do TLFH (HE, 400x).

redondas, ovais e fusiformes, com nucleos hipercromaéticos,
as vezes por citoplasmas eosinofilicos bizarros e figuras
mitéticas raras, compativel com o quadro de transformacao
sarcomatosa do TLFH. Também foram observadas areas com
tecido adiposo maduro e outras com histiécitos que conti-
nham hemossiderina (fig. 1), sugerindo que estas eram areas
de TLFH residual. Ndo foram observados focos necréticos.

Na andlise IHQ, a lesdo se apresentava focalmente posi-
tiva para actina de musculo liso e desmina, porém negativa
proteina S100 e CD 34, sugerindo diferenciacdo miofibroblas-
tica do componente sarcomatoso. Observou-se um indice de
proliferacdo celular de aproximadamente 5% (Ki 67). A pro-
posta de amputacdo foi apresentada a paciente, que recusou
o tratamento e foi submetida a quimioterapia e radioterapia
em outro hospital.

Discussao

Os resultados das ressecgOes anteriores, que levaram ao
diagnéstico de TLFH, foram comparados com a morfo-
logia atual,” que apresentou caracteristicas malignas. Tal
comparacdao permitiu concluir que a lesdo havia sofrido
transformacdo maligna para um sarcoma pleomérfico ndo
classificado de baixo grau, com caracteristicas IHQ que suge-
riam diferenciacdo miofibroblastica. A presenca de dreas com
padrdo benigno semelhante a lesdo inicial, entremeada por
areas pleomoérficas e infiltrativas, bem como o indice prolife-
rativo, reforcou essa conclusao.

Outros relatos na literatura descreveram a presenca de
rearranjos genéticos em tumores com caracteristicas mistas,
o que fortemente sugeriu uma relacdo entre TLFH, TAHP e
TFMM. Esses estudos concluiram que TLFH, TAHP e TFMM sao
variantes morfolégicas de uma tinica entidade, na qual apenas
o ultimo adquiriu a capacidade de metéstase.>®° Um estudo
histolégico sugeriu que a maioria, se ndo todos os tumores
diagnosticados como TAHP, pode ser na verdade exemplos
de TFMM com vasos angiectéticos hialinizantes aberrantes.
Além disso, as alterac¢des vasculares no TAHP podem ser ape-
nas um padrao histolégico, e ndo uma neoplasia verdadeira.
Dessa maneira, TFMM e a maioria dos casos de TAHP podem
ser diferentes manifestacdes morfolégicas de uma unica
entidade.™

Neste relato, os autores apresentaram um caso de TLFH
com transformacdo maligna. O tumor manteve dreas seme-
lhantes ao tumor original, reforcando a possibilidade de que
esta entidade faca parte de um espectro de lesdes com poten-
cial para evolucdo maligna. Apds a resseccao cirurgica do
TLFH, os pacientes devem passar por um acompanhamento
regular rigoroso, devido a possibilidade de transformacéo sar-
comatosa.
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