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Tumor fibroso solitario do rim: relato de dois casos
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RESUMO

Tumor fibroso solitdrio (TFS) € uma neoplasia mesenquimatosa rara composta por células fusiformes mondtonas, intercaladas
por fibras de coldgeno. Localizacdo renal é incomum, com escassos casos descritos. Relatamos dois casos do género masculino,
com 40 e 48 anos, um com delec¢do incidental de massa periférica; outro com lesio hilar descoberta na sequéncia de investigacdo
por hematiiria. Ambos revelaram proliferacdo fusocelular sem mitoses nem necrose. Imuno-histoquimica. positividade para
CD34, ¢D99 e linfoma de células B2 (Bcl-2). Nao hd evidéncia de recidiva nove e cinco meses apos cirurgia, respetivamente. TFS
¢é maioritariamente benigno, mas pode revelar comportamento agressivo. Caracleristicas morfologicas e imuno-histoquimicas
sdo essenciais para o diagnaostico.

Unitermos: tumor fibroso solitdario pleural; neoplasias renais; imuno-histoquimica.

ABSTRACT

Solitary fibrous tumor (SFT) is a rare mesenchymal neoplasm, composed of monotonous spindle cells, intermingled with collagen fibers.
Kidney location is sporadic, with few reports in literature. We present two cases of 40- and 48-year-old males, one with incidental detection
of a peripheral mass; another with hilar lesion perceived following investigation of hematuria. Both revealed a spindle-cell proliferation,
without mitosis and necrosis. Immunohistochemical studies: positivity for CD34, CD99 and B-cell lymphoma 2 (Bcl-2). No sign of disease
were evident nine and five months after surgery, respectively. SFT is mostly benign, but can show malignant behavior. Morphologic and
immunohistochemical characteristics are essential for diagnosis.
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RESUMEN

Tumor fibroso solitario (TFS) es una neoplasia mesenquimal infrecuente de células fusiformes mondtonas, separadas por bandas
de coldgeno. Localizacion renal es poco babitual, con escasos casos descriptos. Reportamos dos casos de pacientes masculinos,
de 40 e 48 arios, el uno con deteccion incidental de masa periférica; el otro con lesion hiliar descubierta en la investigacion de
hematuria. Los dos revelaron proliferacion fusocelular sin necrosis ni mitosis. Inmunobistoquimica: positividad para CD34, CD99
v linfoma de células B2 (Bcl-2). No hay evidencia de recidiva a los nueve y cinco meses de la cirugia, respectivamente. TFS es,
por lo general, benigno, pero puede revelar comportamiento agresivo. Caracteristicas morfologicas y inmunobhistoquimicas son
esenciales para el diagnostico.
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INTRODUCAO

0 tumor fibroso solitario (TFS) é uma neoplasia fusocelular, de
origem mesenquimal, que normalmente acomete a pleura e exibe
um padréo vascular semelhante ao do hemangiopericitoma®.
Localizacdes extrapleurais podem ser identificadas, mas os TFS do
rim sdo extremamente raros, com somente 46 casos descritos®.
Aorigem desses tumores nao estd bem estabelecida: alguns autores
afirmam que eles surgem na cdpsula renal, tecidos intersticiais ou
tecido adiposo peripélvico®. Propriedades morfoldgicas e imuno-
histoquimicas sdo essenciais para o diagndstico diferencial com
sarcomas renais, tumores estromais gastrointestinais e tumor
benigno da bainha do nervo periférico®.

MATERIAL E METODOS

Histologia

0 exame foi feito em liaminas coradas pelo método de
hematoxilina e eosina (HE) observadas com um microscopio
de luz (Nikon Eclipse 50i), e as imagens foram obtidas por meio de
uma camera Nikon-Digital Sight DS-Fil.

Técnicas auxiliares/imuno-histoquimica

0Os estudos foram realizados em um bloco representativo
da lesdo, recorrendo ao método do complexo avidina-biotina-
peroxidase no Ventana Bench Mark Platform ULTRA THC/ISH
usando os seguintes anticorpos: AE1/3 (AE1/3, Dako, EUA); CD10
(SP67, Ventana, EUA); CD34 (QBEND/10, Ventana, EUA); CD99
(013, Ventana, EUA); CD117 (9.7, Ventana, EUA); linfoma de
células B2 (Bcl-2) (124, Ventana, EUA); S-100 (4C4.9, Ventana,
EUA); paired-box gene 8 (PAX8) (MRQ-50, Ventana, EUA) e
actina de musculo liso (1A4, Ventana, EUA).

CASO 1

Dados clinicos

Homem de 40 anos submetido a uma ultrassonografia (US)
abdominal com sintomas de célica biliar. Clculos biliares ndo
foram detectados, mas um tumor periférico renal direito foi
visualizado e caracterizado na tomografia computadorizada
(TC) (Figura 1A). O exame radiol6gico ndo mostrou outras
lesdes, como tumores pleurais. Foi realizada uma nefrectomia
parcial.
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Achados patolédgicos

0 exame macroscopico revelou uma lesdo bem demarcada
de cor marrom com 3,2 cm de didmetro (Figura 1B).
Histologicamente, a lesio era densamente celular, bem
vascularizada, composta de células alongadas, com pouca atipia,
baixa atividade mitGtica e sem necrose (Figura 1C). Entre
as células tumorais havia fibras colagenas hialinas. A imuno-
-histoquimica revelou positividade intensa e difusa para Bcl-2,
(D34 e CDYY, e negatividade para CD10 (Figura 1D). O tumor
também se revelou negativo para AE1/3 e PAX8. O paciente estd
bem e livre da doenga depois de nove meses.

FIGURA 1 —A) tumor esquerdo periférico visto na TC: B) exame macroscipico revelou
lesao encapsulada marrom; C) histologicamente, composta de células alongadas, com pouca
atipia, intercaladas com fibras de coldgeno; D) células tumorais positivas para CD34

7C: tomografia computadorizada.

CASO 2

Dados clinicos

Homem de 48 anos, sem antecedentes relevantes, encaminhado
a0 servico de emergéncia com quadro de hematiria. A US mostrou
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uma lesdo central de 8 cm no rim direito. TC pré-operatoria de
torax, abdomen e pelve nio mostrou outras lesdes tumorais.
A citologia urindria foi positiva para células neopldsicas, e o
paciente foi submetido a uma nefrectomia.

Achados patoldgicos

0 exame macroscopico mostrou uma lesdo do hilo renal
com 8 cm comprimindo a pelve renal, com uma superficie de
corte branca e fasciculada (Figura 2A). A histologia mostrou
proliferacio fusocelular, citoplasma escasso com nucleos
alongados e ligeira atipia, intercalada com feixes de coldgeno
hialinos (Figura 2B). A lesdo era expansiva, densamente celular
e vascularizada, sem necrose e atividade mitética leve (3/10HPF).
A andlise imuno-histoquimica mostrou positividade para CD34,
(D99 (Figura 2C) e Bcl-2 (Figura 2D), e negatividade para
AE1/3, PAX8, CD10, CD117, S100 e actina de musculo liso.
0 paciente se encontra bem, sem sinais de recidiva apds cinco
meses.

FIGURA 2 — 4) exame macroscdpico mostrou leso fascicular branca comprimindo a
pelve renal; B) microscopicamente, lesio vascularizada e composta por células fusiformes
ligeiramente atipicas (HE, 200x); C) células tumorais positivas para CD99, 100x; D) para
Bel-2, 100x

HE: hematoxilina e eosina; Bcl-2: linfoma de células B2.

DISCUSSAO

TFS sdao tumores de crescimento lento®, de origem
mesenquimal, sem predilecdo por sexo e diagnosticados em
pacientes com idade média de 52 anos (28-83 anos)®. Sdo
normalmente detectados na pleura, mas a apresentacio
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extrapleural pode ocorrer, afetando qualquer parte do corpo,
inclusive o trato geniturindrio®. O TFS no rim € extremamente
raro, tendo sido descrito o primeiro caso em 1996,

Clinicamente eles podem ser achados incidentais em
exames radiologicos ou se apresentar como uma massa
palpavel. Sintomas, quando existem, sio comumente dor
abdominal e hematuria®. Ao exame macroscGpico, TFS sdo bem
circunscritos, pseudoencapsulados e sélidos, com uma colorago
branco-acinzentada a pardo-clara®**. Histologicamente, TFS
sao compostos por células fusiformes uniformes, organizadas
em curtos fasciculos ou em um padrao estoriforme, intercaladas
por faixas de fibras coligenas®. Devido a extensa gama de
diagndsticos diferenciais de lesdes mesenquimais nos rins,
a imuno-histoquimica desempenha um papel crucial, revelando
apositividade em TFS para CD34, CD99 e Bel-2->¥; recentemente
foi disponibilizado um novoanticorpo comaltasensibilidade para
diagnostico de TFS — sinal transdutor e ativador de transcrigao 6
(STAT6)®. Caracterfsticas ultraestruturais incluem aparelho de
Golgi que sobressai, filamentos intermedidrios dispersos, nticleos
irregulares e nimero ndo fixo de mitocondrias®.

P

A nefrectomia é o tratamento de escolha. A maioria
dos casos de TFS € benigna e de progndstico favoravel; um
nimero menor pode apresentar transformacio maligna
e, consequentemente, pior desfecho®. Apesar da histologia
benigna, os TFS sdo considerados “neoplasias de malignidade
intermedidria, raramente metastatizantes”"”, portanto, um
acompanhamento proximo e de longo prazo é recomendado
para todos os pacientes, a fim de determinar o comportamento
clinico. Alguns autores tém desenvolvido escores progndsticos para
prever a malignidade com base em densidade celular, necrose e
atividade mitotica proeminente (mais de quatro mitoses por 10
campos de grande aumento)™?, tamanho do tumor (mais de
10 cm) e indice proliferativo da mindbomb E3 ubiquitin protein
ligase 1 (MIB-1)1219) ¢ até género (masculino) e idade (acima de
55 anos)™; entretanto, os escores ainda esto longe do ideal e s3o
desenvolvidos para TFS pleural, ndo dispondo de validacao para
TFS extrapleural — os casos de malignidade renal relatados na
literatura nao mostraram recidiva ou metdstase® 1.

Concluindo, o TFS renal € um tumor raro, que os patologistas
necessitam conhecer a fim chegar ao diagndstico correto, com base
na morfologia e exames adicionais. A estratificacdo do TFS renal
de acordo com seu comportamento clinico nao € uma realidade
no momento. Mais estudos sio necessarios, especialmente a
classificacdo por meio de biologia molecular e o desenvolvimento
de grandes estudos de coorte em pacientes com seguimento de
longo prazo.
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