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RESUMO

O tumor fibroso solitario consiste em uma neoplasia rara de origem mesenquimal, correspondendo a menos
de 2% de todos os sarcomas de tecido conjuntivo. Apresenta distribui¢do igual entre os sexos e a idade média
de apresentacdo € entre a quinta e sexta década de vida. Apresenta caracteristicas benignas em sua maioria,
sendo o diagnoéstico essencialmente histopatoldgico. O tratamento de escolha é a exérese cirtrgica e a sobrevida
em 5 anos varia entre 59-100% e, em 10 anos, entre 40-89%. Recidivas tumorais sdo relatadas muitos anos apos
o diagnostico do tumor, sendo necessario um acompanhamento superior a 5 anos. Nos apresentamos um caso
de tumor fibroso solitario abdominal recidivante, sendo submetido a multiplas abordagens cirdrgicas em um
intervalo de tempo superior a 30 anos, encontrando-se, atualmente, o paciente estavel e sem sinais e sintomas
dignos de nota, em acompanhamento ambulatorial.

Palavras-chave: Tumor Fibroso Solitario; Hemangiopericitoma; Tumor Fibroso Solitario Recidivante.

ABSTRACT

The solitary fibrous tumor consists of a rare tumor of mesenchymal origin, representing less than 2% of all
connective tissue sarcomas. Shows equal distribution between sex and the mean age of onset is between the fifth
and sixth decade of life. Most tumors are benign, with essentially histopathological diagnosis. The treatment of
choose is surgical excision and the 5-year survival varies between 59-100% and, in 10 years, between 40-89%.
Tumor recurrences are reported many years after the diagnosis of the tumor, requiring more than 5 years of
follow-up. We present a case of recurrent abdominal solitary fibrous tumor, being subjected to multiple surgical
approaches over a period of more than 30 years, and the patient is currently stable and without signs and
symptoms of note, under outpatient follow-up.

Keywords: Solitary Fibrous Tumor; Hemangiopericytoma; Recurrent Abdominal Solitary Fibrous Tumor.

INTRODUCAO
0 tumor fibroso solitario (TFS) consiste em

uma neoplasia rara de origem mesenquimal, corres-
pondendo a menos de 2% de todos os sarcomas de
tecido conjuntivo (1-2), Provavelmente, apresenta sua
primeira mencdo na literatura por volta de 1870,
mas a primeira descricdo patolégica refere-se ao ano
de 1931 por Klemperer e Rabin, sendo descrito tu-
mor fibroso solitario pleural 3). Diversos nomes fize-
ram parte da sua denominacdo, a saber: mesoteli-
oma benigno, mesotelioma localizado, mesotelioma

fibroso solitario, tumor fibroso localizado e heman-
giopericitoma ().

Apresenta distribuicdo igual entre os sexos
(1245), e, para TFS abdominais, predominio no sexto
feminino (©). A idade média de apresentacdo é entre
a quinta e sexta década de vida (.5), embora o tumor
possa estar presente em idades mais jovens (2). Nao
foram relatados fatores ambientais associados ao tu-
mor (1 4),




A maioria dos TFS sao benignos, de cresci-
mento lento, bem delimitados e encapsulados (1. 5-6).
O tumor pode ser encontrado em qualquer local do
corpo, tendo alocalizagdo intra-toracica como a mais
comum, seguida pela intra-abdominal, sendo des-
crito também nas extremidades, cabeca, pescoco, in-
tracraniano, dentre outros locais (1. O crescimento
insidioso permite assumir dimensdes variaveis en-
tre 1 - 40 cm, com média entre 7 - 10 cm (1.2). Os pa-
cientes sdo geralmente assintomadticos, podendo
descobrir o tumor ocasionalmente em exames de
imagem. Quando sintomaticos, os sintomas sao ines-
pecificos, representados pela dor topografica e com-
pressio de estruturas adjacentes 67, E vélido sali-
entar que sindromes paraneoplasicas sdo descritas
referente ao TFS, como a osteopatia hipertroéfica e hi-
poglicemias (4 6).

O tratamento é essencialmente cirdrgico,
sendo similar a maioria dos sarcomas, com o obje-
tivo de obter margens livres de invasdo tumoral e
preservando estruturas nobres adjacentes ao tumor
2 9. Tumores completamente ressecados demons-
tram recorréncia local menor que 8% a longo
prazo(). Entretanto, margens comprometidas sao
consideradas o principal fator de progndstico, com
63% de recorréncia, sendo valido considerar ressec-
¢do cirurgica (1. 4. A radioterapia e a quimioterapia
carecem de evidéncias para indicagdes precisas para
seu uso. A radioterapia nao é recomendada apés res-
seccOes completas e, nas situagdes de margens com-
premetidas, seu beneficio é indeterminado (.4.8). V4-
rias novas drogas quimioterapicas estdo sendo ava-
liadas, mas as evidéncias ainda sido escassas e mais
estudos sdo necessarios para validar seu uso (1.

A sobrevida em 5 anos varia entre 59-100%
e, em 10 anos, entre 40-89%. Recidivas tumorais sdo
relatadas muitos anos apds o diagnéstico do tumor,
sendo necessario um acompanhamento superior a 5
anos (1.6),

A maior parte das informacdes acerca do tu-
mor fibroso solitario é referente a relatos e séries de
casos, o que torna a formulagdo de estratégias diag-
nosticas e terapéuticas limitadas. Mesmo assim, es-
tas evidéncias entram como ferramentas importan-
tes para incorporar informagdes a respeito da do-
enca, levando em consideracdo a sua raridade. Di-
ante disto, decidimos relatar um caso de tumor fi-
broso abdominal recidivante em um paciente mas-
culino, analisando-o a luz das evidéncias atuais.

RELATO DE CASO

Paciente, 43 anos, sexo masculino, com his-
toria pregressa de dor abdominal em peso, associ-
ado ao aumento progressivo do volume abdominal
que iniciaram ha, em média, 25 anos, relata que foi
submetido a exérese de massa intra-abdominal ines-
pecifica em 1998, apresentando diagnéstico patold-
gico de leiomioma.

Paciente seguiu sem acompanhamento am-
bulatorial médico devido questdes sociais. Em 2012,
ap0s 14 anos do procedimento cirtrgico, o paciente,
que tinha se mantido sem sinais e sintomas clinicos
dignos de nota, apresentou sensac¢do de peso abdo-
minal, que o levou a notar a presenca de nodulagao
endurecida e volumosa em topografia mesogras-
trica. Procurou atendimento médico, onde foi avali-
ado e decido por abordagem cirdrgica por laparoto-
mia exploradora, por suspeita de reincidiva tumoral,
recebendo alta médica apds exérese de tumoragao
para seguimento ambulatorial, porém nao foi nova-
mente possivel seguimento adequado.

Em 2018, paciente retorna a procurar aten-
dimento médico, por apresentar multiplas nodula-
¢Oes palpaveis em abdomen. Realizou investigacao
diagndstica complementar com tomografia de abdo-
men com contraste evidenciando maultiplas nodula-
¢Oes isodensas com hipodensidade em permeio e
captacdo heterogénea de contraste na cavidade ab-
dominal, de natureza indeterminada ao exame. Paci-
ente é submetido novamente a laparotomia explora-
dora. No procedimento foi evidenciado multiplas no-
dulagdes de tamanhos distintos (a maior delas loca-
lizada moderadamente aderida a parede de grande
curvatura gastrica, tal como ao epiplon adjacente,
apresentando volume dimensional aproximado de
15 cm x 5cm x5 cm (Figura 01); outras de pequeno
volume, dimensdes equivalentes e aproximadas de 3
cm x 3 cm x 3 cm de volume, frouxamente aderidas e
distribuidas pelo peritonio parietal, além de outras
menores com localizacdes difusas no tecido seroso
do trato gastrointestinal.

ApOs exérese e envio do material para estudo
histopatoldgico, o laudo sugeriu leiomiossarcoma,
sendo complementado com a imunohistoquimica,
que apresentou resultados sugestivos de Tumor Fi-
broso Solitario (hemangiopericitoma).

Seguiu com acompanhamento médico
ambulatorial, com programacao de realizar
tomografia abdominal com contraste anual,
ultrassonografia abdominal e radiografia do térax
semestral.
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Figura 1. Produto de ressecc¢do cirurgica de tumor fibroso
solitario intra-abdominal.

Fonte: imagem pertencente aos arquivos pessoais dos
proprios autores.

Em avaliagdo com oncologia clinica, ndo
houve indica¢do de realizar tratamento adjuvante. O
paciente evoluiu oligossintomatico, queixando-se de
fadiga aos esforgos extenuantes, dores abdominais
leves ocasionais, referindo ser decorrentes das
multiplas abordagens cirurgicas, sem outros
sintomas e sinais dignos de nota. E hipertenso
(diagnosticado aos 30 anos, em uso de Losartana 50
mg/dia) e portador de litiase renal com seguimento
em ambulatério de Urologia. Nega outras
comorbidades, tabagismo, etilismo e histéria
familiar associada a neoplasia.

Novas tumoragdes intra-abdominais foram
identificadas em exames complementares, sendo
evidenciando aumento do diametro progressivo das
lesdbes. Em 2022, realizou estudo tomografico
abdominal total com contraste que evidenciou
inumeras imagens nodulares heterogéneas
hepaticas, com realce predominante periférico,
maior no lobo hepatico esquerdo medindo 12.3 cm x
9.6 cm (Figura 02), além de inumeras outras
imagens nodulares esparsas pela cavidade
peritoneal, com realce heterogéneo, sendo a maior
medindo 8.7 cm x 5.8 cm (Figura 03). Foi indicado
nova reabordagem cirdargica, ndo sendo possivel
exérese devido intensa disseminacdo peritoneal e
hepatica.

Figura 2. Lesdes nodulares hepaticas, maior interessada
no lobo hepatico esquerdo, com captacdo heterogénea ao
contraste endovenoso.

Fonte: imagem pertencente aos arquivos pessoais dos
proprios autores.

Figura 3. LesOes nodulares intra-abdominais, iso/hipo-
densas, com captacdo heterogénea ao contraste endove-
noso. Dilatagdo pielocalicial por ureterolitiase a esquerda.
Fonte: imagem pertencente aos arquivos pessoais dos
proprios autores.

Paciente segue em acompanhamento
ambulatorial, considerando a auséncia de alteragdes
laboratoriais dignas de nota e clinicamente estavel.
Algumas opgdes terapéuticas estdo em estudos,
dentre elas, a radiointervensdo da lesdo hepatica
interessada no lobo hepatico esquerdo.

DISCUSSAO
O Tumor Fibroso Solitario (TFS) costumeira-
mente surge entre a quinta e sexta década de vida,
mas existem relatos de tumores em todas as faixas

etarias (1256). Nosso caso refere-se a um paciente
masculino hipertenso, que apresentou os primeiros
sinais de tumoracao por volta da primeira década de
vida, apresentando sintomas topograficos de cresci-
mento, como o aumento do volume abdominal e dor.
Embora os tumores ndo tenham preferéncia pelo
sexo, espera-se maior propor¢do de TFS abdominais
em mulher. A hipertensdo e a litiase renal podem ser




achadas isolados, ndo sendo correlacionado como fa-
tor de risco.

O caso reflete o crescimento lento tumoral,
favoravel a um bom prognéstico, mantendo-se as-
sintomatico por longos periodos de anos. Os sinto-
mas sao revelados devido a dimensao tumoral, vari-
avel na literatura, mas com limites superiores de 40
cm. Na abordagem realizada em 2018, o tumor apre-
sentava em sua maior dimensao 15 cm no estudo pa-
tolégico, mas o paciente referia que a primeira abor-
dagem em 1998 apresentava volume mais significa-
tivo. Sindromes paraneoplasicas relacionadas ao
TFS sdo descritas na literatura. Hipoglicemia, refe-
rida como Sindrome Doege-Potter que ocorre em
menos de 5% dos casos, e Osteoartropatia Hipertré-
fica, podendo ocorrer em até 20% dos casos (6. Es-
tas sindromes sdo bem relatadas em TFS pleural,
sendo a hipoglicemia também relacionada a tumores
grandes e aspecto sugestivo de malignidade (4. Em
nosso caso, nenhuma dessas sindromes foram iden-
tificadas em exame clinico e complementar.

Os exames de imagem apresentam altera-
¢Oes pouco especificas para o diagnéstico, sendo o
histopatolégico fundamental (5-7). A tomografia com-
putadorizada (TC) revela uma massa isodensa com
areas de hipodensidade, captante de contraste de
forma heterogénea, podendo assumir configuracao
mais hiperdensa a depender da deposicao de cola-
geno. As calcificacdes sdo raras e, devido a alta vas-
cularizagdo do tumor, ha elevada e rapida captagdo
de contraste (6-7). As imagens tumorais evidenciadas
em estudos tomograficos em 2022 revelam maulti-
plas nodulag¢des isodensas associadas a achados de
hipodensidade em permeio, de tamanhos distintos e
com aderéncias a estruturas abdominais, captante
de contraste, corroborando sua natureza vasculari-
zada.

0 tratamento cirdargico para o TFS é a melhor
opc¢ao terapéutica, em vista da maioria ser benigno e
possuir caracteristicas que sdo favoraveis ao proce-
dimento cirdrgico, como planos de clivagem com es-
truturas adjacentes (12.4), As terapias adjuvantes nao
apresentam evidéncias quanto ao beneficio preciso.

A sobrevida pode ser influenciada por varios
fatores como idade do paciente e tamanho tumo-
ral©®). Estudos revelam que idade superior a 55 anos
e tamanho tumoral superior a 10 ou 15 cm estao as-
sociados a menor sobrevida (19). Nosso caso apre-
senta manifestagdes iniciais na primeira década de
vida e sua abordagem em 2018 apresenta tamanho
tumoral associado a pior prognéstico. No acompa-
nhamento tomografico de 2022, inimeras imagens

nodulares disseminadas pela cavidade abdominal e
hepatica revelam progressdo da doenca. Apesar
disso, o paciente segue estavel clinicamente e em se-
guimento ambulatorial.

As recidivas tumorais sdo presentes em al-
guns casos, sendo relatadas novos tumores varios
anos apos a abordagem inicial (1. ¢). Em nosso caso,
revelamos um paciente com multiplas recidivas,
apresentando diferenca superior a 10 anos entre os
procedimentos cirurgicos. Isso reforca a necessi-
dade de acompanhamento por um periodo superior
a 5 anos.

Por fim, considerando que o principal fator
de recorréncia tumoral seja margens comprometi-
das na exérese cirurgica (126), concordamos que,
neste caso, a provavel ndo resseccao total das lesdes
disseminadas na cavidade abdominal e serosa do
trato gastrointestinal, quando pequenas, foi fator de-
terminante para recorréncia tumoral.

CONCLUSAO

O tumor fibroso solitario é uma neoplasia
rara com muitas lacunas de conhecimento a serem
preenchidas. Os tumores apresentam sao majoritari-
amente benignos, de crescimento lento, mantendo-
se assintomaticos por longos periodos de anos até
surgirem sinais topograficos relacionados ao vo-
lume tumoral. Seu diagnoéstico é essencialmente his-
topatolégico e o tratamento apresenta como pilar a
exérese cirurgica. Terapias adjuvantes ainda ndo
apresentam beneficio evidente, mas novas drogas
quimioterapicas estdo sendo avaliadas em seu ma-
nejo.

Seu prognéstico é favoravel na maioria dos
casos, devendo ser considerados alguns fatores
como idade e tamanho do tumor. As primeiras des-
cricdes do TFS sdo relativamente recentes, e, associ-
ado a suararidade, torna o conhecimento sobre a do-
enca escasso. Portanto, tornando-se fundamental o
continuo relato de casos na literatura para enrique-
cer arsenal cientifico a respeito do assunto.
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