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Sarcoma Fibroblastico Mixoinflamatorio:

Relato de Caso
Myxoinflammatory Fibroblastic Sarcoma: Case
Report

RESUMO

Introducdo: O Sarcoma Fibroblastico Mixoinflamatério (SFMI) é um tumor
de partes moles de baixo grau, raro, que apresenta predilecdo equivalente em
ambos os géneros, sem sofrer influéncia de fatores genéticos ou ambientais.
Apresenta sintomas inespecificos, o que dificulta o diagnostico. A dor esta
presente no diagnostico em cerca de 17% dos pacientes. Outro fator que
atrapalha o diagndstico esta na raridade do tumor e inabilidade técnica de
detectd-lo. Casuistica: Apresenta-se um caso de um paciente do sexo
masculino, de 47 anos encaminhado ao ortopedista com tumoragdo em
regido distal do segundo quirodactilo da mao direita. Apds cirurgia de
ressec¢do tumoral foi detectado um tecido que se originava na falange distal
e tinha coloragdo amarelada e consisténcia densa, mesclado com o
subcutaneo. Observou-se isquemia transitoria na polpa digital da falange
distal ainda durante a cirurgia. Posterior exame imuno-histoquimico revelou
tratar-se de um Sarcoma Fibroblastico Mixoinflamat6rio. Apoés a cirurgia, 0
paciente retorna com necrose da polpa digital submetida a cirurgia. Foi
realizada limpeza e debridamento do tecido necrético. O paciente evoluiu
bem com total epitelizacdo da &rea cruenta. Concluséo: Foi concluido tratar-
se de um sarcoma de dificil diagnostico, porém de baixa metastatizacdo e
bom prognostico.
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ABSTRACT

Introduction: Myxoinflammatory Fibroblastic Sarcoma is a low-grade, rare
tumor of soft parts that presents equivalent predilection for both genders
suffering no influence of genetic or enviormental factors. It has non-specific
symptoms, making it difficult to diagnose. Pain appears in the diagnosis only
in 17% of patients. Another factor that hinders the diagnosis is in the
fewness numbers of patients that have it, and the technical inability to detect
it. Case Report: This case report describes the case of a male patient, 47
years old, that referred to the orthopedist a tumor in the distal region of the
second finger of the right hand. After tumor resection it was detected a tissue
that originated in the distal phalanx and had a yellowish color and dense
consistency, mixed with the subcutaneous tissue. It was observed transient
ischemia in the digital pulp of the distal phalanx during surgery. Subsequent
immunohistochemical examination revealed that it was Myxoinflammatory
Fibroblastic Sarcoma. After the surgery, the patient returned with necrosis of
the fingertip. Cleaning and debridement of necrotic tissue was performed.
The patient developed a complete epithelialization of the wound area.
Conclusion: The conclusion is that this is a sarcoma which is difficult to
diagnose, but with low metastasis and good prognosis.
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INTRODUCAO

@] sarcoma fibroblastico
mixoinflamatério (SFMI) é um sarcoma de
partes moles de baixo grau, composto de
infiltrado inflamatério e células fusiformes e
epitelidides com fundo hialino e mixdide.*

E um tumor raro e tem predilecio
equivalente com relacdo ao género e aos fatores
genéticos, geograficos e raciais.? Seu tamanho
médio é de 3 cm e locais comuns de ocorréncia
sd0: maos 24%, dedos 23% e pés 20%. A dor
estd presente no diagndstico em 17% dos casos,
com duragdo média de sete meses.®

Estudos imuno-histoquimicos
mostraram que quando testes para detectar
vimentina eram feitos, todas as lesGes eram
fortemente positivas. Eventualmente o tumor
tinha uma positividade focal para CD68 (84%) e
CD34 (57%); imunorreatividade por actina de
muasculo liso, proteina S-100, cinase do
receptor-like da ativinal (ALK-1) e queratina
foi menos comum (6-16%).3

Aproximadamente 86% dos pacientes
fazem bidpsia ou cirurgia, desses 13% passam
por biopsia pré-operatéria com diagndstico
histopatolégico de SFMI; 74% foram
submetidos a cirurgia com um diagnéstico
clinico de lesdo benigna e 13% de suspeita de
neoplasma. O primeiro tratamento cirargico foi
excisdo local em 91% e amputacdo em 9%.
Uma segunda cirurgia foi feita em 71% das
resseccBes incompletas devido a positividade
das margens.®

SFMI age como um sarcoma maligno
de baixo grau com uma alta possibilidade de
recorréncia local e baixa possibilidade de
metéstase.* Das recaidas, 38% foi diagnosticada
dentro de um ano; 88% dentro de trés anos, e

92% dentro de cinco anos.

Devido a baixa incidéncia deste tumor,
poucos cirurgifes estdo preparados para fazer
seu diagndstico e tratamento.* O estudo imuno-
histoquimico é de extrema importancia para
diferenciar 0 sarcoma fibroblastico
mixoinflamatério de lesbes inflamatorias
benignas, porque os achados na ressondncia
magnética sdo inespecificos.® Seu diagndstico é
complicado pois apresenta-se geralmente como
uma massa indolor, que pode ser diagnosticada
como infec¢do, ganglio ou lipoma.*

No presente caso, aprovado pelo CEP
em 19 de novembro de 2014, sob parecer
nimero 878.009, é relatado, através da anélise
de prontuario e exames complementares, um
tumor de baixa incidéncia em um paciente do
sexo masculino em uma cidade do sul de Minas
Gerais. O tumor atingiu a falange distal do
segundo dedo da méo direita do paciente; apds a
exérese do tumor, desenvolveu um quadro de
necrose do sitio cirdrgico, sendo necessario
debridamento e cicatrizacdo por segunda

intencéo.

RELATO DE CASO

Paciente, 47 anos, sexo masculino,
operador de maquina, chegou ao consultério
particular, no dia 14 de janeiro de 2014,
encaminhado por outro Ortopedista devido a
tumoragdo em regido distal de segundo
quirodactilo da mao direita (Figura 1). Paciente
encontrava-se em BEG, hidratado, anictérico,
acianético, normocorado, negando outras
queixas. Paciente j& havia sido submetido a
ressonancia magnética da mdo direita e estava
com o laudo em mdos. Devido & anamnese, ao
exame fisico e ao resultado da ressonéncia
magnética, foi indicada conduta cirlrgica,
pedido os exames pré-operatérios e marcado o

dia da cirurgia.
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Figura 1 - Tumoragao em regido distal de segundo quirodactilo de méo direita.

Paciente foi submetido a cirurgia no dia
30 de janeiro de 2014, 16 dias ap6s 0 primeiro
atendimento realizado no consultorio particular.
Foi realizada resseccdo cirdrgica ampla, onde

observou-se na face volar do indicador um

tecido que se originava na falange distal e tinha
coloracdo amarelada e consisténcia densa. Esse
tecido era mesclado com subcutdneo e

permeava tecidos da falange média (Figura 2).

Figura 2 - Tecido amarelado, denso, mesclado com o subcutdneo. A resseccdo foi feita até
visualizagdo de tecido tendinoso de aspecto viavel (Figura 3).

Figura 3 - Visualizagdo de tecido tendinoso de aspecto viavel.
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A cirurgia foi exsanguinea através da

insuflacdo de garrote pneumdtico no braco

direito. Apos a sutura foi retirado o garrote onde

D

observou-se isquemia transitdria na polpa digital

da falange distal (Figura 4).

Figura 4 - Isquemia transitoria na polpa digital da falange distal.

O primeiro anatomopatolégico foi
inconclusivo, portanto foi sugerido realizar
estudo imuno-histoquimico, que diagnosticou a
tumoragdo como sendo um  Sarcoma
Fibroblastico Mixoinflamatério (Anexo 1).
Paciente foi alertado para a possibilidade de
amputacdo caso houvesse recidiva do tumor.

O estudo imuno-histoquimico foi feito
com o0 seguinte método: apds desparafinagdo e
tratamento dos tecidos com solugdes préprias
para recuperacdo de epitopes, os cortes foram
incubados com  painel de anticorpos

monoclonais e/ou policlonais (Actina de

musculo liso, CD34, CD68, Desmina e Proteina
S-100). A seguir utilizou-se o sistema de
deteccdo baseado em polimero. Controles
negativos foram utilizados para atestar a
fidelidade das reacdes.

No dia 06 de fevereiro de 2014
paciente retorna com necrose visivel da polpa
digital (Figura 5), tendo sido indicado de
imediato a limpeza e o debridamento do tecido
necrético (Figura 6). Apo6s debridamento
paciente foi orientado a fazer curativos diarios

com pomada degranulante.

Figura 5 - Area necrdtica, com bordos imprecisos.
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Figura 6 - Debridamento do tecido necroético.

Paciente retorna no dia 08 de marco de
2014 com total epitelizagdo da &rea cruenta que
estava sendo submetida a curativos diarios
(Figura 7).

No dia 29 de setembro de 2014

paciente retorna ao consultério devido a dor ao
toque da polpa digital do segundo quirodéactilo
da mdo direita. Como esta dor era compativel
com neuroma residual, foi orientado a evitar

trauma repetitivo nesta regido.

Figura 7 - Epitelizag8o da area cruenta

DISCUSSAO

Meis—Kindblom e Kindblom’ criaram o
termo “sarcoma fibroblastico mixoinflamatorio
acral” para descrever o mesmo tumor em 44
pacientes no ano de 1998. O termo foi adotado
pela Organizagdo Mundial da Salde em 2002,
omitindo o adjetivo acral, pois alguns casos
tiveram localizagdo axial.® Meis-Kindblom e
Kindblom dizem que a intima relacdo com o

synovium, a frequente associacdo com

tenossinovite e o proeminente infiltrado
inflamatério sugere que a inflamagdo tem um
importante papel na patogénese dos SFMI.”

Esta informacdo tem uma importancia
grande neste relato, pois o paciente refere que
durante suas horas de trabalho utilizava
repetitivamente o quirodactilo acometido para
apertar um botdo; o que mostra que talvez o
trauma repetitivo em alguma 4&rea possa

predispor ao surgimento do tumor em questéo.
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Segundo Silver, Baynosa, Khiabani, et
al* o tumor acomete de forma igualitaria
homens e mulheres, com uma média de idade no
diagndstico de 45 anos, estando as extremidades
distais envolvidas em 68% dos pacientes, e ha
predilecdo pelas extremidades superiores (65%),
condizendo com o caso relatado. Nas
extremidades inferiores, SFMI ocorre com
maior frequéncia no dorso do pé. Localizacdes
mais raras descritas foram tronco e cabeca.®
Apresenta-se tipicamente como uma massa
Unica e duradoura ou um inchago no tecido
subcutdneo. Neste relato tem-se a presencga de
tecido mesclado com subcutdneo. Apesar de
ocasionalmente chegar a tamanhos
consideraveis (mais de 23 cm), o diametro
médio do tumor no diagnbstico é de trés
centimetros.®

A dor ndo € um sintoma comum
(referida por aproximadamente um a cada cinco
pacientes). A falta de sintomas especificos pode
levar a um diagnéstico errbneo, o que ainda é
um problema comum com potencial para um
tratamento  inadequado.  Histologicamente,
amputacdo (ao invés de excisdo local) é o Unico
meio que certamente levara a margens livres.?

No caso relatado, o0 paciente se
submeteu a cirurgia sem um diagndstico através
de bidpsia, e isto condiz com a maioria dos
casos da literatura. Como massas benignas,
indolores na extremidade, como cistos
ganglionares ou lipomas, sdo mais comuns do
que tumores malignos de tecidos moles, a
maioria dos casos de SFMI sdo submetidos a
cirurgia com diagnostico clinico de doenca
benigna. Além disso, a relativa simplicidade de
se realizar uma bidpsia excisional encoraja a
exploragdo cirdrgica como meio diagndstico e
terapéutico. Outra explicacdo para a frequente

positividade das margens € a dificuldade de

conseguir fazer uma excisdo radical mantendo
as funcdes, especialmente quando é um tumor
grande ou um SFMI acral.

Este relato entra na estatistica
majoritaria de 91% que realizou tratamento
cirargico, porém foge & segunda estatistica de
71% que passa por uma segunda cirurgia devido
a positividade das margens. A segunda cirurgia
do caso relatado foi devido a uma complicacdo
decorrente da cirurgia e ndo devido a
positividade das margens.

SFMI age como um sarcoma maligno
de baixo grau com uma alta possibilidade de
recorréncia local e baixa possibilidade de
metdstase.* Das recaidas, 38% foram
diagnosticadas dentro de um ano; 88% dentro de
trés anos, e 92% dentro de cinco anos. Um
paciente que teve recorréncia local na
panturrilha  desenvolveu  metastase  em
linfonodos inguinais, pescoco e base do cranio;
ele estava vivo com a doenga apés 79 meses.’
Um segundo paciente desenvolveu metastase
pulmonar depois de uma recorréncia local na
mé&o e morreu devido a doenga apés 36 meses.®
Neste relato temos um paciente que nao
apresentou metastase dentro do primeiro ano.
Como o inicio do quadro clinico se deu em
janeiro de 2014 ndo é possivel dizer a presenga
de metéstase no periodo de 3 e 5 anos.

Grosseiramente, SFMI aparece como
uma massa cinza circunscrita, variando desde
uma consisténcia mixoide até uma endurecida,
associada com areas de necrose e/ou
hemorragicas. O contorno da lesdo varia de
lobular, dentro do tecido subcutaneo, até mais
infiltrativo e irregular.> O tumor tipicamente
surge de dentro do tecido subcutaneo,
usualmente envolvendo os tecidos moles
profundos e subcutaneos.®!! Histologicamente,

SFMI apresenta septos fibrosos dividindo o
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tumor em l6bulos, com estroma mixoide frouxo
e éreas focais hialinizadas associado com
proliferacdo capilar.”

Devido a sua caracteristica histologica
heterogénea, o SFMI pode ser confundido com
outras neoplasias mesenquimais com fundo
mix6ide  ou inflamatorio, como o
mixofibrosarcoma (histiocitoma fibromixoide
maligno), fibromixoma superficial acral e tumor
miofibrobléstico inflamatério. Outros
diagndsticos diferenciais incluem lesGes que
surgem nas extremidades distais, como tumores
de célula gigante da bainha do tendao,
tenossinovite, liposarcoma, sarcoma epitelidide,
linfoma de Hodgkin e outros processos reativos
inflamatérios. No entanto, estudos histolégicos
minuciosos, avaliagdo  imuno-histoquimica
apropriada e atencéo a apresentagdo clinica pode
ajudar a levar ao correto diagndstico.>1213

O tratamento do caso relatado foi a
excisdo cirurgica do SFMI, que é curativa na
maioria dos casos e representa, portanto, o
principal tratamento. Em casos selecionados, a
amputagdo pode ser uma opg¢do quando uma
grande resseccdo falha em preservar a
extremidade funcional.

No presente caso ndo foi necessaria a
re-excisdo pois as margens estavam livres apds
a primeira cirurgia, o que difere da literatura
pois a re-excisdo chega a ser feita em 71% dos
casos. Com um acompanhamento de
aproximadamente 26 meses, foi constatado
recorréncia em 22% dos pacientes; o tempo
médio para a recorréncia foi de 15 meses, por
isto é necessario um acompanhamento do
paciente deste relato pois o tempo passado apds
a exérese do tumor é de 12 meses,
aproximadamente.®

A sobrevivéncia sem recaidas em um,

trés e cinco anos foi de 93%, 72% 67%,

respectivamente. Metastases para linfonodos
e/ou pulmdes foi observado em 3% dos
pacientes. A dificuldade em conseguir um
controle da doenca localmente é a maior das
dificuldades no tratamento. Taxas relatadas de
falhas locais variam muito na literatura, estando
entre 0% e 67%.71417

Estas diferencas podem ser devido a
diferencas no tratamento cirlrgico primario,
exatiddo do diagnostico pré-operatério e
duracdo do acompanhamento. Para que haja
melhores resultados, tratamentos
complementares podem ser usados, como a
radioterapia. Em um relato de 17 casos do
Massachusetts General Hospital nos Estados
Unidos da América, um dos maiores e mais
recentes grupos, o extenso uso de radioterapia
pré-operatéria levou a recorréncia local em
apenas um caso.*6

Os achados clinicopatol6gicos
confirmam que o SFMI é um tumor de baixo
grau. No entanto, pode haver recorréncias, e 0s
pacientes podem ser afetados por formas
agressivas com um potencial para metastases
distantes. E fortemente recomendado o
acompanhamento apés o tratamento. Devido a
raridade do tumor, ainda faltam estudos para
averiguar se ha relacdo entre traumas repetitivos

e 0 surgimento do tumor no mesmo local.

CONCLUSAO

Os achados clinicos confirmam que o
SFMI é um tumor de baixo grau. No entanto,
pode haver recorréncias, e 0s pacientes podem
ser afetados por formas agressivas com um
potencial para metastases distantes. E
fortemente recomendado acompanhamento ap6s
tratamento. Devido & raridade do tumor, ainda
faltam estudos para averiguar se ha relagéo entre

traumas repetitivos e o surgimento do tumor. Na
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presenca de suspeita clinica e massa sélida ou

cistica localizada distalmente, seria prudente

averiguar o caso mais profundamente através de

uma ressonancia magnética para criar a base

para a intervengdo cirdrgica, como foi feito no
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