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Resumo

Introducdo. O Fibrossarcoma é uma neoplasia rara de tecidos moles em lactentes e
criancas, geralmente encontrado em extremidades, e ocasionalmente, em locais
incomuns, como a pelve, pulmao e o retroperitdnio. Foram relatados na literatura até o
momento em torno de 250 casos, com menor porcentagem ocorrendo em recém-
nascidos. Tanto a forma infantil, quanto a adulta possuem padrfes histopatologicos
semelhantes, todavia a forma infantil possui um progndstico mais satisfatorio. Estes
tumores sdo notoriamente mal diagnosticados no nascimento, sendo erroneamente
definidos como hemangiomas ou malformagdes linfaticas. A recorréncia desse tumor na
infancia é comum, mas as taxas de metastase sdo inferiores a 10% em crian¢as menores
de cinco anos e 50% por cento em criancas com mais de 10 anos de idade. Objetivo.
Descrever um caso de fibrossarcoma de pelve em paciente lactente em tratamento no
setor de oncologia pediatrica do IMIP. Metodologia. Trata-se de um relato de caso
realizado por estudantes do 6° ano de medicina da Faculdade Pernambucana de Saude,
sobre uma paciente admitida no servico de oncologia pediatrica do Instituto de
Medicina Integral Prof. Fernando Figueira -IMIP, no periodo de Abril de 2017 a
Novembro de 2017. Foram analisados diversos artigos cientificos sobre o tema, além do
prontuario médico da paciente. Relato do Caso. Paciente, do sexo feminino, com
historia de dor esporédica e aumento da circunferéncia em coxa direita desde os dois
meses de idade. Admitida no IMIP, aos nove meses de idade, para investigacdo dos
sintomas. Realizado exames de imagem, onde se evidenciou a presenca de volumosa
formagdo expansiva com areas solidas e cisticas em regido pré-sacral a direita,
estendendo-se para o canal raqueano lombar. A imunohistoquimica, revela-se como

fibrossarcoma de alto grau, sendo optado pelo inicio do tratamento quimioterapico.



Vem evoluindo bem a conduta proposta, com reducdo importante da massa pélvica, e

seguindo-a conforme recomendada.
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Abstract

Introduction. Fibrosarcoma is a rare neoplasm of soft tissue in infants and children,
usually found in extremities, and occasionally in unusual places such as pelvis, lung,
and retroperitoneum. About 250 cases have been reported in the literature so far, with a
lower percentage occurring in newborns. Both the infant and adult forms have similar
histopathological patterns, but the infant form has a more satisfactory prognosis. These
tumors are notoriously misdiagnosed at birth and are mistakenly defined as
hemangiomas or lymphatic malformations. Recurrence of this tumor in childhood is
common, but metastasis rates are less than 10% in children under five and 50% in
children over 10 years of age. Objetive. To describe a case of pelvic fibrosarcoma in a
nursing infant being treated in the pediatric oncology sector of IMIP. Methodology.
This is a case report carried out by students of the 6th year of medicine of the Faculdade
Pernambucana de Salde, about a patient admitted to the pediatric oncology service of
the Instituto de Medicina Integral Prof. Fernando Figueira - IMIP, from April 2017 to
November 2017. Various scientific articles on the subject were analyzed, as well as the
patient's medical record. Case report. Patient, female, with history of sporadic pain and
increase of the circumference in right thigh since the two months of age. Admitted to
IMIP at the age of nine months for investigation of symptoms. Imaging examinations
were carried out, showing the presence of massive expansive formation with solid and
cystic areas in the pre-sacral region on the right, extending to the lumbar spinal canal.
Immunohistochemistry reveals itself as high-grade fibrosarcoma, being chosen for the
initiation of chemotherapeutic treatment. It evolves well to the proposed course, with

important reduction of the pelvic mass, and following it as recommended.
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Introducéo

O fibrossarcoma é um tumor maligno que se origina no tecido fibroso conectivo.
Geralmente acomete as extremidades dos 0ssos do brago ou pernas (Quadro 1), e depois
se espalhando para outros tecidos moles circundantes (Hashemi et al. 2013). Os tecidos
moles incluem gordura, tenddes dos musculos, tecido articular, vasos sanguineos e

outros tecidos fibrosos (Dana-Farber 2017).

Quadro 1. Principais sitios anatomicos acometidos pelo fibrossarcoma em todas
as idades.

SITIOS ANATOMICOS TODAS AS IDADES
EXTREMIDADES 25%
OUTROS SITIOS 16%
TECIDO CONECTIVO DO TRONCO 15%
ORGAOS GINECOLOGICOS 10%
PELE 8%
TRATO GASTROINTESTINAL 7%
CABECA, FACE E PESCOCO 7%
ORGAQS PROXIMOS AO TRONCO 6%
RETROPERITONIO 5%
GENITALIA MASCULINA 2%

A incidéncia de sarcoma de tecido mole é incomum em comparacdo com a
maioria dos canceres. Apresenta maiores taxas de incidéncia em homens e mulheres
mais velhos. No Reino Unido entre 2008 e 2010, cerca de 43% dos casos foram
diagnosticados em homens e mulheres com mais de 65 anos (Quadro 2) , mas quase 1
em cada 10 (9%) foram diagnosticados em menores de 30 anos. Nos Estados Unidos,

cerca de 12.390 casos sdo diagnosticados anualmente, representando menos de 1 por



cento de todos os tumores malignos recém-diagnosticados (DelLaney, Gebhardt, and
Ryan 2017).

Quadro 2. Sarcoma de tecido mole (todos os subtipos combinados): nimero
médio de novos casos por ano e taxas de incidéncia especificas de idade e género no

Reino Unido no periodo de 2008-2010.
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Existem geralmente duas formas desta doenca: a infantil ou congénito e a forma
adulta. O fibrossarcoma infantil (FSI) é o sarcoma de tecido mole mais comum
encontrado em criangas menores de um ano de idade, apresentando-se como uma massa
em crescimento lento no nascimento ou pouco depois (Tarik et al. 2013). Esta forma
geralmente tende a ser mais benigna do que em criangas mais velhas, que se comporta
mais como o tipo encontrado em adultos. Fibrossarcoma da forma adulta pode ocorrer
em criancas mais velhas e em adolescentes, aproximadamente entre as idades de 10 e 15
anos. E mais agressivo do que a forma infantil e geralmente envolve tratamento mais

complexo (Dana-Farber 2017).

Rate per Million



Cerca de 40% dos FSI sdo diagnosticados no nascimento e 60% antes de 3
meses. Os meninos sdo mais frequentemente afetados do que as meninas (proporcéo
sexual = 3/1 a 4/1). O FSI afeta principalmente as por¢des distais das extremidades
(Quadro 1), mas ha apresentacGes incomuns como pelve, pulm&o, retroperitbnio e
coracdo (Tarik et al. 2013).

Os sintomas do fibrossarcoma variam dependendo do tamanho, localizagdo e
disseminacdo do tumor. Os sintomas podem incluir: uma massa indolor ou macia em
uma extremidade ou tronco, dor causada por nervos e musculos comprimidos,
dificuldade na mobilidade de pernas, pés ou bracos (Dana-Farber 2017).

Os fibrossarcomas infantis possuem etiologia ainda desconhecida. Geralmente é
considerado um tumor de potencial limite ou maligno, como a maioria dos tumores
fibrohistiociticos dessa idade (Tarik et al. 2013). A aparéncia histoldgica tipica do
fibrossarcoma infantil é uma proliferacdo sélida, densamente celular de células de fuso
em feixes de entrelacamento e fasciculos bruscamente cruzados com um padrdo de
espinha dorsal focal (Tarik et al. 2013). As variantes histologicas incluem células de
mixdide, células redondas pequenas e padrbes de tor¢do. A imuno-histoquimica revela
positividade com a vimentina. A proteina S100 é negativa. Em alguns casos, ha
positividade focal com desmina, actina muscular lisa e citoqueratina (Patury Borba et al.
2003).

O diagndstico pode ser realizado desde o periodo pré-natal, a partir de 26
semanas de gestacdo por ultrassonografia e ressonancia magnética (RNM) (Tarik et al.
2013; Bhatt et al. 2016; Hashemi et al. 2013).

Devido sua raridade e da necessidade frequente de avaliacdo e tratamento
multimodal é preferivel que seja realizado em um centro com experiéncia no tratamento

de sarcomas, incluindo oncologia cirurgica, cirurgia ortopedica, cirurgia plastica,



oncologia médica adulta ou pediatrica e oncologia radioldgica. A abordagem de equipe
multidisciplinar para cuidar do FSI otimiza o planejamento do tratamento, e reduz o
tempo de implementacdo do protocolo terapéutico definitivo (DeLaney, Gebhardt, and
Ryan 2017). O tipo de manejo (quimioterapia, radioterapia ou cirurgia) a ser realizado
ird variar de acordo com caracteristicas especificas de cada paciente, como: idade, local
de acomentimento, estadiamento entre outras (DeLaney, Gebhardt, and Ryan 2017;
Ramu et al. 2017; Robison et al. 2009; Burningham et al. 2012).

O fibrossarcoma € um tumor maligno que se origina no tecido fibroso conectivo
encontrado, geralmente, nas extremidades dos ossos do braco ou pernas. E entidade
clinica bem reconhecida e rara, na faixa etdria pediatrica e na localizacdo de
acometimento no paciente em estudo, porém com poucos casos descritos, tornando-se
relevante o relato de caso.

O objetivo desse estudo foi descrever um caso de fibrossarcoma de pelve em um

lactente admitido no Instituto de Medicina Integral Prof. Fernado Figueira — IMIP.



METODOLOGIA

O relato de caso foi realizado no Instituto de Medicina Integral Prof. Fernando
Figueira-IMIP (Rua dos Coelhos, 300 Boa Vista - Recife - PE - Brasil. CEP 50070-

550), no periodo de de Abril de 2017 a Novembro de 2017.

Sendo incluido no estudo a paciente, lactente com fibrossarcoma de pelve,
atendida no departamento de oncologia pediatrica do IMIP, mediante consentimento de

responsavel, ndo havendo critérios de exclus&o.

Essa pesquisa foi baseada estritamente na coleta de dados do prontuario da
menor pesquisada, ndo sendo realizado nenhum procedimento invasivo que acarretasse
agressdo a paciente. Foi garantido o anonimato da participante da pesquisa, ndo
possibilitando a identificacdo da mesma. Os dados do participante foram coletados
através de consulta de prontuario médico. Os dados foram registrados pela equipe de

pesquisa, composta pelo orientador e pesquisadores responsaveis.

Esse estudo ira beneficiar os proximos pacientes que necessitardo de diagndstico
mais precocemente, podendo, consequentemente, reduzir agravos com o tratamento em

estagio mais inicial.

O projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Instituto de
Medicina Integral Prof. Fernando Figueira, CAAE: 75273617.4.0000.5201. Foi seguido

rigorosamente as normas da resolugédo 466/2012 do Conselho Nacional de Saude.

O seu responsavel foi informado do objetivo da pesquisa e teve explanacéo

detalhada sobre 0 mesmo. A identidade da paciente foi mantida em sigilo e o seu



responséavel concordou em participar da pesquisa assinando o Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido (TCLE), onde consta 0 nome e telefone do médico responsavel pela

pesquisa.

A instituicdo ofereceu apoio médico integral em caso de eventuais
complicacdes. Ndo houve recompensa financeira ou outros bénus para participantes da
pesquisa. Os dados estudados, provenientes do prontuario médico e exames realizados
pelo paciente, foram disponibilizados com o compromisso ético de sua utilizacdo

apenas para efeito de estudos.



Relato de caso

Uma crianca de 9 meses de idade, do sexo feminino, natural e procedente de
Afogados da ingazeira-PE, deu entrada no setor de pediatria geral em novembro de
2016, com histdria de aumento de volume em perna direita ha sete meses, onde genitora

associa a administracdo de vacina pentavalente em local.

No exame fisico da admissdo apresentava-se em estado geral regular, hidratado,
hipocorado (+/4+), ativa e reativa, afebril. O abdome era globoso, ndo doloroso,
apresentando circulagdo colateral, além de edema em regido inguinal a direita, com
tumoracdo palpavel, porém de dificil delimitacdo. No aparelho locomotor foi
evidenciado edema em coxa direita, com circunferéncia de 27 centimetros, versus 24
centimetros em coxa esquerda. Exame dos outros sistemas descrito como sem

alteracdes.

Nascido de parto normal, a termo, com peso de 3210 gramas. Dados
antropométricos, no momento da admissdo, dentro da normalidade e ndo trouxe o
calendario vacinal, porém genitora referindo que o mesmo estava atualizado. Fez uso
de leite materno até os seis meses de vida, e no momento sua dieta € o cardapio
familiar. Negava internamento ou cirurgias prévias. Habito intestinal diario e

preservado. Nega febre ou outras queixas.

ApoOs investigagdo precoce, dos sintomas, mal sucedida na sua cidade de
origem, na atengdo primaria e servigo de ortopedia, paciente foi encaminhada para o
setor de pediatria geral do IMIP. Iniciada investigagdo diagnostica do caso, sendo

solicitada ultrassonografia (USG) de abddomen total que evidenciou presenca de



volumosa formacgéo expansiva mista, predominantemente cistica em escavacao pélvica,
mais lateralizada a direita, heterogénea, com septacbes em permeio e discreto fluxo

central, medindo cerca de 6,4 x 3,3 x 3,3cm (Volume igual a 36,6cm3).

Feita também USG de partes moles no mesmo dia, onde foi observado em regido
lateral da coxa direita, em permeio a musculatura, area hipoecdica mal definida, sem

fluxo de Doppler, medindo 4,5cm3, podendo estar relacionada com a vacinacao prévia.

Realizada Biopsia percutdnea de massa tumoral, ap6s dois dias, com resultado
de proliferacdo celular fusiforme atipica e sugestdo de exame imuno-histoquimico para

diagnéstico conclusivo.

Como seguimento do processo diagnostico foi submetida a imuno-histoquimica
(IMQ), que mostrou anticorpos Vimentina, anti-vimentina, Clone 3B4 e M7020
positivos difusamente; anticorpos Actina, Smooth Muscle Actin, Clone 1A4, M0851 e
Dako: negativos; anticorpo Miogenina: negativo; anticorpos Desmina, Clone D33,
MO0760 e Dako: negativos; anticorpos Actina, Actina Clone, HHF 35: negativos;
anticorpos Ki-67 (MIB), Antigeno, Clone MIB-1, M7240 e Dako: positivo em 70% das

células.

Apds seis dias de internamento, realizou tomografia computadorizada (TAC) de
abdémen total, onde foi observada a presenca de formacdo expansiva, heterogénea, com
areas hipoatenuantes em permeio, com aparente realce ao meio de contraste iodado,
localizada em regido pré-sacral estendendo-se até a transicdo de L3 —L4, medindo cerca
de 8,3 x 8,3 x 6,5cm. Envolve sem invadir os vasos iliacos direitos, tendo importante
contato com o retossigmdéide, mas ndo parece invadir esta estrutura. Tinha também

importante contato com a parede posterior da bexiga, com perda do plano de separacéo.



Ha sinais de prolongamento para o interior do canal raqueano comprometendo a regido
entre L3 — L5. H& uma configuracdo anémala do tecido adiposo retroperioneal e
retrofascial sendo dificil determinar se faz parte da lesdo ou alguma forma de
lipomatose associada. H& ainda um prolongamento do tecido adiposo para raiz da coxa
direita, envolvendo os musculos e outros tecidos moles locais, que igualmente, ndo
consigo determinar se faz parte da lesdo. Em todo caso, € considerado como principais
hipGteses diagndsticas: teratoma, lipobastoma infiltativo, neuroblastoma, sarcoma,

hamartoma fibroadipomatoso, sem se descartar etiologia benigna.

Feita Ressonancia nuclear magnética (RNM) de abdome total, no 19° dia de
internamento, onde foi observada volumosa formacdo expansiva com areas solidas e
cisticas em regido pré-sacral, multilobulada, com importante realce heterogéneo ao
meio de contraste, além de focos de restricao a difusdo passiva da agua. Mede 8,5 x 5,7
X 9,0 cm. Apresenta extensdao neuroforaminal para o canal ragueano lombar, tendo
contato com a superficie da medula espinhal, que se mostra um pouco expandida e com
cone de localizacdo baixa. Associadamente apresenta sinais de disseminacdo perineural
ao longo do tronco ciatico. Nota-se importante contato da lesdo com retossigmdide, que
se encontra deslocado anterior e lateralmente a esquerda, sem plano de separacdo e ndo

se podendo afirmar se existe invasdo da sua parede.

Diante dos achados, a paciente recebeu o diagnostico de sarcoma néo
rabdomiossarcoma - fibrossarcoma de alto grau, sendo encaminhada a admissdo na
oncologia pediatrica para estadiamento e inicio de tratamento especifico. Cintilografia

de corpo inteiro, mielograma e biopsia de medula 6ssea, sem alteracoes.

Conforme exames complementares, paciente foi classificada como Estadio

I1b/Grupo B, pelo IRSS. Iniciado tratamento quimioterapico através do protocolo POG



9151, que utiliza em ciclos, num tempo estimado de 47 semanas, 0S quimioterapicos:
vincristina, mesna, ciclofosfamida e actinomina D. Tal protocolo foi escolhido por
apresentar menor toxicidade em pacientes diagnosticados com sarcoma nao
rabdomiossarcoma, e administrada 50% da dosagem, por paciente ser menor de um ano,

conforme orienta o protocolo.

Durante evolucdo do tratamento, a paciente apresentou alguns episédios
infecciosos, necessitando de internacdo hospitalar para administracdo de
antibioticoterapia, guiadas por culturas. Por momentos as sessdes de quimioterapia (QT)

precisaram ser adiadas para resolucdo do quadro.

Apbs quatro meses do inicio da QT, realizaou nova RNM de pelve, que
demonstrou reducdo importante da massa pélvica para 3,5 x 2,5 x 2,3cm e reducdo

volumeétrica/atrofia muscular dos musculos envolvidos.

Apls sete meses de tratamento quimioterapico, fez uso da ciclofosfamida,
acrescida da vincristina, sendo esta Gltima com 50% da dose, pois paciente evoluiu com
grande toxicidade hematoldgica. Paciente vem evoluindo sem queixas, apresentando
reducdo da circunferéncia do membro inferior direito. Segue aguardando novo ciclo

quimioterapico e definicdo de tratamento cirurgico.



Discussao

Fatos que despertaram interesse para realizacdo desse relato de caso foram
caracteristicas da paciente que ndo correspodem a incidencia habitual descritas em
diversos estudos, como: a doenca rara, 0 género feminino, a localizacdo na pelve e a
idade menor que um ano (Dana-Farber 2017). Este caso relatado possui uma atividade
proliferativa alta, com um MIB de 70% a imuno-histoquimica, sendo que na vasta
literatura encontrada, a maioria dos estudos foram feitos em pacientes com atividade
proliferativa baixa. A histéria natural da doenca indica que ele pode recidivar
localmente e também metastatizar, porém menos frequentemente quando ocorrendo em

adultos.

O paciente deste relato: cor branca, de sexo feminino, 9 meses de vida, histéria
de edema em coxa direita, com crescimento lento, indolor e de grandes dimensdes,
apresenta parametros cabiveis ao diagndstico de fibrossarcoma de pelve. A
administracdo da vacina pentavalente, conforme relatado pela genitora, ocorrido no
mesmo local onde posteriormente se desenvolveu a leséo, ndo tem relagdo comprovada

cientificamente como fator predisponente.

O diagnostico desse tipo de neoplasia, em criangas menores de um ano, depende
da experiéncia do pediatra, radiologista e patologista. Uma equipe multidisciplinar é
essencial para estabelecer o correto diagnéstico e tratamento, fato que ndo ocorreu com
a paciente em estudo, devido & dificulade ao acesso de servigo especializado em sua

cidade de origem (DeLaney, Gebhardt, and Ryan 2017).



A principal modalidade terapéutica para essa neoplasia é a resseccdo
cirtrgica, porém pela extensdo da lesdo encontrada, o tratamento vem sendo realizado
através de medicamentos quimioterapicos, seguindo orientacdes do protocolo POG
9151, objetivando a reducéo para um volume menor ou igual a 5cm?3, da massa tumoral,
para posterior excisdo cirurgica, com margens livres, e preservagdo maxima da funcéo

sensitiva e motora (DeLaney, Gebhardt, and Ryan 2017).

Mesmo o tipo histolégico do sarcoma demonstrando importancia na evolugédo
da doenca, o progndstico também sofre influéncia de questBes inerentes ao paciente
(Tarik et al. 2013). Devido a vulnerabilidade aos efeitos agudos e tardios do tratamento,
lactentes, no primeiro ano de vida, precisam de monitorizacdo rigorosa, reducdes das
doses dos medicamentos antineoplasicos e da radioterapia. Estudos populacionais de
criangas com sarcomas sugerem gue nesses menores, que receberam quimioterapia, a
taxa de 6bito por toxicidade foi de 5% em menores de um ano e de 1% em criancas
maiores, sugerindo a necessidade de reducdo da dose dos quimioterapicos nas criangas

de baixa idade (Tarik et al. 2013; Bhatt et al. 2016; Hashemi et al. 2013).

O paciente deste relato encontra-se em acompanhamento ambulatorial, com
reducdo importante da massa tumoral. E importante o reconhecimento desta variante do
fibrossarcoma, pois se trata de um tumor raro, de alto grau de malignidade e com
grande potencial de falsos diagnosticos, desde lesdes proliferativas benignas a lesbes
agressivas. O diagndstico correto final devera ser alcancado com o conhecimento dos
dados clinicos, a morfologia e o estudo imuno-histoquimico, principalmente quando se

tratar de pequenos fragmentos, como as bidpsias.



Conclusao

No caso relato observamos uma paciente lactente com Fibrossarcoma de Pelve,
onde o diagnostico preciso foi obtido num hospital terciario, devido, principalmente, a
presenca de uma equipe multidisciplinar e, acima de tudo experiente. Levando tal caso
em consideracdo, ressaltamos a importancia de fazer diagndstico diferencial com outras
patologias que cursam com sinais e sintomas semelhantes. O diagndstico precoce tem
sua relevancia baseada na abordagem mais segura e precisa, podendo com isso, obter-se

um tratamento curativo.
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