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RESUMO

Introducdo: Os tumores miofibroblasticos inflamatdrios pulmonares sdo achados patologicos,
de apresentacéo clinica, evolugdo e progndsticos controversos. Representam de 0,04% -1,2%
de todos os tumores pulmonares, sendo mais comuns em criancas e rara sua forma primaria em
adultos. Possui diagnostico dificil, pois é fundamentalmente anatomo-patoldgico. A
apresentacdo clinica e radiografica sdo muito variaveis. Apresentacdo do caso: sexo masculino,
49 anos de idade, admitido no hospital das clinicas da UFG (Go) com histoéria cronica de 6
meses de dispnea progressiva, com tosse produtiva e sibilos, paciente tinha histéria de
tabagismo (1 maco por dia ha 20 anos) hipertenséo e asma. Discussdo: O tumor miofibroblasto
inflamatdrio de pulmao geralmente é assintomatico e descoberto incidentalmente ou apresenta
sintomas respiratorios inespecificos, como tosse, dor toracica , dispneia, hemoptise e sintomas
sistémicos inespecificos, como febre, mal-estar e perda de peso. Podem estar associados a
disturbios imunoldgicos e infecgdes cronicas e podem ocorrer em cicatrizes pulmonares
cirirgicas. Conclusdo: E uma causa rara de tumor primério em adultos, em contrapartida,
frequente na populacdo pediatrica e, tem no anatomopatoldgico seu melhor diagndstico e
tratamento apOs resseccdo cirurgica completa, o qual indica, de forma usual, um bom
prognastico.

Palavras-chave: Neoplasia de pulmao, tumor inflamatorio, microscopia

ABSTRACT

Introduction: Pulmonary inflammatory myofibroblastic tumors are pathological findings, with
a clinical presentation, evolution and controversial prognosis. They represent 0.04% -1.2% of
all lung tumors, being more common in children and rare in adults. It has a difficult diagnosis,
as it is fundamentally anatomopathological. The clinical and radiographic presentation is very
variable. Case presentation: male, 49 years old, admitted to the Hospital das Clinicas of UFG
(Go) with a 6-month chronic history of progressive dyspnea, with productive cough and
wheezing, patient had a history of smoking (1 pack a day for 20 years) hypertension and asthma.
Discussion: Inflammatory myofibroblast tumor of the lung is usually asymptomatic and
incidentally discovered or presents with nonspecific respiratory symptoms such as cough, chest
pain, dyspnea, hemoptysis and nonspecific systemic symptoms such as fever, malaise and
weight loss. They may be associated with immunological disorders and chronic infections and
may occur in surgical lung scars. Conclusion: It is a rare cause of primary tumor in adults, on
the other hand, frequent in the pediatric population and, in the anatomopathological way, its
best diagnosis and treatment after complete surgical resection, which usually indicates a good
prognosis.
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1 INTRODUCAO

O Tumor miofibroblastico inflamatdrio (TMI) pulmonar é a lesdo primaria do pulméao
mais comum na populacéo pediatrica, acometendo, predominantemente, criancas abaixo de
dezesseis anos. (1)

E uma neoplasia rara, caracterizada pela proliferacdo de células miofibroblasticas,
fusiformes, em um infiltrado inflamatério, constituido por células plasmaéticas, linfocitarias e
eosinofilicas. (2)

A apresentacdo clinica do quadro varia de tosse, dispneia, hemoptise e perda ponderal
até fadiga generalizada e artralgia.

A fisiopatologia exata e mecanismo da neoplasia é desconhecida, todavia, o diagndstico
é realizado, predominantemente, por exames complementares de imagem, associados a
confirmacéo histopatoldgica. (1)

Na radiografia de térax, apresentam-se como lesdes nodulares, circunscritas, Unicas,
geralmente localizadas nos lobos inferiores do pulméo, ocasionalmente associada a um derrame
pleural (3) Quando se apresenta como um nodulo pulmonar solitario, os diagnosticos
diferenciais incluem uma neoplasia primaria ou secundaria, hamartoma, hemangioma,
condroma e sequestro pulmonar. (4,5)

A principal conduta terapéutica é a ressec¢do cirurgica radical, apresentando taxas de
sobrevida de 10 anos em 80% dos casos descritos. (6)Enquanto o acompanhamento de pacientes
com TMI pulmonar deve ser a longo prazo, devido ao risco de recorréncia e transformacéo
sarcomatosa da lesdo. (7)

Dada a baixa incidéncia de TMI, e a falta de referéncias de imagem e orientacdo
patoldgica, a taxa de diagnostico errdneo da TMI € alta. Dessa forma, este estudo visa relatar o
caso de um paciente portador de TMI pulmonar, promovendo o compartilhamento de dados

descritivos e comparativos para futuras pesquisas cientificas.

2 APRESENTACAO DO CASO
GAS, sexo masculino, 49 anos de idade, admitido no hospital das clinicas da UFG (Go)
com historia cronica de 6 meses de dispnea progressiva, com tosse produtiva e sibilos, paciente

tinha histéria de tabagismo (1 mago por dia h4 20 anos) hipertensédo e asma.
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No raio-x de torax e na tomografia computadorizada mostrou lesdo de massa hilar direita
e colapso total do lobo superior direito do pulmao, na broncoscopia revelou um tumor sélido
esbranquigado obstruindo o brénquio do lobo superior direito.

O paciente foi submetido a lobectomia toracoscopica com o lobo superior direito do
pulmé&o removido, o tumor ressecado era branco e elastico, medindo 3,3 cm x 2,5 cm x 1,3 cm
de tamanho.

O exame microscopico revelou uma mistura de células fusiformes mostrando
diferenciacdo fibroblastica e miofibroblastica dispostas em fasciculos, ou com arquitetura
estoriforme, as células fusiformes apresentavam ndcleos ovais, cromatina fina, nucléolos
imperceptiveis e citoplasma bipolar, levemente eosinofilico misturado com a proliferagdo do
fuso havia um infiltrado inflamatdrio contendo linfécitos, plasmacitos e eosinofilos.

Assim, foi diagnosticado tumor miofibroblastico inflamatério do pulméo direito.

3 DISCUSSAO

O pulmé&o é um dos locais mais comuns de tumor miofibroblasto inflamatério, contudo
representa apenas cerca de 0,7% de todos os tumores pulmonares na populacdo geral. Porém,
ele ndo se limita apenas ao pulméo, mas qualquer local pode estar acometido, ja tendo sido
relatado casos da patologia em baco, linfonodos, estbmago, esdfago, glandulas salivares ,
mama, sistema nervoso central , epididimo e tecidos moles. Todavia, as localiza¢fes mais
comuns sdo pulmao, regido abdominopélvica e retroperiténio.

O tumor miofibroblasto inflamatério de pulmdo geralmente é assintomatico e
descoberto incidentalmente ou apresenta sintomas respiratdrios inespecificos, como tosse, dor
torécica , dispneia, hemoptise e sintomas sistémicos inespecificos, como febre, mal-estar e
perda de peso.

Podem estar associados a disturbios imunoldgicos e infecgdes cronicas e podem ocorrer
em cicatrizes pulmonares cirargicas.

Diversas nomenclaturas tém sido aplicadas para descrever essas lesdes, incluindo
granuloma de plasmaocitos, xantogranuloma , proliferacdo miofibroblastica inflamatdria,
pseudotumor inflamatério, histiocitoma fibroso , complexo de histiocitoma de plasmdcitos e
fibrossarcoma inflamatério. Todas estas entidades refletem a incerteza da verdadeira origem
dos tumores

A apresentacgéo radioldgica dos tumores miofibroblasticos inflamatorios pulmonares é
inespecifica. Geralmente aparecem como massas pulmonares periféricas solitarias e bem

circunscritas, com predominancia em lobos inferiores. Sendo a calcificacdo, cavitaces e
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linfadenopatia apresentacdes incomuns. Nao é frequente, mas as lesdes também podem ser
maltiplas. Na TC com contraste endovenoso, apresentam padréo de realce varidvel. Tem sido
descrito um comportamento agressivo com invasdo das estruturas adjacentes. E devido a sua
aparéncia radioldgica semelhante as massas pulmonares malignas, a biopsia normalmente se
faz necessaria para obter o diagndstico.

O diagnostico é dificil de ser feito, sendo sempre necessario o exame histologico do
tecido. Porém a bidpsia aspirativa por agulha fina transtoréacica e as amostras broncoscépicas
geralmente sdo muito pequenas e insuficientes para um diagndéstico definitivo. Portanto, a
excisdo cirargica da lesdo é o método de diagndstico preferencial.

Ao exame macroscopico, o tumor é bem circunscrito, mas ndo encapsulado, uma massa
gelatinosa amarelada, firme e homogénea, as vezes com alguns focos de necrose, hemorragia
ou calcificacdo. Embora os TMIs apresentem comportamento clinico tipicamente benigno €
considerado uma neoplasia com potencial bioldgico intermediario que pode recorrer (entre 2 e
25% dos casos) e raramente metastatizar (menos de 5% dos casos)

Os TMIs histologicamente consistem em uma proporcdo varidvel de células
miofibroblasticas, dispostas em um estroma mixoidico, fibroso ou calcificado associado a um
componente de inflamacao croénica incluindo linfocitos, plasmacitos e eosinofilos distribuidos
em grau variavel por todo o tumor. Trés padrdes histoldgicos foram descritos. A primeira €
mixoide e ricamente vascularizada que tem aspecto de fasciite nodular ou tecido de granulacéo.
O segundo padrdo € uma proliferagdo de células fusiformes mais densas com hiperplasia
linféide nodular focal lembrando fibromatose. E o terceiro tipo € o de um estroma levemente
celular e muito hialinizado pela esclera

Estudos recentes concluiram que o TMI é uma neoplasia verdadeira e ndo uma lesao
reativa inflamatoria e relataram que as anormalidades cromoss6micas se correlacionam com a
incidéncia do tumor.

Aproximadamente 50% dos pacientes apresentam translocacdo citogenética da banda
do cromossomo 2p23 resultando em superexpressdo da proteina ALK.

O ALK ¢é um gene que codifica um receptor de tirosina quinase. Por isso, tem potencial
oncogénico e pode contribuir para o desenvolvimento de progndstico desfavoravel .

Dessa forma a coloragdo ALK deve ser feita em todos os pacientes com TMI. Nos casos
ALK-positivos, em que o0s pacientes realizaram ressecgéo parcial do tumor, esses pacientes sdo
considerados candidatos a quimioterapia. Contudo o impacto da positividade da ALK no

prognéstico ainda é controverso.
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Os principais diagnosticos diferenciais que devem ser pensados para tal patologia sao
pneumonia em organizagéo , linfoma, sarcoma e fibrose, mas o patologista geralmente é capaz
de descartar malignidade.

Uma biopsia pulmonar cirdargica geralmente é necessaria para confirmar o diagndstico,
mas uma bidpsia pulmonar guiada por TC também pode ser diagnostica. A ressec¢do cirdrgica
(lobectomia e pneumonectomia) é o tratamento de escolha para TMIs para descartar
malignidade e alcancar a cura. A regresséo espontanea pode ocorrer, mas a disseminagao local
pode estar associada a morbidade significativa e, ocasionalmente, morte.

O prognostico depende da qualidade da ressec¢éo cirurgica e do tamanho do tumor. A
resseccdo cirlrgica completa tem excelente prognostico com baixa taxa de recorréncia e
sobrevida em 5 anos superior a 91%. Quando a ressec¢do cirargica nao é possivel, outros
tratamentos (radioterapia, quimioterapia ou corticosteroides sistémicos) podem ser utilizados
como alternativa a cirurgia. A quimioterapia esta indicada para pacientes com resseccdo
incompleta, doenca multifocal, tumor ndo ressecavel ou quando a cirurgia é contraindicada.

A quimioterapia combinada, carboplatina e paclitaxel , tem mostrado resposta em alguns
casos. O uso de corticosterdides ainda € controverso, com alguns estudos mostrando boa
resposta e outros relatando piora.

Contudo, mesmo muitos anos apds o diagndstico inicial, a doenc¢a pode recidivar. Por
esse motivo, os pacientes devem ser monitorados de perto apds a ressec¢do para detectar

recorréncia local ou a distancia.

4 CONCLUSAO
Desta forma, é possivel explanar consideracBes breves, entretanto, relevantes acerca
dos tumores inflamatoérios miofibroblasticos pulmonares. Haja vista o fato de ser uma entidade
clinica controversa, pela grande apresentacdo sintomatoldgica por vezes inespecifica, tendo
como diagnostico diferencial lesGes pulmonares outras e também densa variedade radiogréafica.
E uma causa rara de tumor primario em adultos, em contrapartida, frequente na
populacédo pediatrica e, tem no anatomopatoldgico seu melhor diagndstico e tratamento apos

resseccdo cirurgica completa, o qual indica, de forma usual, um bom progndstico.
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