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Resumo

Objetivos: relatar um caso raro de sarcoma fibromixoide de baixo grau (SFMBG)
em uma localizacao incomum de modo a reforcar aspectos histopatologicos e
imunoistoquimicos relevantes para o reconhecimento desta entidade e o ade-
quado diagnostico diferencial de massas paratesticulares.

Relato de caso. homem de 20 anos, com massa escrotal a direita, cuja analise
histopatologica demonstrou a presenca de tecido fibroso com areas mixoides
e predominancia de células fusiformes. A imunoistoquimica foi positiva para vi-
mentina, com indice de Ki67 de 2%, e negativa para S100, CD-34, beta-catenina,
desmina e miogenina.

Conclusoes: caso raro de SFMBG na regido paratesticular que reforca a impor-
tancia da histopatologia e da imunoistoquimica no diagnostico desse tumor.
Apesar da caracteristica histologica benigna, o SFMBG apresenta altas taxas de
recorréncia e metastases, sendo essencial o seguimento do paciente.

Palavras-chave: sarcoma, patologia, urologia.

Abstract

Objectives: to report a rare case of low-grade fiboromyxoid sarcoma (LGFMS) in an
unusual location in order to reinforce histopathological and immunohistochemical
aspects relevant to the recognition of this entity and the adequate differential
diagnosis of paratesticular masses.

Case report: 20-year-old man, with a right scrotal mass and histopathological
analysis showing the presence of fibrous tissue with myxoid areas and a predomi-
nance of spindle cells. Immunohistochemistry was positive for vimentin, with a Ki67
index of 2%, and negative for S100, CD-34, beta-catenin, desmin and myogenin.

Conclusions: rare case of LGFMS in the paratesticular region that reinforces the
importance of histopathology and immunohistochemistry in the diagnosis of this
tumor. Despite the benign histological characteristic, LGFMS has high rates of
recurrence and metastasis, and patient follow-up is essential.

Keywords: sarcoma, pathology, urology.

Introducao

A maioria dos tumores da regiao escrotal € de origem testicular, sen-
do o tumor de células germinativas responsavel por cerca de 95% dos
casos. Massas extratesticulares e paratesticulares sao frequentemente
benignas. A doenca maligna na area paratesticular € rara, sendo que 30%
dos casos sao representados por sarcomas. O lipossarcoma € o subtipo
mais comum, seguido do leiomiossarcoma, rabdomiossarcoma, sarcoma
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pleomorfico e fibrossarcoma (1-3).

O sarcoma fibromixdide de baixo grau (SFMBQ)
€ uma doenca maligna que, frequentemente,
evolui para metastase tardia (4). O tumor foi des-
crito pela primeira vez por Evans em 1987 (5), que
caracteriza uma aparéncia histolégica benigna
composta por areas fibrosas e mixoides alterna-
das contendo células fusiformes ou estreladas.
Nova variante foi descrita em 1997 por Lane e
colaboradores (6), evidenciando um composto
por nucleo hipocelular com colageno hialinizante
circundado por células fusiformes em um fundo
fibromixoide, denominado tumor hialinizante de
células fusiformes com rosetas gigantes.

O SFMBG pode afetar pacientes de todas as
idades, com pico de incidéncia em adultos jovens
(7). Frequentemente se apresenta em tecidos
profundos de extremidades proximais e tronco
(8). Raramente, o SFMBG pode ser encontrado
em outros sitios anatémicos, como cabeca e
pescoco (), intestino (10), coracao (11) e rim (12).
Outras areas também foram descritas, incluin-
do regiao inguinal, perineo, parede abdominal,
pelve, omento e retroperitonio (13). A ocorréncia
de SFMBG na area testicular e paratesticular
extremamente rara (1, 14, 15).

Para tanto, este trabalho objetiva o relato de
um caso raro de SFMBG em uma localizacao,
de modo a reforcar aspectos clinicos, histopa-
tologicos e imunoistoquimicos relevantes para o
reconhecimento desta entidade e 0 adequado
diagnostico diferencial de massas paratesticu-
lares.

Métodos

Trata-se de um estudo descritivo, do tipo relato
de caso, baseado em dados clinicos coletados em
ficha de solicitacao de exame anatomopatologico,
bem como na analise do material cirurgico por
técnicas histopatologicas e imunoistoquimicas.
Foram respeitados, neste estudo, os principios

eticos de pesquisa em seres humanos, sendo o
estudo contemplado em projeto aprovado pelo
Comité de Etica em Pesquisa (n.° 4.675.519, Uni-
versidade Federal de Goias). Na analise do caso,
a busca por casos semelhantes foi realizada nas
bases de dados PubMed e Web of Science, no
periodo de marg¢o de 2021 a junho de 2022, com o
uso de descritores associados ao tipo histologico
da lesao (SFMBQG) € a localizacao (paratesticular).

Relato de caso

Homem de 20 anos, atendido em um servico
de urologia com massa em regiao testicular di-
reita ha cerca de 2 anos, indolor, de crescimento
lento, progressivo. Ao exame fisico, observou-se
massa testicular direita proxima ao polo superior,
caracterizada por padrao heterogéneo, hiper-
vascularizacao e calcificacao ao eco-doppler. O
paciente foi submetido a procedimento cirurgico
para a retirada do conteudo tumoral, sendo o
material enviado a analise anatomopatologica.

Macroscopicamente, a peca cirurgica carac-
terizou-se por uma massa arredondada bem
delimitada, aderente a tunica albuginea, medindo
5,5 X 4,5 x 3,5cm, com superficie de corte continua,
acinzentada e brilhante e areas de calcificacao.
A analise microscopica evidenciou celulas me-
senquimais fusiformes, muitas vezes, estreladas,
dispostas em ninhos ou em feixes, com estroma
mixoide permeado por fibras de tecidos conjun-
tivo e calcificacoes irregulares (Figura 1).

Alimunoistoquimica indicou positividade para
vimentina, com indice de proliferacao celular de
2,0% (Ki-67) (Figura 2), além de negatividade para
5100, CD-34, beta-catenina, desmina e miogenina.
Com base na clinica, na imagem e nos achados
anatomopatologicos, foi dado o diagnostico de
SFMBG e, apods o tratamento, mantém remissao
tumoral, sem evidéncias de recorréncia e me-
tastases. O paciente foi encaminhado ao servico
especializado para seguimento.
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Figura 1. Sarcoma fibromixoide de baixo grau na coloracao de hematoxilina e eosina. A) O menor

aumento (x40) indica area tumoral composta por tecido fibroso, areas mixoides e calcificacoes ir-

regulares (setas pretas). B) No aumento de x100, sao observadas faixas de colageno (setas pretas)

entremeadas por células fusiformes. C) Ainda no aumento de x100, visualiza-se o contraste das zonas

fibrosas (predominantes em area acima da linha tracejada) e mixoides (predominantes em area abaixo

da linha tracejada). D) No maior aumento (x400), evidencia-se area mixoide com celulas fusiformes
(setas vermelhas) e estreladas (setas pretas).

Figura 2. Imunoistoquimica de caso de sarcoma fibromixoide de baixo grau. A) Positividade para vi-
mentida no aumento de x400. B) Baixo indice de Ki-67 no aumento de x400.

Discussao
nao é completamente compreendida, mas pa-

rece derivar do mesoderma, que permite que
componentes celulares de varios tecidos sejam

O SFMBG € uma neoplasia maligna de par-
tes moles que pode acometer varias regides
do corpo. A origem embriolégica do SFMBG
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encontrados em seu nucleo, incluindo musculo,
tendao, tecido sinovial, adipocitos, tecido fibroso,
vasos e celulas nervosas (16, 17).

O SFMBG pode afetar todas as idades, pre-
dominando em individuos jovens. Em uma série
de casos apresentada por Evans em 2011 (13),
observou-se que a idade dos pacientes variou
de 6 a 52 anos, com média de 29 anos. Neste
caso, o diagnostico da neoplasia foi aos 20 anos
de idade, de acordo com os dados previamente
apresentados. Os casos relatados na literatura de
SFMBG em regido paratesticular predominaram
em individuos idosos, diferindo das observacoes
gerais sobre essa neoplasia (1, 14, 15, 18).

A regiao paratesticular € composta por varias
estruturas, incluindo cordao espermatico, epi-
didimo, tunica vaginal e estruturas musculares,
ligamentares e gordurosas que fornecem suporte
local. Assim, diversas patologias podem acometer
essa regiao (1). A maioria dos tumores na regiao
apresentam-se como uma massa escrotal, que
pode ser dolorosa e, ocasionalmente, acompa-
nhada de hidrocele. No entanto, o diagnostico
clinico de massas nessa regiao pode ser dificil,
e exames de imagem, como ultrassonografia e
tomografia, sdo importantes no diagnostico di-
ferencial (17). Neste caso, a presenca de massa
escrotal, avaliada ao ultrassonografia que revelou
padrées de imagem heterogéneos, levantando a
suspeita de tumor de origem testicular ou para-
testicular, necessitando de avaliacao anatomo-
patologica para melhor caracterizacao da lesao.

O diagnostico histopatologico de SFMBG re-
quer a atuacao de um patologista experiente. Os
achados classicos consistem em um contraste
entre uma area fibrosa e uma zona mixoide, cé-
lulas fusiformes e crescimento em espiral. Os
tumores geralmente tém celularidade moderada
ou baixa, pleomorfismo nuclear discreto e bai-
xa taxa de mitose. Neste caso, a apresentacao
classica auxilia no diagnostico. No entanto, pode
haver consideravel variabilidade histopatologica
ao longo do corte, mostrando areas de hiper-
celularidade, principalmente, perivascular, e
formacao de estruturas fibrosas como rosetas
pericolagenas. Achados atipicos também incluem

formacodes cisticas, metaplasia 0ssea e padrao
de crescimento em aglomerados, rede retiforme,
palicadas ou cordoes (12).

No diagnostico histopatolégico, € importante
considerar outros tumores benignos ou malignos
com aspecto mixoide e/ou fibroso. Dentre os
diagnosticos diferenciais, devem ser considera-
dos os mixomas, angiomixomas, lipossarcomas
e leiomiossarcomas mixoides. Nesse sentido,
considera-se que as lesdes benignas geralmente
nao apresentam alteracdes nucleares como hi-
percromatismo, figuras mitoticas e pleomorfismo,
porém, o aspecto benigno do SFMBG dificulta o
diagnostico diferencial em alguns casos. No caso
do lipossarcoma, a identificagao dos lipoblastos
auxilia no diagnostico diferencial. Por fim, a for-
macao de fasciculos de células fusiformes com
extremidades rombas auxilia na diferenciacao
entre SFMBG e leiomiossarcoma (13, 17).

A analise imunoistoquimica é frequentemente
necessaria para confirmar a hipétese de SFMBG.
Os marcadores mais sensiveis no diagnostico
dessa neoplasia sao a vimentina, proteina al-
tamente expressa em fibroblastos, como visto
neste caso, e MUC4, uma glicoproteina associada
a vias de sinalizacao de crescimento celular (16,
19). No entanto, ambos os marcadores podem
ser encontrados em outros tumores, sendo a
vimentina expressa em diversos tumores de
origem fibroblastica e o MUC4 é expresso em
outros sarcomas, como o sarcoma sinovial e
alguns tipos de carcinoma (4). Ki-67 também é
um marcador importante para avaliar a taxa de
proliferacao e, geralmente, € expresso em niveis
baixos no SFMBG (20), como visto neste caso.

Outros marcadores podem ser usados e os
resultados sao variaveis, como visto neste caso
e nos casos de revisao de literatura. A proteina
S100 pode ter expressao focal em SFMBG, mas
sua alta expressao € sugestiva de neurofibroma.
A EMA também pode ser amplamente expressa
nesses sarcomas, mas também é encontrada em
casos de perineuroma. A expressao de CD-34 esta
associada a proliferacao de vasos sanguineos e
pode estar presente focalmente neste sarcoma.
Marcadores como desmina e miogenina podem
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ser expressos focalmente no SFMBG, mas sao
amplamente expressos em sarcomas musculares
como leiomiossarcoma e rabdomiossarcoma.
Outras proteinas como GFPAP, h-caldesmon,
beta-catenina, MDM2 e CD117 sao tipicamente
negativas. No presente caso, a positividade para
vimentina e a negatividade para S100, CD-34,
beta-catenina, desmina e miogenina, associadas
aos resultados patologicos, permitiram o diag-
nostico final de SFMBG (4, 16).

Apesar de sua aparéncia benigna, o SFMBG
pode apresentar altas taxas de recorréncia e
metastases. Na casuistica apresentada por Evans,
dos 33 casos, 21 apresentaram recidiva local e
15 cursaram com metastases. O intervalo entre
o tratamento inicial e a recorréncia variou de até
15 anos, com média de trés anos, enquanto a
metastase ocorreu em até 45 anos, com média
de cinco anos. O principal local de metastase e
o0 pulmao (5). Esses dados destacam a impor-
tancia do seguimento clinico, imaginologico e
patologico no atendimento de pacientes com
SFMBG. O paciente do caso relatado segue em
acompanhamento em servico de urologia.

No diagnostico de tumores na regiao parates-
ticular, o exame anatomopatologico e a anélise
imunoistoquimica sao essenciais para diferenciar
o SFMBG de outros sarcomas ou neoplasias
benignas. Para tanto, o caso reforca os achados
que sao relevantes para este diagnostico, apri-
morando conceitos importantes no contexto do
diagnostico diferencial de massas paratesticula-
res. Apesar de sua aparéncia histologica benigna,
0 SFMBG apresenta importantes taxas de recor-
réncia tardia e metastases, sendo essencial o
correto diagnostico precoce e acompanhamento
clinico, imaginologico e patologico. Dentre as
limitacoes do estudo, destaca-se a falta de mais
informacoes clinicas, imaginologicas e cirurgicas,
considerando o contexto de obtencao dos da-
dos, e aimpossibilidade de realizacao de outros
marcadores imunoistoquimicos, como a MUC4.
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