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RESUMO

O tumor fibroso solitario (TFS) é um tumor benigno raro de células fusiformes de natureza mesenquimatosa que ge-
ralmente ocorre na pleura, mas pode existir noutras localizacdes, nomeadamente na regido da cabeca e pescoco, po-
dendo envolver a ¢rbita, a cavidade oral e 0s seios perinasais. Na literatura apenas existem trés casos reportados de
TFS do canal auditivo externo. Descreve-se o quarto caso e realiza-se uma revisao da literatura. Uma doente de 27
anos apresentou-se com uma neoformacao na parede posterior do canal auditivo externo, condicionando hipoacusia
de conducao de grau ligeiro e episédios de otorreia. O estudo imagioldgico revelou margens regulares e auséncia de
invasao dos tecidos adjacentes. Foi realizada a excisdo cirlrgica completa da lesdo. Histologicamente era composta
por células fusiformes, com &reas de hipo e hipercelularidade, tendo a anélise revelado positividade para CD34, vi-
mentina, CD99, BCL2 e STAT-6. Aos seis meses de seguimento, ndo apresentava sinais de recidiva.
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ABSTRACT

A solitary fibrous tumour (SFT) is a rare benign spindle-cell neoplasm of mesenchymal origin that commonly arises in the
pleura but can occur in other locations such as head and neck, in particular in the orbit, oral cavity and paranasal sinuses.
In the literature, there are only three reported cases of SFT in the external auditory canal. We present the fourth case and
review the literature. A 27-year-old female presented with a neoplasm on the posterior wall of the external auditory canal
with mild conductive hearing loss and ear discharge episodes. Imaging studies revealed regular margins and no invasion of
the surrounding tissues. A complete surgical excision was made. Histologically, the mass comprised spindle cells with areas of
hypo and hypercellularity, and immunohistochemically, there was a positive reaction for CD34, vimentin, CD99, BCL2 and
STAT-6. After 6 months of follow-up, there were no signs of recurrence.
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INTRODUCAO

O tumor fibroso solitario (TFS) € um tumor raro de te-
cidos moles, de origem mesenquimatosa, descrito ori-
ginalmente na pleura, e cujo diagndstico e tratamento
sdo desafiantes. Partilha aspetos histologicos com ou-
tros tumores de tecidos moles, mas os progressos no
diagndstico molecular e imuno-histoquimico tém pos-
sibilitado a sua diferenciacdo, sendo o CD34, STATé6 e
Bcl-2 os marcadores mais importantes.t A localizacio
mais frequente destes tumores ¢é intratoracica, sendo
a pleura o principal, seguido do pulmao, mediastino e
diafragma.? No entanto, existem também TFS em loca-
lizacdo extratoracica, nomeadamente no figado, na glan-
dula suprarrenal, na pele e na regiao da cabeca e pesco-
¢o, cujo primeiro caso foi descrito em 1991.* Os mais
comuns ocorrem na cavidade oral, mas também foram
descritos na érbita, nariz e seios perinasais, nasofaringe
e espaco parafaringeo, laringe, glandulas salivares major
e tiroide.®

A ocorréncia de TFS no canal auditivo externo é extre-
mamente rara e apenas existem trés casos de TFS con-
vencional reportados na literatura,”” existindo também
um caso de TFS rico em células gigantes.?

CASO CLINICO

Uma doente do género feminino, de 27 anos, sem an-
tecedentes pessoais de relevo, recorreu a consulta de
Otorrinolaringologia do Centro Hospitalar Universita-
rio Lisboa Central (CHULC) por sensacdo de diminuicéo
da acuidade auditiva e varios episodios de otorreia ho-
molateral e sensacao de obstrucao progressiva do canal
auditivo externo esquerdo com mais de um ano de evo-
lucdo. Ao exame objetivo, observou-se uma massa arre-
dondada, de superficie lisa, revestida por pele integra,
com cerca de 2 cm de maior eixo, localizada na parede
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posterior do canal auditivo externo esquerdo, causando
a sua completa obstrucdo e ndo possibilitando a visua-
lizacao da membrana timpanica. Realizou um audiogra-
ma tonal que revelou uma hipoacusia de conducéo de
grau ligeiro que se relacionou com a obstrucao do canal
auditivo externo. A tomografia computorizada (TC) de
ouvidos revelou uma massa relativamente homogé-
nea, hipodensa, sem invasdo das estruturas adjacentes,
ocupando todo o canal auditivo externo esquerdo, sem
quaisquer alteracées do ouvido médio (Fig. 1). A resso-
nancia magnética de ouvidos confirmou a existéncia de
uma formacao tecidular obliterativa do conduto auditi-
vo externo esquerdo, com cerca de 21 mm de didmetro
antero-posterior, de contornos regulares e hipointensa
emT1leT2(Fig.2).

FIGURA 1. TC de ouvidos (corte coronal) revelando a lesao (aste-
risco), ocupando todo o canal auditivo externo esquerdo.

FIGURA 2. Ressonancia magnética de ouvidos demonstrando le-
sdo obliterativa do conduto auditivo externo esquerdo, em T2
(corte axial - seta branca, corte coronal - asterisco).



Foi realizada excisdo total macroscopica do tumor, sob
anestesia geral, ndo tendo sido registada nenhuma in-
tercorréncia. O periodo pds-operatério imediato decor-
reu igualmente sem complicacées.

A peca cirlrgica consistia em dois fragmentos irregu-
lares branco-acinzentados e eldsticos, o maior com
2,5x1,7x1,2 cm (Fig. 3) e o menor com 0,8 cm de maior
eixo. Microscopicamente, a lesdo era constituida por
células fusiformes ou ovais, com escasso citoplasma e
nucleo alongado, por vezes com nucléolo. As células dis-
punham-se num estroma rico em colagénio, organizado
predominantemente em bandas e rico em vasos com
esclerose perivascular evidente, alternando areas de hi-
per e hipocelularidade (Fig.s 4 e 5). Nao existia evidéncia
de atipia celular e o indice mitético era baixo. O estudo
imuno-histoquimico revelou reacdo positiva das células
tumorais para o marcador CD34, vimentina, CD99, an-
ticorpo BCI2 e STAT6 (Fig. 6), e reacdo negativa para a
proteina S-100, cromogranina, sinaptofisina, desmina,
actina do musculo liso (AML), MelanA e HMB45. Ba-
seado nestes achados, a lesao foi diagnosticada como
tumor fibroso solitario benigno. Focalmente, a neoplasia
erarasante a margem cirurgica.

No periodo pds-operatério houve resolucdo da sinto-
matologia, sendo que a doente manteve consultas de se-
guimento para vigildncia, ndo havendo sinais de recidiva
aos 6 meses de pos-operatorio. Foi definida a necessida-
de de vigilancia a longo prazo, ou seja, trimestralmente
no primeiro ano, semestralmente no segundo e tercei-
ros anos e posteriormente seguimento anual.

DISCUSSAO

Na literatura apenas existem trés casos de TFS conven-
cional no canal auditivo externo reportados na literatu-
ra,”’ sendo que neste artigo reportamos o quarto caso.

A sintomatologia reportada no caso apresentado, no-
meadamente a sensacdo de diminuicdo da acuidade au-
ditiva e de plenitude auricular, vai ao encontro daquilo
que é descrito na literatura, uma vez que os sintomas
dos TFS da cabeca e pescoco sdo inespecificos e estdo
relacionados com a presenca da massa de tecidos moles
na area afetada.? O estudo de imagem da lesdo apresen-
tada estad também de acordo com o descrito em relatos
anteriores, pois mostra uma lesdo tecidual de contornos
regulares, e, particularmente na ressonancia magnética,
hipointensidade nas ponderacdes T1 e T2, 0 que se cor-
relaciona com a sua natureza fibrosa.’

Embora insuficiente para o diagnéstico, o aspeto ma-
croscopico da lesao, firme, de superficie lisa, bem cir-

CASOS CLINICOS
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FIGURA 3. Peca cirdrgica (*) com dimensoes de 2,5x1,7x1,2 cm.
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FIGURA 4 e 5. Proliferacao de células fusocelulares e ovoides, de
citoplasma escasso e nucleo alongado, sem atipia celular, dispos-
tas num estroma colagenoso em bandas, ricamente vascularizado
e com esclerose perivascular, com zonas de hipo e hipercelularida-
de, sem necrose. (Ampliacdo 100x e 400x, respetivamente)
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cunscrita e acinzentada, est4 de acordo com o reporta-
doem TFS do canal auditivo externo.>”

Muitas vezes este tipo de tumor é erroneamente diag-
nosticado como outros tumores mais comuns da cabeca
e pescoco, como o angiofibroma, no entanto apresenta
caracteristicas histologicas e imuno-histoquimicas dife-
renciadoras.” As caracteristicas microscopicas levam a
suspeicao do diagnostico de TFS, em particular pela ob-
servacao de células fusiformes ou ovais, dispostas num
padrao aleatdrio, com alterndncia de areas constituidas
essencialmente por colagénio e areas hipercelulares,'©
mas nao sao suficientes por si sé para diferenciar o TFS
de outros tumores benignos de tecidos moles, como pe-
rineuromas, lipomas de células fusiformes, fibromatose
desmoide e sarcomas de células fusiformes.'®! Antiga-
mente o TFS era classificado como hemangiopericitoma,
mas pelo facto do primeiro ter uma origem fibroblastica
e nao pericitica, estas sao hoje classificadas como dife-
rentes entidades. A presenca de éareas hipocelulares
preenchidas de forma densa por colagénio e a imunor-
reatividade ao CD34 distinguem o TFS do hemangiope-
ricitoma.” Assim, o estudo imuno-histoquimico permi-
te-nos fazer o diagnostico definitivo de TFS, sendo que
este apresenta forte imunorreatividade para o CD34,
que é tradicionalmente o marcador mais consistente; e
geralmente também expressa reatividade para CD99,
Bcl-2 e vimentina. A maioria dos TFS ndo expressa reati-
vidade para desmina, queratinas, proteina S100, CD31,
catenina beta nuclear, AML e antigénio de membrana
epitelial (EMA).>" No entanto, o marcador imuno-his-
toquimico mais sensivel e especifico para o TFS é o
STAT-6.1* No caso reportado, a positividade para este
marcador, em conjunto com o restante estudo, permitiu
confirmar o diagndstico e distinguir de outras entidades.

A presenca de alto indice mitético (> 4 por 10 campos
de maior ampliacdo), zonas de necrose tumoral, hiperce-
lularidade, pleomorfismo nuclear e alta relacao nucleo-
-citoplasma, podem apontar para malignidade.’® Neste
caso tratava-se de um TFS benigno, ndo existindo sinais
de malignidade.

Qualquer TFS deve ser ressecado completamente sem-
pre que possivel, uma vez que, embora a maioria sejam
benignos e de crescimento lento, foram descritos TFS
malignos pleurais e extrapleurais. A taxa de recidiva é
muito baixa apds a resseccao cirlrgica completa, embo-
ra seja ligeiramente superior para TFS extratoracicos.!*
No caso reportado, foi definida a manutencao de vigi-
lancia da doente a longo prazo, uma vez que nao ha re-
gistos suficientes de TFS do CAE que permitam excluir
potencial maligno,'* apesar de ndo haver caracteristicas
suspeitas no caso reportado.
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FIGURA 6. Populacdo celular imunorreativa para STAT6, BCL2,
CD34eCD99.

CONCLUSAO

O TFS do canal auditivo externo ¢ uma entidade extre-
mamente rara. Pretendemos com a descricao deste caso
alertar para a necessidade de considerar este tumor no
diagnostico diferencial de tumores de células fusifor-
mes do canal auditivo externo. Para o seu diagndstico, o
papel da imuno-histoquimica é fundamental. E também
mandatoria a vigilancia apds terapéutica, uma vez que
pouco se conhece acerca do comportamento desta en-
tidade a longo prazo.
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