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RESUMO

O miofibroblastoma intranodal em palicada € uma neoplasia de partes
moles primaria, benigna, rara, originada de células musculares lisas
diferenciadas e miofibroblastos. Como apenas 90 desses casos estdo
relatados na literatura, a etiologia e a patogénese ainda precisam ser
adequadamente explicadas. Embora regido inguinal seja o local o mais
comum de aparecimento desse raro tumor, ele ja foi relatado em outros
sitios. Relatamos aqui um caso de miofibroblastoma intranodal em palicada
em um homem de 32 anos. Uma lesdo nodular foi ressecada da regiao
inguinal do paciente, no exame macroscopico de uma sec¢do da lesdo
apresentou uma aparéncia solida. O exame microscoépico revelou linfonodo
parcialmente ocupado por neoplasia de células fusiformes permeado por
fiboras amiantéides. Os nucleos das células fusiformes exibiram uma
organizagdo em palicada. As células fusiformes apresentam positividade
para Actina Mduasculo Especifico, Vimentina, Actina Mduasculo Liso,
negatividade para os marcadores S-100, CD34 e tém um baixo indice
proliferativo. As principais caracteristicas clinicas deste tumor incomum sao
apresentadas e a literatura é brevemente revista. Devido a sua raridade,
pode ser diagnosticada e confundida com outras doencas neoplasicas, ou

mesmo metastases.
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ABSTRACT

Intranodal palisaded myofibroblastoma is a benign, rare, benign soft tissue
neoplasm originating from differentiated smooth muscle cells and
myofibroblasts. As only 90 of these cases are reported in the literature, the
etiology and pathogenesis still need to be adequately explained. Although
the inguinal region is the most common site of appearance of this rare
tumor, it has been reported elsewhere.We report here a case of intranodal
myofibroblastoma palisade in a 32 year old man. A nodular lesion was
resected from the patient's inguinal region, on macroscopic examination a
section of the lesion demonstrated a solid appearance. Microscopic
examination revealed lymph node partially occupied by spindle cell
neoplasm permeated by amianthoid fibers. Spindle cell nuclei exhibited a
palisade organization. Spindle cells exhibit positivity for muscle-specific
actin, vimentin, smooth muscle actin, negativity for the S-100, CD34
markers and have a low proliferative index.The main clinical features of this
unusual tumor are presented and the literature is briefly reviewed. Due to its
rarity, it can be diagnosed and confused with other neoplastic diseases, or

even metastases.
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1. INTRODUCAO

Miofibroblastoma Intranodal em palicada (MIP), também conhecido como
tumor hemorragico de células fusiformes com fibras amiantoides, é uma
neoplasia mesenquimal benigna originada da diferenciacdo de células de
musculo liso e miofibroblastos. (1,2)

Ocorrem quase exclusivamente dentro dos ganglios linfaticos inguinais,
porém ha relatos envolvendo ganglios axilares, mediastinais,
retroperitoniais e submandibulares. Este tumor benigno é composto de
células fusiformes com nucleos palicados e feixes de coldgeno eosinofilicos
(tipo amiantoide) estrelados, arredondados e alongados caracteristicos que
se misturam imperceptivelmente com as células lesionais. (3)

Evidéncias genéticas associadas a agentes virais e expressao excessiva
de ciclina D1, sugerem que a oncogénese viral pode estar envolvida na
etiologia dessas lesfes. A descoberta de que o virus Epstein-Barr (EBV) e
0 herpesvirus-8 tém potencial de interromper as vias normais de
proliferacdo de miofibroblastos gerou a suspeita de uma etiologia viral para
a neoplasia, semelhante ao que ocorre em outras doencas
linfoproliferativas, a exemplo do Linfoma de Burkitt, onde antigenos
nucleares do EBV parecem estar relacionados com a sua oncogénese (12).
Porém investigadores ndo conseguiram encontrar, inequivocamente, um
genoma viral ou evidéncia imunohistoquimica de um virus nas células
lesionais do MIP. (3,4)

O miofibroblastoma Intranodadal em palicada €& geralmente
diagnosticado clinicamente pela presenca de linfadenopatia unilateral,
solitaria, indolor, firme e movel. Pode causar sintomas a medida que
aumenta de tamanho, como desconforto, dor e compressao de estruturas
circundantes no local. (5)

Em nossa revisdo, cerca de 91 casos foram relatados na literatura
mundial até hoje, ndo foram encontrados relatos na literatura brasileira.
Apesar de seu comportamento benigno, o Miofibroblastoma Intranodal em
palicada por vezes € confundido com lesGes metastaticas ou linfomas.

Sarcoma de Kaposi e Schwannoma, bem como neoplasias benignas e



malignas de células fusiformes devem ser consideradas no diagndstico
diferencial (1).

Apresentamos aqui um caso de um paciente do sexo masculino, 32 anos
de idade com relacdo a investigacdo inicial e marcadores

imunohistoquimicos.

2. RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 32 anos, sem histérico de doencas
hematoldgicas ou oncologicas, notou hd uma semana crescimento de
nédulo em regido inguinal direita, indolor, firme, mdvel, sem outras queixas
clinicas, exame fisico sem outras altera¢des. Durante investigacdo exames
complementares foram realizados, com hemograma, coagulograma, fungéo
renal (Ureia, Creatinina, indice de filtracdo glomerular), enzimas hepaticas
(AST, ALT) e marcadores inflamatérios (DHL e PCR) sem alteracdes,
apresentou sorologias para Epstein-Barr IgG positiva e IgM negativa, para
citomegalovirus IgG positiva e IgM negativa, para HIV | e Il ndo reagente,
apresentou para Toxoplasmose sorologia IgG indeterminado (2,90 Ul/ml) e
IgM néo reagente.

A USG o nbdulo apresentou aspecto atipico com &area nodular
heterogénea em sua projecdo, medindo cerca de 1,9 x 1,4 x 1,4 cm, pouco

vascularizado ao Doppler.

Figura 1: Aspecto de linfonodo inguinal direito a USG.



Foi realizada a linfadenectomia inguinal direita, o servico de anatomia
patolégica recebeu 2 fragmentos teciduais nodulares, pardacentos de
consisténcia firme-elasticas, medindo 2,0 e 1,0cm, 0 exame microscopico
mostrou Neoplasia mesenquimal fusocelular composta por feixes de células
fusiformes entrelacadas, dispostas em palicada com fibras eosinofilicas
amiantdides infiltrando linfonodo e auséncia de extensdo neoplésica
extranodal e a analise anatomopatoldgica revelou massa tumoral

A imuno-histoquimica, a peca revelou positividade para Actina musculo
especifico (HHF35), Vimentina (V9), positivo em focos para Actina musculo
liso (HUC-1), positivo em 10% das células para Ki-67 e negativo para S100,
GFAP, Pan-citoqueratina, CD31 e CD34. O diagndstico histologico de
Miofibroblastoma Nodal em Palicada foi feito devido a apresentacao clinica
tipica, morfologia e padrédo imuno-histoquimico.

Apés linfadenectomia foi realizada PET-CT, que mostrou hipercaptacédo
de radiotracador em linfonodos agrupados na regido inguinal direita (SUV
Max de 2,4 no mais hipermetabdlico, medindo cerca de 1,2cm), com
alterac6es em regido inguinal direita de aspecto pds-cirargico. Restante das
estruturas com distribuicao fisiolégica de radiotracador.

Paciente ap0s 48 meses ndo apresentou recidiva ou outras queixas e

encontra-se clinicamente bem.

Figura 2: Linfonodo (setas) parcialmente ocupado por neoplasia de células fusiformes (*)
(11)



Figura 3: Células fusocelulares (*) permeadas por fibras amiantéides (setas) (11)

Figura 4: Microscopia mostrando positividade ao antigeno Actina musculo
especifico.(11)



Figura 6: Microscopia mostrando positividade ao antigeno Vimentina (11)



Slice: 70

Figura 7: PET-CT evidenciando captacdo de radiotracador em linfonodos de regido
inguinal direita.



3. DISCUSSAO

O Miofibroblastoma Intranodal em Palicada (MIP) é um tumor muito raro
relatado pela primeira vez em 1989 e tem até hoje cerca de apenas 90
casos descritos mundialmente. Apresenta-se, geralmente, como uma
massa em regido inguinal, assintomatica, geralmente de consisténcia firme,
indolor e solitaria, porém manifestacdo bilateral ou multipla ja foi relatada
(1,5). Acomete principalmente linfonodos inguinais, possivelmente por
refletir a populacdo de miofibroblastos especificos dessa regido, mas ha
relatos de acometimento de mediastino, nédulos submandibulares,
cervicais e em retroperitbnio. Foi nomeado incialmente como “tumor
hemorragico de células fusiformes com fibras amiantdides intranodal”. Em
2/3 dos casos ocorre adultos de com idade entre 45-55 anos, sem
predisposicao étnica (10). Os homens sdo mais comumente afetados do
gue as mulheres numa proporgédo de 2:1, o MIP foi relatado em pacientes
entre 25 e 78 anos. Ha apenas um caso relatado em criancas (7). Tem
como caracteristicas macroscoépicas, ser um tumor branco cinzento, de
consisténcia firme-elastica, com areas hemorragicas multifocais.

Microscopicamente, o tumor tem uma configuracdo nodular com feixes
de células fusiformes. O nlcleo exibe padrdo em palicada. Atipias
nucleares estdo ausentes e mitoses sao raras. A presenca de feixes de
material eosinofilico formando bandas estreladas ou circulares séo
caracteristicas comuns a todos tumores desse tipo (8). Considera-se que
este material, denominado fibras amiantdides, representa colageno
degenerado ou cristalino (7). Focos dispersos de hemorragias e eritrocitos
extravasados entre as células fusiformes podem ser vistas.

A histogénese ainda ndo esta completamente compreendida. A célula de
origem é mais provavel que seja miofibroblastos ou células de musculo liso
dos vasos sanguineos linféides (1). A positividade para vimentina e actina e
coloragdo negativa para desmina por imunohistoquimica (IHC) reforca essa
hipotese. Existe uma associagcdo com o virus Epstein-Barr e virus herpes
humano (8). Sugere-se que a oncogénese viral possa estar envolvida no
desenvolvimento dessas lesbes e possivelmente a sobreexpressao de

ciclina D1 pode influenciar independentemente as células fusiformes como



fator de crescimento (8). Os ganglios linfaticos inguinais estdo
preferencialmente envolvidos possivelmente devido ao aumento do namero
de miofibroblastos, secundario ao aumento da funcdo de drenagem dos
mesmos (1, 7, 8).

Schwannoma e Sarcoma de Kaposi (SK) sdo 0s tumores mais
importantes no diagnostico diferencial.

Alguns Schwannomas, contém células fusiformes com palicada nuclear e
muitas vezes sao confundidos com MIP. Por carecer de inervacao do nervo
periférico, ndo se espera que o0 nddulo linfatico seja um dos elementos do
desenvolvimento do Schwannoma. Imuno-histoquimicamente, a deteccao
de imunorreacdo para S-100 (negativa para MIP) contribui para o
diagnostico diferencial dessas duas lesées. Como o MIP geralmente
contém eritrécitos extravasados e pigmentos de hemossiderina entre as
células fusiformes, pode ser confundido com Sarcoma de Kaposi. Contudo,
histomorfologicamente, o nicleo em palicada e fibras amiantéides nao sao
observados no SK. Além disso, a auséncia de imunorreacdo para
marcadores endoteliais também apoia um diagnéstico de MIP (8).

O MIP é um tumor mesenquimal raro com baixa atividade proliferativa,
apresenta comportamento biolégico benigno. O PET-CT do paciente
corrobora essa baixa atividade proliferativa. Por essa razao, distingui-lo de
lesdes malignas primarias e metastaticas do linfonodo é importante.

Outro diagnéstico diferencial se faz com os tumores malignos de células
fusiformes, que se infiltram nos linfonodos por invasdo direta ou por
metastase. Os sarcomas primarios e metastaticos dos linfonodos sao
conhecidos por seu marcado pleomorfismo e atipia, alta atividade mitética e
pela expresséo de caracteristicas das células de origem (8).

O melanoma de células fusiformes é outro tumor maligno que deve ser
levado em conta no diagnéstico diferencial. O pigmento hemossiderina, que
é frequentemente visto em MIP, pode ser confundido com melanina
histologicamente (8). Distingue-se do MIP pela positividade imuno-
histoquimica para S-100 e HMB-45 nas células fusiformes. Ao contrario do
MIP, esses melanomas expressam indicadores epiteliais (citoqueratina,
EMA), e sdo conhecidos por sua atipia, pleomorfismo e alta atividade

proliferativa. Linfomas também entram para diagnéstico diferencial.



Doencas linfoproliferativas raras como Doenca de Kikuchi e Fujimoto e de
Castleman, podem entrar no diagndstico diferencial de MIP, ja que uma
pequena parcela dos MIP’s ndo tem localizagdo inguinal.

Na imuno-histoquimica, o Miofibroblastoma Nodal em Palicada apresenta
geralmente positividade para Vimentina, Actina de Musculo Liso, Actina
Musculo Especifico, Ciclina-D1 e negativo para S100 (ao contrario do
Schwannoma), Citoqueratinas, CD34, GFAP, Desmina. E importante o
diagnostico de IPM para que esses tumores ndo sejam confundidos com
metastase, neoplasias mesenquimais primarias de linfonodos ou tumor
maligno de células fusiformes, e assim evitar investigacdo e tratamento
inadequado dessas lesoes. (6, 7, 8)

Em nossa revisédo, encontramos 90 casos relatados na literatura mundial
até hoje, ndo foram encontrados registros em lingua portuguesa.

Apesar de uma variedade de tumores de partes moles poder ser incluida
no diagnoéstico diferencial, o Miofibroblastoma Intranodal em Palicada
possui caracteristicas morfologicas e perfil imuno-histoquimico distintos.
Uma melhor compreensédo do IPM ajudara no bom diagnéstico e manejo
porque o IPM é uma lesdo benigna com taxa de recidiva muito baixa ou

desprezivel.
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