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RESUMO

Os tumores pulmonares primarios em idade pediatrica sao raros, existindo, contudo, uma multiplicidade de tipos histologicos, com
diferentes abordagens terapéuticas. O tumor miofibroblastico inflamatério do pulméo representa 0,04% - 1,2% de todos os tumores
pulmonares, é mais frequente em criangas e adultos jovens e a sua etiologia € desconhecida. A apresentagéo clinica e radiologica é
muito variavel, pelo que o diagndstico é dificil. Descrevemos o caso de um adolescente de 15 anos, com achado de nédulo pulmonar
em radiografia de térax realizada no contexto de infeg&o respiratéria e cujo estudo etiolégico revelou tratar-se de um tumor miofibro-
blastico inflamatério do pulméo. Foi realizada ressecéo atipica por toracoscopia videoassistida, verificando-se evolugao favoravel.
Salientamos a raridade desta entidade, a necessidade de elevado indice de suspeicao clinica e a marcha diagnodstica que levou ao
esclarecimento definitivo e a sua resolugao.
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ABSTRACT
Primary lung tumors in the pediatric age group are rare, histologically diverse and have different therapeutic approaches. The inflam-
matory myofibroblastic tumor of the lung accounts for 0.04% - 1.2% of all lung tumors, is more common in children and young adults
and its etiology is unknown. The diagnosis is difficult as clinical and radiological findings are highly variable. We report a case of a
15-year-old adolescent who presented with a single pulmonary nodule on a chest radiograph, in the context of a respiratory infection,
and whose etiological investigation revealed an inflammatory myofibroblastic tumor of the lung. Atypical resection was performed by
video-assisted thoracoscopic surgery, with full recovery. We highlight the rarity of this entity, the need for a high suspicion index and the

diagnostic investigation undertaken to reach a definitive diagnosis and a successful outcome.
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INTRODUGAO

A maioria das massas pulmonares observadas em ida-
de pediatrica resulta de processos inflamatodrios, infeciosos
ou reativos.” Os tumores pulmonares primarios sdo raros,
existindo, contudo, uma multiplicidade de tipos histoldgicos,
com diferentes abordagens terapéuticas. A sua apresenta-
¢ao clinica e radiologica mimetiza outras situac¢des clinicas
mais frequentes, o que pode levar a atrasos no diagnostico
e tratamento.? Descrevemos o caso de um tumor miofibro-
blastico inflamatdrio do pulméo (TMIP) num adolescente,
uma entidade rara e pouco conhecida, que exige elevado
grau de suspeigéo para o diagnostico.

CASO CLINICO

Adolescente de 15 anos, sexo masculino, anteceden-
tes pessoais e familiares irrelevantes, avaliado em marco
de 2018 pelo médico assistente que, no contexto de infe-
cao respiratoria, solicitou radiografia de térax. Esta revelou
aumento focal de densidade homogénea, com morfologia
arredondada, circunscrita, sobre o cruzamento dos arcos
costais, na vertente externa do terco meédio do hemitérax
direito (Fig. 1). Cumpriu antibioticoterapia com amoxicilina
e acido clavulanico por suspeita clinica de sinusite aguda
intercorrente e foi encaminhado para a consulta de Pneu-
mologia Pediatrica de um hospital de nivel Ill. Em abril de
2018 recorreu ao servigo de urgéncia por agravamento das
queixas, com tosse, cefaleia, rinorreia e astenia e foi verifi-

cada perda ponderal de 4% nos seis meses prévios. Foram
negadas febre, anorexia, hipersudorese noturna, queixas
Osseas, articulares, abdominais ou testiculares. Ndo foram
observadas adenopatias cervicais, supraclaviculares, axila-
res ou inguinais, nem outras alteragdes ao exame objetivo.
Perante este quadro, decidiu-se internamento para escla-
recimento etiologico. Realizou estudo analitico que néo
revelou alteragbes (Tabela 1) e teste tuberculinico que foi
anérgico. A tomografia computorizada de alta resolugéo e
com contraste identificou uma formagao nodular no seg-
mento externo do lobo médio direito, poligonal, de contor-
nos regulares, medindo 19,5 x 16 x 14,6 mm de didmetros
transversal, antero-posterior e longitudinal respetivamente,
densidade solida, levemente heterogénea, sem calcifica-
¢bes, sem componente de tecido adiposo e sem halo de
densidade de vidro despolido do parénquima pulmonar
adjacente (Fig. 2). Teve alta, sendo encaminhado para a
consulta de Pneumologia Pediatrica. Dois meses apos o in-
ternamento foi submetido a biépsia aspirativa transtoracica
que identificou TMIP. Em equipa multidisciplinar foi decidi-
da excisao da lesao, procedendo-se a ressegao atipica do
lobo médio por toracoscopia videoassistida, que decorreu
sem intercorréncias e com evolugao posterior favoravel. A
avaliacao histolégica demonstrou miofibroblastos ALK posi-
tivos, AML fracamente positivos e CK AE1/AE3 negativos,
com numerosos plasmacitos intralesionais, sem invasao
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Figura 1 — Radiografia de térax: nddulo pulmonar unico no tergo
médio do hemitérax direito

vascular pelas células tumorais ou pleomorfismo nuclear e
margem cirurgica sem lesao (Fig. 3). Um ano apds o diag-
nostico, o adolescente mantém seguimento em consulta
de Pneumologia Pediatrica, encontrando-se assintomatico,
com boa evolugdo ponderal e cicatricial, radiografia de t6-
rax e espirometria sem alteracoes.

Tabela 1 — Estudo analitico efetuado em internamento
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Figura 2 — Tomografia computorizada de alta resolu¢do: nédulo

pulmonar de densidade sélida, 19,5 x 16 x 14,6 mm, no segmento
externo do lobo médio direito

DISCUSSAO

O TMIP (também designado por pseudotumor inflama-
tério, granuloma de plasmacitos, histiocitoma fibroso, fibro-
xantoma ou xantogranuloma) representa 0,04% - 1,2% de
todos os tumores pulmonares.®* Pode surgir em qualquer
idade, sem predominio de género, sendo mais frequente
em criancas e adultos jovens, onde corresponde a cerca de
20% de todos os tumores pulmonares primarios e a 50% de
todos tumores pulmonares benignos em idade pediatrica.

Parametros Resultados Valores de referéncia
Hemoglobina (g/dL) 18,3 13-16
Leucécitos (/L) 11 650 6 000 — 16 000
Neutroéfilos (/L) 8 250 1000 -7 000
Plaquetas (/L) 246 000 200 000 - 550 000
Proteina C reativa (mg/L) 4,6 <5
Velocidade de sedimentagdo (mm/h) 4 <1
Creatinina (mg/dL) 0,79 0,1-0,36
Ureia (mg/dL) 22 10,9 - 36,0
Sodio (mEg/L) 139 136 — 145
Potassio (mEq/L) 4.2 34-47
Cloreto (mEq/L) 105 98 — 107
Calcio (mg/dL) 10,1 8,4-10,2
AST (U/L) 14 14-35
ALT (U/L) 10 8-22
GGT (U/L) 1 7-21
Fosfatase alcalina (U/L) 86 89 — 365
LDH (U/L) 157 130 — 250
TSH (pUI/mL) 2,86 0,47 — 3,41
FT4 (ng/dL) 0,86 0,89 -1,37
FT3 (pg/mL) 3,02 2,25-3,85
Alfafetoproteina (ng/mL) 1,62 0,89 — 4,48
Antigénio carcinoembrionario (ng/mL) 1,60 <5
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Figura 3 — Analise histopatoldgica: miofibroblastos ALK positivos, AML fracamente positivos e CK AE1/AE3 negativos, numerosos plas-

macitos intralesionais

A etiologia é desconhecida, embora varias hipéteses
sugiram a associagao a mecanismos infeciosos (Mycobac-
teria, Mycoplasma, Nocardia, virus Epstein-Barr e Herpes
virus 8), autoimunes e neoplasicos.® Histologicamente sao
tumores caracterizados pela proliferagao de miofibroblastos
e células inflamatdrias (linfocitos, plasmacitos e histiocitos),
sendo descritos varios grupos histopatoldgicos, consoante
o predominio celular.?® As alteragdes do gene ALK (cinase
de linfoma anaplasico), presentes em 50% dos TMIP, favo-
recem a carcinogénese por ativagéo constitutiva do recetor
da tirosina cinase.”

A apresentacgao clinica € muito variavel consoante a
localizagao da lesédo: os TMIP centrais sdo habitualmente
diagnosticados mais cedo por obstrucdo da traqueia, ca-
rina ou brénquio principal, enquanto os TMIP periféricos
se apresentam com sintomas inespecificos, como tosse,
febre, dispneia, anemia, perda ponderal, dor toracica e he-
moptises, que condicionam um diagndstico mais tardio.*®

A radiografia de térax demonstra habitualmente uma
lesdo nodular unica, periférica, de contornos regulares e
diédmetro variavel (1,2 a 15 cm), com predile¢do pelos lobos
inferiores. Mais raramente apresenta-se sob a forma de
lesdes multiplas ou como uma massa endobrénquica, es-
tando indicada a investigagédo por broncoscopia.*® A tomo-
grafia computorizada é o exame de eleicdo, permite uma
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melhor caracterizagéo das lesbées e mostra uma atenua-
¢ao e realce heterogéneos.®” Apesar de ndo ser usada ti-
picamente para a caracterizagao de lesdes do parénquima
pulmonar, a ressonancia magnética pode ser vantajosa em
lesdes superiores a 3 mm, com malformagdes vasculares
ou inclusdes de tecido adiposo.'® A tomografia por emissao
de positrées tem uma sensibilidade elevada, mas baixa es-
pecificidade, estando indicada na avaliagéo da resposta ao
tratamento em doentes néo elegiveis para cirurgia.*°

O diagnéstico diferencial inclui infe¢cdes, outros tumores
pulmonares primarios (benignos e malignos), metastases,
malformacdes congénitas, aspiracao de corpo estranho e
sequestro pulmonar.461°

A ressecédo cirurgica é o tratamento de escolha em
doentes com lesdes Unicas." Em caso de lesdes multiplas,
irressecaveis ou em doentes com co-morbilidades impor-
tantes, podem ser consideradas outras modalidades tera-
péuticas como a corticoterapia, a radioterapia e a quimiote-
rapia, com resultados variaveis.'? Os inibidores da ALK (cri-
zotinib) demonstraram-se eficazes em tumores ALK positi-
vos, com respostas clinicas consistentes, embora limitadas
a pequenas séries.’™'* Que seja do nosso conhecimento,
nao existe na literatura nenhum relato da sua utilizagao no
TMIP em idade pediatrica no nosso pais.

O progndstico é excelente quando a ressecao cirurgica
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é completa, com uma sobrevida aos cinco anos superior
a 91%. Os tumores ALK positivos tém melhor prognostico
que os negativos, que estdo mais frequentemente associa-
dos a metastases e resisténcia a terapéutica. O seguimen-
to deve ser prolongado pelo risco de recidiva e de transfor-
macao sarcomatosa.?

Embora n&o existam protocolos universalmente aceites
para a abordagem de nédulos pulmonares Unicos em ida-
de pediatrica, a opgéo é frequentemente a de seguimento
e vigilancia. Apesar de na grande maioria dos casos esta
ser a atitude com maior beneficio em relagao ao risco, ha
situagdes, como a do caso clinico descrito, em que as ca-
racteristicas da histéria do doente e da propria lesédo, nos
devem levar a maior intervencdo na busca pelo diagnosti-
co e que exigem um elevado grau de suspeigdo. Os TMIP
séo dificeis de diagnosticar e, apesar de maioritariamente
indcuos, a possibilidade de serem localmente invasivos e
de sofrerem transformagé&o maligna, refor¢ga que o caminho
tomado na investigagao diagndstica e abordagem cirurgica
deste caso foi o mais adequado.
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