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RESUMO

O sarcoma de células dendriticas foliculares (SCioFjlescrito pela primeira vez em 1986 por Mond&rnke e
Rosai em uma série de quatro casos que afetavgidingtios linfaticos cervicais. O SCDF envolve limbolos e sitios
extranodais. A tonsila palatina é o local de maicorréncia na regido de cabeca e pescoc¢o. Usuamecdmete
adultos sem predilecdo por género, apresentandbrseamente com linfadenomegalia indolor de cneseito lento,
porém de curso agressivo, ndo associado a sintsistésicos. Mais tarde, outros casos com caratitagssimilares
foram relatados, como no palato mole, lingua, fimesdelgado e tecidos moles retroperitoneais. & meoplasia
maligna rara; até o ano de 2014 apenas 70 casasrtisido reportados em todo 0 mundo. Demonstrasavapiedade
de diagnosticos diferenciais. O caso aqui apredergague o padrdo clinico-epidemioldgico descotoseja, mulher
de 42 anos de idade, com queixa de dor em torisfliadcujo exame revelou nodulag&o tumoral. Tratean excisdo
cirargica com margens negativas, sem necessidadsvdeiamento ganglionar cervical ou de uso detadipia ou de
quimioterapia. Morfologicamente e imuno-histoquiamente tratava-se de sarcoma de células dendifititaslares,
com dois cm, com positividade para CD35, CD21, CDp#teina S100 e Ki67 de 10%. Todos os achados
morfolégicos e imuno-histoquimicos indicam bom pragfico, ou seja, neoplasia ndo era grande, nada hav
pleomorfismo nuclear excessivo, a contagem mitdigabaixa, ndo havia necrose ou atipias nucledgesficativas.
Isto é importante porque sdo descritos casos deFS#bessivos, com potencial metastatico. Esta euirsento
clinico de nove meses, sem evidencias de metadsias#s recorréncia.

PALAVRAS-CHAVE: sarcoma, células dendriticas foliculares, tonsiagyatoxilina-eosina e imuno-histoquimica.

FOLLICULAR DENDRITIC CELL SARCOMA OF THE TONSIL: CL  INICAL AND PATHOLOGICAL
CASE REPORT OF UN UNCOMMOM DISEASE SUCCESSFULLY TREATED

ABSTRACT

The follicular dendritic cell sarcoma (FDCS) wassffidescribed in 1986 by Monca, Warnke and Rosai series of
four cases affecting cervical lymph nodes. The Fx@®lve lymph nodes and extranodal sites. Thetpedaonsil is
the largest place of occurrence in the head ankl. nésually, affects adults with no predilection fpender, presenting
clinicalyy with painless lymphadenopathy of slowoging but aggressive course, not associated witesyic
symtoms. Later, other cases were reportede witiagitharacteristics such as the soft palate, tengmall intestine
and retroperinoneal soft tissue. It is a rare nmaligy; by the year 2014 only 70 cases were repari@and the world.
Shows wide variety of differential diagnoses. Thases presented here follows the descriptive clinarad
epidemiological pattern, that is, woman of 42 yedds complaining of pain in right tonsil whose exiaation revealed
tumor nodulation. Treated with surgical excisiorthainargins negative, without cervical lymph nodssdition or use
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of radiotherapy or chemotherapy. Morphologicallg ammunohistochemically it was follicular dendritiell sarcoma,
with two cm, with positive for CD35, CD21, D68, Sl(rotein and Ki67 of 10 %. All morphological and
immunohitochemical findings indicate good prognp8ist is, neoplasia was not great, there was xg#ssive nuclear
pleomorphism, the mitotic count was low, there vmasnecrosis or significant nuclear atypia. Thisingortante
because are describe FDCS cases that are aggregisivenetastatic potencial. Is in clinical followg of nine months,
with no evidence of metastasis or recurrence.

KEYWORDS: sarcoma, folicular dendritic cell, tonsil, aspgertorphological and immunohistochemical;

1. INTRODUCAO

Devido a sua rara ocorréncia, sdo poucos os capostados sobre o sarcoma de células
dendriticas foliculares (SCDF) em todo o mundo. @&no de 2014 cerca de 70 casos haviam sido
descritos, a maioria em linfonodos. Menos de umptestavam localizados em sitios extranodais,
como cabeca e pescogo, especialmente nas toMd#aSHADO, 2014).

No presente estudo é feito relato de aspectoscatire anatomopatolégicos de um caso de
SCDF em tonsila palatina direita (TPD). Isto é img@ote pela raridade da neoplasia que as vezes
pode ser agressiva e pelo fato que isto pode lavama ampla variedade de diagndsticos
diferenciais que exige aprofundado estudo anatotuldigéco e imuno-histoquimico (IHQ).

2. DESCRICAO DO CASO CLINICO

Paciente do sexo feminino, 42 anos de idade, psacuicialmente uma unidade basica de
saude em Missal, Estado do Parana, em junho de R&fére no dia anterior a consulta, dor em
TPD, com dificuldade para deglutir alimentos s&idodisfonia, sem outras queixas. Nega uso de
medicamentos, tabagismo, etilismo, diabetes mellieu hipertensdo arterial sistémica. Foi
diagnosticada, inicialmente, como tonsilite baet®si e medicada com amoxicilina e anti-
inflamatorios n&o esteroides.

Mais tarde, com a recorréncia da tonsilite e peEnsgga dos sintomas, notou a presenca de
uma massa em TPD. Procurou um otorrinolaringolagstqual por meio de laringoscopia indireta
evidenciou lesdo neoplasica em TPD, mével e indéddo 1). Marcada cirurgia para a retirada de
ambas as tonsilas e realizacdo de andlise anattoltgpea. Foi também indicada tomografia

computadorizada (TC) que mostrou lesdo expansiigasde aspecto neoplasico, localizada.
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Foto 1 — Foto da orofaringe: abaulamento em tomsilatina direita; PM: Palato Mole; L: Lingua;
TP: Tonsila Palatina direita; U: Gvula

Fonte: Material de Pesquisa.

Em janeiro de 2016, foi realizada tonsilectomiaateital. A TPD mediu 3,5x3,5 cm.
Apresentou volume aumentado e forma mantida. Exitieemte tinha superficie lisa, com pequenas
depressdes rasas, regularmente distribuidas. Godsisaram parénquima nodular, constituido por
tecido acastanhado, elastico e homogéneo; ausimaiecrose e de hemorragia (Foto 2).

Foto 2 - Corte sobre amigdala direita mostra massaral arredondada, acastanhada, sélida,
expansiva, com focos com cavitagoes.

Fonte: Material de Pesquisa.

O exame histopatolégico do espécime (Fotos 3 evBlou neoplasia formada por células
fusiformes e ovoides, com citoplasma fibrilar, @spa linfocitos; bordas eram expansivas; media
2,0x1,5 cm, sem atipias nucleares, necrose e nuexeessivo de mitoses. As margens cirdrgicas
laterais estavam livres e distavam 1,0 cm; ja agems profundas estavam livres, porém, muito

proximas (menor distancia 0,1 cm).
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Foto 3 - HE x 100 — Pequeno aumento. Nota-se apé@étamoso atrofiado. Abaixo deste ha
neoplasia com moderada a alta celularidade, formpadeélulas alongadas, melhor caracterizadas
na foto a segui

Fonte: Material de Pesquisa.

Foto 4 HE x400 — Grande aumento. Nota-se neoplasimada por células alongadas, com

oplasma claro, fibrilar, nacleos tém moderadia@sariose e pequeno nucléolo.
I _.‘_.__..-a.._. ; - . e N =
2 A A ol

Foi suspeitado tratar-se de sarcoma de células rileag foliculares e solicitado
complementacdo com IHQ que confirmou esta suspmtitividade para CD21, CD35, proteina S-
100 e Ki-67 de 10% (Foto 5 e Quadro 1).

Fonte: Material de Pesquisa.
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Quadro 1 — Resultado dos exames imuno-histoquimicos

CD35 Positiva difusamente
CD21 Positivo difusamente
CD68 Positivo fraco
Proteina S-100 Positiva difusamente
Ki 67 Positiva em 10%
AE1-AE3, AML, CD1a, CD20, CD23, CD3, CD34, Negativos
CDA45, Desmina, EMA, HMB45, Melan A, Sox-10

Fonte: Dados da Pesquisa.

A paciente foi encaminhada para complementacaogaialatravés de ampliagdo da margem
de seguranca da area tonsilar. Exame anatomopamldgste novo material cirdrgico ndo revelou
neoplasia residual. Com o sucesso do ato cirurgiéo, houve necessidade de se considerar
emprego de quimioterapia ou radioterapia.

Para acompanhamento a paciente retorna ao sexnspitdlar a cada trés meses. Atualmente
sem indicios de recidiva (outubro de 2016). Trabalhbmetido ao Comité de Etica em Pesquisa
envolvendo Seres Humanos da Faculdade Assis Gu(@&R2/FAG) e aprovado sob o parecer
60790416.3.0000.5219.

3. DISCUSSAO

O SCDF é uma entidade que foi descrita pela pranedz em 1986 por Monda, Warnke e
Rosai em uma série de quatro casos que afetavayangsios linfaticos cervicais (MONDAt al,
1986).

Trata-se de neoplasia maligna de origem mesengqueaapouco frequente, originaria de
células dendriticas foliculares (HARRES al, 2001 e BUYSet al, 2008). S&0 responsaveis por
cerca de 1% de todas as neoplasias, com uma ic@d#s 3-4,5/100.000 habitantes/ano, sendo que
apenas 10% deles surgem em cabeca e pescocoyepgesenta 1% dos tumores desta localizacao
(PEREZ-BERMUDEZ, MUNIESA e LAHOZ, 2014).

Apesar do SCDF ser uma entidade descrita recentemsabe-se que a maior parte é
localizada em ganglios linfaticos, principalmente régido cervical. Até o ano de 2002 foram
relatados 34 casos de SCDF na regido de cabecscecpe Destes 25 deles eram em linfonodos
cervicais, quatro em tonsilas, dois no palato, wnfaringe, um parafaringeo e um em tiredide
(VARGAS et al, 2002).
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Apds a regido cervical, os outros locais de acaonegtio sdo a regido axilar e os ganglios
linfaticos supraclaviculares. Em aproximadamente tengo dos casos tem sido descritos em
localizagBes extraganglionares, como o figado e,baeguidos pela lingua, palato, pancreas,
glandula mamaria e diferentes locais de tecidoesyaobretudo cabeca e pescoco (B S,
2008).

A idade de apresentacdo é varidvel, geralmente @str20-70 anos, mais frequentemente
adultos de 45 anos de idade, sem predilecdo perg€nOYODAEet al, 2000; BRADSHAWEet al,
2005 e BOTHRAet al, 2005); no presente caso a idade da pacientegjau4® anos de idade,
aproxima-se do descrito. A maioria dos pacientes 8&€DF de localizagdo ganglionar apresenta-se
clinicamente com massas tumorais indolores de ionesto lento (BUY&et al, 2008; LIMA et al,
2015).

O ultrassom e a tomografia computadorizada séoriaseipas escolhas como exames de
imagens para avaliar a extensdo e estadiamentoadsantumoral. A citologia por aspiragcao por
agulha fina pode ser utilizada. Caso esta naocssjelusiva, pode ser complementadas por bidpsia
ou resseccdo completa do tumor (LINM#al, 2015; DIEZ-TEREJINAet al, 2006).

No caso aqui descrito, concluimos tratar-se de S@Digue a apresentacdo clinica era
compativel, a localizagcado e morfologia eram caréttea da neoplasia, e, finalmente, o painel IHQ
confirmou o diagndstico (CD21, CD23 e CD35 poskiv(BOTHRA €t al, 2005). No entanto, é
importante ressaltar que o diagnéstico pode sécildde ser feito, principalmente porque 0s
marcadores de células dendriticas podem nédo esiaeiramente incluidos em um painel IHQ, o
gue necessita de patologista perito para fazerisée (LIMA et al, 2015).

Morfologicamente o presente caso esta de acordooadescrito na literatura que indica que o
SCDF é uma lesdo bem delimitada, que pode varidral20 cm de tamanho, com média de cinco
cm. Apresenta ndcleos alongados ou triangularesn@#io a grande tamanho, com limites mal
definidos, ndcleos vesiculosos com delicada menabrarclear, cromatina finamente granular e
pequenos nucléolos (TOYOD& al, 2000; VAN DER VALK e MEIJER, 2007). O citoplasnéa
claro e levemente eosinofilico. As células estadgpalitas em fasciculos e grupos celulares
irregulares, as vezes parecidos com meningeomalicfinitos B e T entre as células neoplasicas.
Ocasionalmente podem-se observar pseudoinclusgtsanes (SANTOSt al, 2005).

N&o tivemos dificuldades com diagndsticos diferaisdnistopatolégicos em nosso caso, visto
gue a morfologia era a classicamente descrita stude@ IHQ logo confirmou a suspeita. No
entanto, outros autores citam como diagnoésticasratitiais histologicos do SCDF: carcinomas

indiferenciados, carcinomas de células escamosies @lulas gigantes, linfomas, meningeomas,
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timoma, melanoma maligno, histiocitoma fibroso mpadi, neurofibrossarcoma, pseudotumores
inflamatorios, entre outros (RIBEIR@al, 2012; SUHAILet al, 2010).

Ainda do ponto de vista IHQ, tanto as células diicds foliculares normais quanto as
neoplasicas irdo apresentar as mesmas reatividamesos anticorpos CD21, CD23 e CD35.
Entretanto, outros marcadores podem também seivegsicomo o Ki-M4p, Ki-FDRC1p, R4/23 e
Ki-M4, e raramente o CD68 e proteina S-100 (SANEDS&, 2005). Segundo Cyriaat al (2010),
as células também sé&o, geralmente, positivas parantina, fascina, HLA-DR, e EMA, sendo
poucas vezes posivivo para a proteina S100 e CIZF6arcadores como CDla, lisozima, CD34,
CD3, CD79a, CD30, HMB 45 e CK estao constantemeagativados.

A etiologia do SCDF é desconhecida. No caso agagrde ndo encontramos outras doencas
associadas. No entanto, o SCDF pode estar assaziddenca de Castleman em 10 a 20% dos
casos, que pode preceder ou ocorrer concomitanteraersarcoma, e também com o pseudotumor
inflamatoério hepético e esplénico relacionado comwiros Epstein-Barr. Este virus infecta os
linfécitos B e participa da patogenia de diferergafermidades linfoproliferativas e neoplésicas
malignas (PEREZ-BERMUDEZ, MUNIESA e LAHOZ, 2014;MA et al, 2015).

Sé&o considerados fatores prognosticos adversosermra de pleomorfismo nuclear, alta

contagem mitética, ou seja5 mitoses por 10 campos de grande aumento, negeoseagulacao
ou atipias nucleares significativas no exame hgiob, localizacdo intra-abdominal e tamanho
neoplasico elevado (>5cm-6¢m). A maioria dessesdatrefletem a progressao e crescimento do
tumor ao longo do tempo (DIEZ TEREJINd\al, 2007; RIBEIROet al, 2012; LIMA et al, 2015).
No presente caso os achados foram indicativos degdrognostico, com destaque para: neoplasia
pequena, com poucas mitoses, sem necrose e setas@maquclear. Isto é reforcado pelo fato da
paciente, clinicamente, ndo ter desenvolvido masést ou recidivas apdés a excisdo cirdrgica,
apesar do tempo de seguimento ainda ser curtdregne nove meses).

Para alguns autores (Ribeatal 2012), o SCDF pode comportar-se desde neopladiaire
grau até neoplasia agressiva (alto grau); maisiémgmente sdo de grau baixo ou intermediario,
mas pode haver recorréncia local em 36 a 43% doslass até agora publicados, mesmo ap0s
remocao cirdrgica adequada. Recidivas loco-regsofia@iam relatadas em até 15 anos apds o
tratamento. Metastases podem estar presentes en2@% dos pacientes, geralmente no figado e
pulmdo. Até o momento ndo foram reportados caseaatte por SCDF de tonsilas (DUAd al,
2010).

Alguns autores tratam essa neoplasia de forma sagmesque muitas vezes inclui
guimioterapia, enquanto outros o fazem uma reseeatéla e radioterapia adjuvante. No entanto,

deve-se ressaltar que, a cirurgia é consideradaroppara o tratamento, em casos iniciais, uma vez
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gue pacientes tratados com cirurgia tiveram uméahonedobrevida quando comparado a outros
tipos de tratamentos. A radioterapia adjuvante ageesentou uma influéncia significativa na
sobrevida global. Estudos anteriores também demawast que tratamentos complementares nao
tiveram nenhum resultado significativo na sobrendi@ apos uma resseccao cirargica radical. O
papel da radioterapia e poliqguimioterapia em SCRID eeservados para casos de resseccao
incompleta, comprometimento das margens cirargmascoincidéncia de alguns dos fatores
descritos que apontam para um mau prognéstico (EREJINAet al, 2007).

E controversa a realizacdo de esvaziamento cersgcalinicamente ndo houver nodulacdes
suspeitas. Isto é somente recomendado quando téneidas de metastase cervical, apesar de nao
haver opinido consensual em literatura (SUHAdRLal, 2010). Em um estudo realizado por
Clementeret al (2006), dentre 12 casos notificados de SCDF emydatds, apenas 3 apresentaram

metastase em linfonodos, e cinco foram submetidlissaccéo cervical.

4. CONSIDERACOES FINAIS

O SCDF é uma neoplasia maligna incomum; afeta dimdos e sitios extranodais,
especialmente a tonsila. E importante seu recomeetd, visto seu potencial metastatico e de
recorréncia. Portanto, o presente relato serve alerta e orientacdo para os profissionais da area
da saude, principalmente clinicos, no sentido digrizar achados de tipo nodulagdes anormais em
tonsilas e também os médicos anatomopatologistasmtalo de categorizacao perfeita dos achados
histolégicos.

Uma vez que podem imitar clinicamente outras neigda sua exata identificagdo se da,
principalmente, pela analise histopatologica e ratgrivelmente, pelo método IHQ especifico para
as células dendriticas foliculares. Seus principagscadores sdo os anticorpos CD21, CD35,
vimentina, CD23, CD68, proteina S100, fascina, Kipve Ki-FDC1p. O tratamento indicado € a
retirada cirargica; pode-se considerar a poss#idde esvaziamento ganglionar cervical e uso de
guimioterapia ou radioterapia em condi¢cdes especiali

Também importante e a pesquisa de fatores prognéstidversos tais como, pleomorfismo
nuclear, alta contagem mitética, necrose neoplasitipias nucleares significativas, tamanho
grande e localizacdo intra-abdominal. Todos esteEsds ndo estavam presentes na paciente aqui
descrita que ja tem seguimento clinico de nove ses&io apresenta indicativos de metastases ou

de recorréncias.
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