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Pseudotumor Inflamatorio do Pulmao na Crianca
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Resumo

O pseudotumor inflamatério € uma lesdo rara, considerada
reactiva a uma situa¢io inflamatdria ndo neopldsica. Existem poucos
relatos destes tumores que ocorrem em diversas localizagdes na
crianga. Os autores apresentam o caso clinico duma crianca de 14
meses de idade com pseudotumor inflamatdrio, localizado no lobo
superior do pulmao direito e com invasdo das estruturas do mediastino.
Descrevem as caracteristicas clinicas e a evolugdo da doenca, no
sentido de facilitar o seu reconhecimento pré-cirtrgico. Este tumor
deve ser considerado no diagndéstico diferencial das massas pulmo-
nares associadas a resposta inflamatdria, e o diagndstico histoldgico
¢ importante para a diferencia¢do das lesdes malignas.

Palavras-Chave: Pseudotumor inflamatério, pulmdo, resposta
inflamatoria.

Summary

Inflammatory Pseudotumour of the Lung
in Children

Inflammatory pseudotumour is an uncommon nonneoplastic
lesion, secondary to an inflammatory process. There are few
descriptions of these tumours although they may occur in numerous
sites. The authors report a case in a 14 month old infant, localised
in the upper lobe of the right lung, with mediastinic structures
invasion. The clinical features and the natural history of this entity
is described in an attempt to facilitate preoperative recognition. In
view of this case history, inflammatory pseudotumor should be
considered in the differential diagnosis of pulmonary masses associated
with an inflammatory response. The importance of histologic
differention of these lesions from malignant ones is underlined.
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response.
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Introducao

O pseudotumor inflamatério (PSTI) do pulméo € uma
lesdo rara, descrita pela primeira vez por Brunn em 1939
e denominada como PSTI por Unicher e Iverson desde
1954 @, De origem desconhecida, é no entanto conside-
rado um processo inflamatdrio reactivo, ndo neopldsico,
caracterizado pela desregulacdo do crescimento das célu-
las inflamatdrias. Vdrias teorias para a patogénese tém
sido propostas, mas a maioria dos autores postula uma
resposta imunoldgica descontrolada a um antigénio estra-
nho ou viral e referem existir correlagdo com uma infec-
cdo anterior, nomeadamente um processo inflamatério
organizado, como por exemplo a pneumonia ** ¥,

A terminologia é inconsistente face a histologia
incerta, que consiste numa proliferacao de células infla-
matorias, fibroblastos e miofibroblastos, podendo existir
dreas de calcificacdo e necrose focal, sem atipias ou
mitoses . Devido ao seu componente predominante-
mente celular é descrito também como: granuloma de
células plasmidticas, plasmocitoma, histiocitoma fibroso,
xantofibroma, xantogranuloma e tumor miofibrobldstico ©
67 Apesar de claramente definido como entidade clinica
patolégica pouco se sabe sobre a histéria natural conside-
rando-se um dilema de diagndstico tanto para o clinico
como para o patologista. Neste artigo os autores apresen-
tam os dados clinicos, radioldgicos e imunohistoquimicos
de uma crianga com PSTI localizado no lobo superior do
pulmao direito.

Caso Clinico

Crianca de 14 meses de idade, sexo masculino, raca
caucasiana, sem antecedentes familiares relevantes, com
normal desenvolvimento estaturoponderal. Calendario
vacinal actualizado, com BCG ao 2.° dia de vida e imuni-
zacdo anti Haemophilus B. Sauddvel até aos 13 meses,
quando inicia quadro de tosse produtiva, febre elevada,
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dificuldade respiratdria, com parametros laboratoriais de
infeccdo (leucocitose e proteina C reactiva elevada). A
radiografia do térax mostrava uma opacificacdo do 1/3
superior do hemitérax direito com duplo contorno e ele-
vacdo da pequena cissura (Fig. 1). Foi internado com o
diagndstico de pneumonia do lobo superior direito (LSD)
com atelectasia. Realizou terapéutica endovenosa com
cefuroxime, ficando apirético ao 2.° dia de tratamento.
Por persisténcia da imagem radiol6égica no LSD ¢ trans-
ferida para o nosso Servigo para investigacio.

posteriormente pela grande cissura e anteriormente pelo
timo e estruturas vasculares (Fig. 2). Nao se identificou
o bronquio lobar superior e observou-se moldagem do
bronquio intermédio, por compressdo extrinseca, com
adenomegdlias no espaco paratraqueal direito, aorta pul-
monar, subcarinal e no recesso pleuro-azigo-eséfago. No
sentido de esclarecer os aspectos anteriores realizou
ressonincia magnética (RM) que revelou, em localizacdo
paratraqueal, uma lesdo de limites bem definidos, ovéide
3,3/2,6 cm, sem aspectos de localizagdo intrapulmonar,
com fraco sinal de intensidade nos cortes axiais (Fig. 3).

FIG. 1 — Radiografia do térax em decuibito dorsal, mostrando
opacificacdo do 1/3 superior do hemitérax direito e ele-
vagdo da pequena cissura.

Na admissdo apresentava-se assintomdtico, com bom
estado geral, ndo se detectando alteracdes na auscultacio
pulmonar nem na percussdo tordcica, com restante obser-
vacdo clinica sem alteragcdes. Avaliagdo laboratorial inicial
revelou anemia microcitica hipocrémica (Hb 10,2 g/dL;
Ht 33,1%; VGM 64 {I; HGM 19,8 pg; CHGM 30,8 d/dL);
leucocitose ligeira sem neutrofilia (leucécitos 12.000 K/
ul; N 18%; L 62.4%; E 1,7%:; B 0,1%; M 7.8%; 10%
linfdcitos activados); trombocitose (528.000 K/uL). Ferro
sérico 27 ug/dL, ferritina sérica 5,1 ug/mL, electroforese
da hemoglobina normal. Proteina C reactiva negativa (0,6
g/dL). Serologias para Citomegalovirus, Epstein Barr e
virus sincicial respiratério foram negativas excepto anti-
corpos antiadenovirus IgG positivo. A prova de Mantoux,
a coloragdo Ziehl-Nielsen no exame directo do suco gds-
trico e a pesquisa micobacterias no suco gdastrico foram
negativas.

A broncofibroscopia revelou drvore brénquica direita
com volumosa compressdo extrinseca do brénquio lobar
superior direifo, sem inflamagdo da mucosa, sem caseum
ou secrecdes. A tomografia computorizada (TAC) do
térax mostrou, no LSD uma lesio ocupando espago, hete-
rogénea, com drea de hipodensidade no interior, limitada

FIG. 2 — Tomografia computorizada do tdérax revela preenchimento
das estruturas mediastinicas por uma massa homogénea.

*"FH 56 head

FIG. 3 - Ressonancia Magnética, mostra em localizagio para-traqueal
uma lesdo de limites bem definidos, com boa interface com
o timo, ndo aparentando aspectos de localizagdo intrapul-
monar.

O diagnéstico pré operatério foi de malformagéo con-
génita broncopulmonar, provavel quisto broncogénico com
reaccdo inflamatdria periférica, tendo em conta a idade e
a boa evolugdo clinica do doente.
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A toracotomia lateral direita revelou a existéncia de
uma massa parenquimatosa (Figs. 4 e 5) ocupando quase
todo o lobo superior direito, sem ventilagdo, de consistén-
cia pétrea e com invasdo do esofago, traqueia e veia cava
superior (VCS). Realizou-se lobectomia superior direita
ndo tendo sido possivel a excisdo total do tumor aderente
a VCS. O pés operatério imediato decorreu sem inciden-
tes e permaneceu ventilado durante 9 horas com 2 drenos
tordcicos funcionantes. As 48 horas pés cirurgia iniciou
febre alta 39,8°C, gemido, polipneia, taquicardia, com
leucocitose ¢ PCR muito elevada (25.1 g/dL). A radiogra-
fia do térax mostrou o pulmio expandido, mantendo opaci-
ficacdo do 1/3 superior do hemitérax direito. Este quadro
foi interpretado como sepsis iniciando antibioticoterapia
tripla ficando em apirexia as 24 horas. As hemoculturas
e uroculturas foram negativas e a evolucgdo clinica poste-
rior foi boa.

O estudo anatomopatoldgico identificou uma lesdo bem
delimitada de parénquima pulmonar, n3o encapsulada,
constituida histologicamente por feixes de células fusifor-
mes sem atipias ou mitoses; intenso infiltrado inflamaté-
rio linfoplasmocitirio e dreas de extensa colagenizacdo
com pequenos focos de calcificagdo. O estudo imunoci-
toquimico foi positivo para a actina do musculo liso e
focalmente para a desmina. O diagndstico foi de pseudo-
tumor inflamatério do pulmio. Ao fim de um ano de
seguimento, a crianga apresenta uma evolucdo estaturo
ponderal adequada, normalizagdo dos pardmetros laborato-
riais e sem evidéncia, de recorréncia do tumor. A tomo-
grafia computorizada do térax, um ano apds cirurgia,
mostrou desvios das estruturas mediastinicas para a direi-
ta em consequéncia de remocgdo cirdrgica do lobo supe-
rior, com densificagdo da por¢do superior do hemitérax
direito de caracter residual pés-cirtirgico. O lobo médio e
inferior direito tém os brénquios permedveis, o parén-
quima pulmonar tem aspecto normal e néo se identifica-
ram imagens ganglionares com expressdo nestes métodos
de imagem (Fig. 6).

FIG. 4 — Tumor parenquimatoso do lobo superior do pulméo direito.

FIG. 5 — Pega operatdria.

FIG. 6 — Tomografia computorizada do térax um ano apds cirurgia,
mostra desvios das estruturas mediastinicas para a direita de
caracter residual pos cirdrgico.

Discussao

O PSTI na crianga tem como localizacdo mais fre-
quente o pulmdo, sendo considerado o tumor isolado deste
6rgdo mais comum na idade pedidtrica ® . Tem sido
descrito noutras localizagdes como: traqueia, figado, sis-
tema nervoso central, olho, tiréide, glandulas salivares,
diafragma, rim, bexiga, retroperitoneu e pélvis. A incidén-
cia é desconhecida e Cerfolio et al aponta para 0,04% .
Este valor pode ser superior atendendo a variedade de
nomes atribuidos 2 mesma doenga.

Os doentes com PSTI do pulmio podem ser assinto-
maticos ou apresentar sintomas pulmonares ndo especifi-
cos como tosse, febre, dispneia, dor tordcica e hemoptises
© 10 Os sintomas e sinais gerais de febre, astenia, a
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existéncia de anemia, trombocitose, velocidade de sedimen-
tacdo aumentada e hipergamaglobulinemia podem indicar
inflamac@o crénica & ' 12,

No nosso caso a apresentacdio clinica enquadrou-se
no grupo dos sintomdticos e a infecgdo respiratria pode
ter sido o ponto de partida.

Os achados radiolégicos ndo sdo especificos, sendo
descrito com base no maior estudo realizado desde a
utilizagdo da TAC e RM (1966 e 1994), em 61 casos com
idades compreendidas entre 17 meses e 61 anos, como
lesdo bem definida na radiografia do térax, traduzida por
massa solitaria com predilec¢do pelos lobos inferiores .
O nosso doente apresentava uma imagem localizada ao
LSD, ainda sé descrito na literatura por Scott et al ©.
A informacdo obtida por TAC ¢ varidvel e comummente
demonstra uma massa de atenuagdo heterogénea como o
que encontrdmos no nosso estudo imagiolégico. O reco-
nhecimento da origem intra ou extrapulmonar da lesdo
nao é sempre possivel, tal como ndo o foi no nosso
caso.

O conceito de benignidade da les@o foi recentemente
alterado pela demonstragdo clinica de recorréncia, pelas
descrigdes de crescimento agressivo e evidéncia citogené-
tica da alteracdo cromossémica clonal adquirida © 710D,
Estudos de citometria de fluxo, que analisaram o contet-
do de DNA nuclear da lesdo, identificaram aneuploidia
em aproximadamente 50% dos casos PSTI. Estes autores
consideram que a aneuploidia do DNA pode ser um
marcador util de neoplasia, oferecendo assim informagio
diagnéstica e progndstica Y. O comportamento agressivo
ou recorrente ndo parece estar relacionado com o tipo
histolégico mas depende do local, proximidade de estru-
turas vitais e da multinodularidade do tumor (impedindo a
remocdo total). No nosso caso o tumor invadia as estru-
turas adjacentes como o eséfago, a traqueia e os grandes
vasos, o que impossibilitou a ressec¢do completa.

A classificacdo do PSTI de acordo com o grau de
invasdo tem implicagGes terapéuticas. No nosso doente a
lesdo era invasiva com atingimento de estruturas mediasti-
nicas locais, sendo submetido a lobectomia superior direi-
ta com excisdo parcial da massa. A pneumectomia e
eventual ressecdo da parede tordcica é preconizada nestes
casos por alguns autores, com realizacdo prévia da testes
de funcdo pulmonar 7. Pressupde-se, no entanto, o conhe-
cimento inicial do diagndstico, que tal como no nosso
caso ndo € na maioria dos casos possivel.

A bidpsia transbronquica ou por agulha transtoricica
ndo € recomendada em massas solitdrias porque frequen-
temente as lesdes sdo interpretadas como linfoma ou fibrose
mediastinica. Os cortes de congelagfo realizados no tem-
po operatério frequentemente ndo orientam o diagndstico,
colocando problemas de diagndstico diferencial com lin-
foma, sarcoma e fibroma © 7,

O diagnéstico definitivo € obtido na sequéncia de
ressecdo completa, com o estudo histomorfoldgico da
peca operatdria e observacdo de miultiplos focos do tumor.
A histologia polimérfica torna contudo o diagndstico
dificil ©- %9,

O prognéstico é bom quando a remogdo do tumor €
completa, o que é obtido por ressecdo alargada, em par-
ticular das lesdes mais pequenas e ndo invasivas havendo
baixo risco de recorréncia, mas devendo ser feita vigilan-
cia regular ?. Quando hé evidéncia de recorréncia, habi-
tualmente ao fim de um ano apds a cirurgia inicial, deve
realizar-se a ressecdo completa, sempre que for possivel
©. 10 Se o tumor ¢ inoperavel, apds incompleta excisdo,
alguns autores utilizam radioterapia, mas a experiéncia
mostra ndo ser eficaz com crescimento do tumor residual
.19 Qutros preconizam os corticdides e ciclosporina com
sucesso relativo 17,

Em conclusdo, o PSTI do pulmao é um tumor raro,
considerado benigno, mais comum em criancas. Tem um
curso heterogéneo, com um comportamento imprevisivel,
podendo crescer e invadir estruturas localmente reque-
rendo ressecdo pulmonar. A remog¢do completa € o trata-
mento de eleicdo. Nos casos de recorréncia deve ser feita
a resse¢do possivel.

A importancia do reconhecimento pré-operatorio nio
deve ser contudo muito enfatizada, devido a grande difi-
culdade em obter o diagndstico. No entanto 0s nossos
achados corroboram a necessidade de considerar o PSTI
do pulmdo como possibilidade diagndstica em criangas
com massa isolada do pulmdo, particularmente se asso-
ciada a febre, anemia microcitica hipocrémica e tromboci-
tose. A similaridade da nossa descricdo clinica com os
raros casos descritos na literatura poderd facilitar o reco-
nhecimento desta entidade.

A confirmag¢do do diagndstico é dada pelo anatomo-
patologista. O estudo imunocitoquimico e imunohisto-
quimico, permite a demonstragdo da policlonalidade da
lesio ©. A andlise citogenética permitird a distingdo da
natureza benigna ou maligna do tumor, com as conse-
quentes implicacdes no diagndstico, progndstico e tera-
péutica, particularmente como no nosso caso em que
havia um caracter invasivo ¥,
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