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RESUMO 
 

 
 

O tumor condromixoide ectomesenquimal (TCE) é uma neoplasia benigna rara, que 
afeta principalmente a língua e que exibe alta frequência da fusão RREB1-MRTFB. 
Microscopicamente, o TCE se assemelha com outras lesões condromixoides, sendo 
o mioepitelioma um dos principais desafios de diferenciação. Seu diagnóstico requer 
além da análise microscópica, a imuno-histoquímica. Revisões narrativas sobre o TCE 
já realizadas não contemplam uma análise sistemática da literatura. A fusão RREB1- 
MRTFB apesar de frequente em língua, foi positiva em um caso intra-ósseo, não tendo 
sido ainda descrita nos tecidos moles orais extra lingual. Sendo assim, o objetivo 
desse estudo foi sistematizar os dados da literatura com ênfase na microscopia do 
TCE, e relatar um caso extra lingual investigando a fusão RREB1-MRTFB. Uma busca 
eletrônica em 5 bases foi realizada em dezembro de 2021. Um total de 44 artigos com 
101 casos de TCE foram incluídos. Microscopicamente, o TCE mostrou-se não 
encapsulado (95,5%), porém circunscrito (89,2%), de aspecto lobular (70,6%), 
entremeado por septos fibrosos (98%), sendo uma proliferação sólida em lençol, ilhas 
ou cordões (98%), em um padrão reticular (98,3%), cujas células eram fusiformes 
(77,5%), redondas e ovoides (70,6%) ou poligonais (54,9%), com citoplasma 
eosinofílico (34,3%), imersas em uma matriz mixoide (97,0%), condroide (88,0%) ou 
mixocondroide (X%). Na imuno-histoquímica as células mostraram maior positividade 
para vimentina (100%), GFAP (88,9%), S-100 (85,7%), CD56 (76,9%) e CD57 (75%). 
A fusão RREB1-MRTFB ocorreu em n=20/23; 87,0%. O presente caso clínico relatado 
é de um nódulo em face lingual da mandíbula em jovem de 15 anos, cuja morfologia 
mostrava as características mais frequentemente identificadas na revisão sistemática. 
A análise molecular confirmou o diagnóstico de TCE. O estudo contribui para um 
detalhamento das características morfológicas diagnósticas do TCE, bem como 
expandiu o conhecimento molecular do tumor em um caso extra lingual de um 
indivíduo brasileiro. 

 
 

Palavras-chave: tumor condromixoide ectomesenquimal; neoplasia mesenquimal; 
cavidade oral; revisão sistemática; fusão gênica. 



ABSTRACT 
 

 
 

Ectomesenchymal chondromyxoid tumor: a systematic review and molecular 
analysis of an extra-lingual case. 

 
The ectomesenchymal chondromyxoid tumor (ECMT) is a rare benign neoplasm that 
mainly affects the tongue and exhibits a high frequency of the RREB1-MRTFB fusion. 
Microscopically, ECMT resembles other chondromyxoid lesions, with myoepithelioma 
being one of the main differentiation challenges. Its diagnosis requires not only 
microscopic analysis but also immunohistochemistry. Narrative reviews on ECMT 
conducted so far do not encompass a systematic analysis of the literature. The 
RREB1-MRTFB fusion, despite being frequent in the tongue, has been tested positive 
in an intraosseous case, and it has not yet been described in extra-lingual oral soft 
tissues.Therefore, the aim of this study was to systematize the literature data with an 
emphasis on ECMT microscopy and report an extra-lingual case investigating the 
RREB1-MRTFB fusion. An electronic search across 5 databases was conducted in 
December 2021. A total of 44 articles comprising 101 cases of ECMT were included. 
Microscopically, ECMT was found to be non-encapsulated (95.5%), yet circumscribed 
(89.2%), exhibiting a lobular appearance (70.6%), interspersed with fibrous septa 
(98%), forming a solid proliferation in sheets, strands and cords (98%) in a reticular 
pattern (98.3%). The cells were spindle-shaped (77.5%), round and ovoid (70.6%), or 
polygonal (54.9%), with eosinophilic cytoplasm (34.3%), embedded in a myxoid matrix 
(97.0%), and chondroid (88.0%). Immunohistochemically, there was higher positivity 
for vimentin (100%), GFAP (88.9%), S-100 (85.7%), CD56 (76.9%), and CD57 (75%). 
The RREB1-MRTFB fusion occurred in n=20/23; 87,0%. The present clinical case 
reportes a nodule on the lingual aspect of the mandible in a 15-year-old individual, 
whose morphology exhibited the most frequently identified characteristics in the 
systematic review. The molecular analysis confirmed the diagnosis of ECMT. The 
present study not only contributes to a detailed understanding of the morphological 
diagnostic features of ECMT but also expands the molecular knowledge of the tumor 
based in an extra-lingual case of a Brazilian individual. 

 

 
Keywords: ectomesenchymal chondromyxoid tumor; mesenchymal neoplasm; oral 
cavity; systematic review; gene fusion. 
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1 INTRODUÇÃO 

 
 

O tumor condromixoide ectomesenquimal (TCE) é uma neoplasia 

mesenquimal benigna rara que afeta predominantemente a língua na porção dorsal.1 

O termo “tumor condromixoide ectomesenquimal”, do inglês ectomesenchymal 

chondromyxoid tumor passou a ser usado para mencionar uma proliferação 

condromixoide em região anterior da língua, pela primeira vez, em 1995, por Smith e 

colaboradores, 2 após revisarem casos de tumores mesenquimais em língua com 

componentes condroide e mixoide proeminentes e que não preenchiam os critérios 

de diagnóstico de entidades previamente descritas.2 A partir dos 19 casos 

identificados por Smith et al. (1995), aproximadamente 100 casos de TCE foram 

descritos na literatura, sendo poucos os de localização extraglossal.3, 4
 

O conhecimento acerca do TCE é ainda incipiente. O tumor guarda 

similaridades microscópicas com vários tumores condromixoides e possui origem 

ainda enigmática,5 entretanto, duas teorias são propostas para explicar seu 

desenvolvimento. A primeira considera uma origem em glândulas salivares menores. 

Microscopicamente, o tumor guarda de fato similaridades com mioepiteliomas de 

glândulas salivares e dos tecidos moles. A alta propensão de acometimento dos 2/3 

anteriores do dorso da língua e a ausência de glândulas salivares menores nesta 

região, no entanto, tornam essa teoria menos provável.6 A segunda teoria propõe que 

o TCE se origina a partir de células ectomesenquimais indiferenciadas da crista 

neural.7 Suportando essa origem, as células mostram imunopositividade para as 

proteínas neurais.8 

Histopatologicamente e imuno-histoquimicamente, o TCE é composto por células 

neoplásicas semelhantes às células mioepiteliais com marcações para S100, GFAP e 

vimentina entretanto, este perfil imuno-histoquímico mostra-se muitas vezes distinto 

ao dos tumores mioepiteliais salivares. Molecularmente, o TCE e o mioepitelioma 

guardam similaridades também citogenéticas, conforme demonstrado por Argirys et 

al. (2016). A Organização Mundial da Saúde (OMS) incorporou o diagnóstico “tumor 

condromixoide ectomesenquimal”, em 2005, no seu livro de classificação dos tumores 

de cabeça e pescoço.9 Entretanto, em 2017, a OMS categorizou o TCE no espectro 

patológico dos mioepiteliomas dos tecidos moles,10 utilizando o sinônimo 

“myoepithelioma”, não adotando mais a nomenclatura “tumor condromixoide 
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ectomesenquimal”. E na versão mais atualizada, o TCE foi incluído no capítulo 

intitulado “Tumores de histogênese incerta”.5 

A semelhança microscópica do TCE com proliferações condroides, 

mixoides ou mioepiteliais fez com que estudos focassem na diferenciação morfológica 

e imuno-histoquímica entre essas lesões.11, 12, 13 Embora o imunofenótipo do TCE 

mostre-se variável, não havendo um marcador específico, o diagnóstico requer a 

análise imuno-histoquímica,14 sendo relatos de lesões diagnosticadas somente com 

base nos achados histológicos15 questionadas por alguns autores. 3,16
 

Recentemente, achados sobre a patogênese molecular do TCE contribuem 

para que sua classificação seja como uma entidade patológica distinta.17 Na maior 

série de casos já reportada, 19/21 TCE de localização exclusiva em língua mostraram 

uma alteração cromossômica, do tipo fusão, entre os genes RREB1-MRTFB 

(anteriormente conhecido como MKL2), 1/21 apresentou rearranjo envolvendo os 

genes EWSR1-CREM e somente 1 tumor não mostrou alteração.17 Diante da alta 

prevalência da fusão RREB1-MRTFB encontrada em TCE, esta translocação mostra- 

se como potencial marcador diagnóstico do tumor. Embora todos os casos 

investigados para a fusão RREB1- MRTFB tenham sido de localização em língua, 

recentemente, pesquisadores demonstraram esta mesma fusão em uma lesão 

intraóssea localizada em corpo da mandíbula, cujos achados microscópicos eram de 

TCE, expandindo assim, a distribuição clínica deste tumor para além dos tecidos 

moles.18
 

Por se tratar de um tumor raro e de descrição recente, verifica-se que o 

conhecimento acerca do TCE vem sendo constantemente atualizado, sem que haja 

até o momento, uma integração dos dados publicados em relação às características 

clínicopatológicas deste tumor. Além disso, entre os casos de TCE relatados em 

indivíduos brasileiros,14, 19 todos foram em língua, sem que as alterações moleculares 

do tipo fusão tenham sido investigadas no TCE desse grupo, nesta ou em outras 

localizações. Assim, este estudo tem como objetivo integrar os dados da literatura 

disponíveis sobre as características clínicopatológicas e moleculares do TCE, bem 

como descrever um caso de um indivíduo brasileiro contemplando a análise molecular 

da fusão RREB1- MRTFB. Este estudo pode contribuir para um maior conhecimento 

das características biológicas em casos já publicados, bem como expandir o 

conhecimento molecular do tumor. 
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1 OBJETIVOS 

 
 

1.1 Objetivo geral 

 
 

Integrar, sistematicamente, os dados publicados na literatura sobre as 

características clinicopatológicas e moleculares do TCE, bem como descrever os 

achados moleculares em um caso extra lingual de um indivíduo brasileiro. 

 

1.2 Objetivos específicos 

 
 

● Realizar uma revisão sistemática dos dados clínicopatológicos e moleculares 

publicados sobre o TCE. 

● Descrever um novo caso extralingual de TCE e investigar a ocorrência da fusão 

RREB1-MRTFB em um indivíduo brasileiro. 
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2 METODOLOGIA 

 
 

O presente estudo foi dividido em duas etapas: a primeira foi uma revisão 

sistemática da literatura de relatos de casos ou séries de casos publicados sobre o 

tumor condromixoide esctomesenquimal; a segunda etapa consistiu em um estudo 

tipo relato de caso do tumor condromixode ectomesenquimal em um indivíduo 

brasileiro. 

 
Etapa 1: Revisão sistemática da literatura de relatos de casos ou séries de casos de 

tumor condromixoide ectomesenquimal. 

 

2.1 Protocolo 

 
 

Esta revisão sistemática foi conduzida de acordo com as Diretrizes de Itens 

Preferenciais para Revisões Sistemáticas e Meta-análises (PRISMA).20
 

 
2.2 Fontes de informação e estratégias 

 
 

As buscas eletrônicas foram realizadas em dezembro de 2021 sem 

restrições de data da publicação nas seguintes bases de dados: PubMed (National 

Library of Medicine), Web of Science (Clarivate Analytics), Scopus (Elsevier), Ovid 

(Wolters Kluwer) e Embase (Elsevier). A seguinte estratégia foi utilizada na busca: 

(ectomesenchymal chondromyxoid tumour) OR (ectomesenchymal chondromyxoid 

tumor). A avaliação foi limitada às primeiras 300 referências.21 Também foram 

realizadas buscas na lista de referências dos artigos incluídos. As referências 

recuperadas foram exportadas para o software EndNote (Clarivate Analytics, Londres, 

Reino Unido), e as duplicatas identificadas foram removidas após a identificação. 

 
Tabela 1 - Estratégia de busca para cada base de dados eletrônica 

Base de Dados Palavras-chave 

Pubmed ectomesenchymal chondromyxoid tumour OR 

ectomesenchymal chondromyxoid tumor 
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Web of Science ectomesenchymal chondromyxoid tumour OR 

ectomesenchymal chondromyxoid tumor 

Scopus “ectomesenchymal chondromyxoid tumour” OR 

“ectomesenchymal chondromyxoid tumor” 

EMBASE “ectomesenchymal chondromyxoid tumour” OR 

“ectomesenchymal chondromyxoid tumor” 

OVID ectomesenchymal chondromyxoid tumour OR 

ectomesenchymal chondromyxoid tumor 

Fonte: Produção pelo próprio autor, 2021. 

 
 

2.3 Critérios de elegibilidade 

 
 

Artigos na língua inglesa descrevendo relatos de casos ou séries de casos 

de tumor condromixoide ectomesenquima com informações demográficas (sexo, 

idade, etnia, continente), clínicas (localização, cor, consistência, tamanho, 

sintomatologia, aspectos macroscópicos e imaginológicos, tipo de tratamento e 

ocorrência de recidiva), histológicas (padrão de apresentação, morfologia das células, 

estroma, pleomorfismo, uso de colorações histoquímicas), imuno-histoquímicas 

(marcadores investigados e distribuição da marcação) e moleculares (rearranjos 

investigados) suficientes para confirmação do diagnóstico foram incluídos. Os critérios 

de exclusão foram cartas ao editor que não descrevessem o caso clínico, editoriais 

comentando outros artigos publicados e resumos/anais publicados de congressos. 

 
 
 

2.4 Seleção de estudos 

 
 

A seleção dos estudos foi realizada em duas fases. Na fase 1, os 

títulos/resumos de todas as referências recuperadas através das buscas eletrônicas 

foram lidos independentemente por dois revisores (RHJS e SFS). As referências cujos 

títulos/resumos atenderam aos critérios de elegibilidade foram incluídas. Quando o 

título/resumo não estava disponível ou não fornecia informações suficientes para a 

decisão de inclusão ou exclusão, o texto completo foi lido e avaliado na fase 2, 
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aplicando-se os mesmos critérios de elegibilidade descritos acima. Os artigos que 

atenderam aos critérios na fase 2 também foram incluídos. Desacordos entre RHJS e 

SFS foram resolvidos por meio da discussão com outro autor FAF. 

 

2.5 Extração de dados 

 
 

Quando disponíveis, os seguintes dados foram extraídos de cada artigo 

incluído e registrados em um formulário padronizado: nome dos autores; ano de 

publicação, continente e país onde os casos foram relatados, número de casos 

relatados, idade e sexo dos indivíduos, tamanho e tempo de duração da lesão, local 

de ocorrência, apresentação clínica, recorrência (sim ou não), hipóteses diagnósticas, 

tratamento realizado, achados microscópicos, imuno-histoquímicos e moleculares. 

 

2.6 Avaliação crítica dos estudos incluídos 

 
 

A qualidade metodológica dos artigos incluídos foi avaliada por meio da 

ferramenta do Instituto Joanna Briggs da Universidade de Adelaide. Para os casos 

reportados, oito itens foram avaliados: descrição clara das características 

demográficas do indivíduo com TCE, características microscópicas da lesão, 

descrição clara da história do indivíduo, descrição clara da condição clínica atual, 

descrição clara do método de diagnóstico, descrição da intervenção empregada, 

condição clínica do indivíduo pós-intervenção, descrição clínica de efeitos adversos e 

se o caso clínico fornecia alguma lição (takeaway lesson). Para cada parâmetro, o 

artigo incluído foi classificado como tendo boa qualidade metodológica (“sim”) e má 

qualidade metodológica (“não”).22
 

 
2.7 Análise estatística 

 
 

Todos os dados extraídos foram tabulados no Microsoft Office Excel 2019 

(software Microsoft®, Redmond, WA, EUA) e analisados descritivamente usando o 

GraphPad Prisma versão 8.0 para Windows (software GraphPad, San Diego, CA, 

EUA). 
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Etapa 2: Estudo molecular de um caso de tumor condromixoide ectomesenquimal, 

de localização extralingual em um indivíduo brasileiro. 

 

2.8 Submissão ao comitê de ética 

 
 

Este estudo foi submetido ao Comitê de Ética em Pesquisa (COEP) da 

Universidade Federal de Minas Gerais por meio da Plataforma Brasil (CAAE: 

58780422.0.0000.5149, Parecer: 5626549) (ANEXO 1). 

 

2.9 Local da Pesquisa 

 
 

A pesquisa foi realizada no Laboratório de Biologia Molecular da Faculdade 

de Odontologia da Universidade Federal de Minas Gerais (FAO-UFMG). 

 

2.10 Amostra 

 
 

Foi incluída no estudo uma amostra de um caso de arquivo de TCE fixados 

em formalina e embebidos em parafina (FFPE, formalin fixed paraffin embedded). Tal 

amostra foi obtida do arquivo do Laboratório de Patologia Bucal da instituição 

FAO/UFMG. O caso incluído teve o diagnóstico revisado por um patologista bucal, por 

meio de análises das lâminas arquivadas. Os dados demográficos, idade e sexo do 

indivíduo, tamanho e tempo de duração da lesão, local de ocorrência, apresentação 

clínica, recorrência (sim ou não), tempo de acompanhamento para avaliação da 

recorrência, hipóteses diagnósticas, tratamento realizado, achados microscópicos e 

imuno-histoquímicos foram extraídos da ficha clínica armazenada. 

 
 

2.11 Diagnóstico por método molecular através do RT-PCR 

 
 

Reação em cadeia da polimerase com transcrição reversa (RT-PCR) é uma 

técnica considerada de baixo custo, alta sensibilidade, curto tempo de resposta e 

ensaios facilmente personalizáveis.23 É uma modificação da PCR clássica, e é 

utilizada para detectar o mRNA.24
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2.11.1 Extração do RNA 

 
 

A extração do RNA foi realizada através de um bloco de FFPE do caso de 

TCE. Três lâminas de tecido foram cortadas com espessura de 10 μm, o RNA total foi 

isolado utilizando um kit RecoverAll Total Nucleic Acid (Ambion Inc., Austin, TX, EUA), 

de acordo com as instruções do fabricante. As amostras foram desparafinadas usando 

um método de xilol modificado. Para esse método são necessárias duas lavagens em 

1 mL de xilol e uma lavagem em 1 mL de etanol absoluto. Para secar a amostra, a 

tampa do tubo foi mantida aberta. Posteriormente as amostras desparafinadas foram 

digeridas com proteinase K, incubadas a 55°C por 1 hora e, em seguida, a 90°C por 

1 hora. O RNA foi isolado de acordo com as instruções do fabricante. Ao final do 

processo, a integridade e qualidade do mRNA da amostra foi avaliada por meio do 

espectrofotômetro UV NanoDrop 2000 (Thermo Fisher Scientific, Wilmington, DE, 

USA). Foi realizado a conversão do mRNA para DNA complementar (cDNA) por meio 

de um sistema de transcriptase reversa (RT). 

 
2.11.2 Conversão do RNA para cDNA 

 
 

Foi realizada a conversão do RNA total para o cDNA utilizando o kit de 

transcrição reversa (SuperScript® III). O SuperScript® III é uma ferramenta da biologia 

molecular que é capaz de sintetizar cDNA da primeira cadeia a partir de RNA poli(A)+ 

purificado ou RNA total. O SuperScript® III pode detectar alvos de RNA com tamanhos 

que variam de 100 pares de bases (bp) a mais de 12 kilo pares de bases (kb). Essa 

ampla faixa de alvos o torna adequado para uma variedade de aplicações. A síntese 

de cDNA foi realizada usando o RNA total e o Primer. O Primer é um oligo (dT), 

iniciadores aleatórios ou um iniciador específico do gene. Foram utilizadas amostras 

de até 5000 ng de RNA total, sendo a concentração de RNA total da amostra 

investigada = 779ng/µ l, tendo sido, portanto, utilizados 6,4 μl desta amostra. Na 

primeira etapa, foram utilizados os seguintes componentes: 

 
Tabela 2 - Componentes e quantidades da primeira etapa da síntese de cDNA 

Componente Quantidade 

Primer 1 μl 
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dNTP 1 μl 

RNA total 6,4 μl 

H2O tratada com DEPC 1,6 μl 

Total 10 μl 

Fonte: SuperScript® III First-Strand Synthesis System for RT-PCR 

 

Todos os componentes foram agitados e centrifugados brevemente antes 

de inseridos e homogeneizados no microtubo eppendorf de 0,5 ml. Em seguida, o 

microtubo foi aquecido em um termociclador a 65°C por 5 minutos seguido de 

resfriamento no gelo por 1 minuto. 

Após o resfriamento, a síntese do cDNA é preparada seguindo a ordem 

indicada, adicionando cada componente conforme o que está descrito abaixo: 

 
Tabela 3 - Componentes e quantidades da segunda etapa da síntese de cDNA 

Componente Volume por amostra 

10X RT buffer 2 μl 

25 mM MgCl2 4 μl 

0.1 M DTT 2 μl 

RNaseOUT™ (40 U/μL) 1 μl 

SuperScript® III RT (200 U/μL) 1 μl 

Fonte: SuperScript® III First-Strand Synthesis System for RT-PCR 

 
Os componentes foram misturados em um tubo eppendorf de 0,5 ml. Foi 

adicionado 10 μL da Mistura de Síntese de cDNA a cada mistura de RNA/primer, o 

tubo foi aquecido em termociclador conforme as seguintes condições: 

● Iniciador com oligo(dT)20: 50 minutos a 50°C; 

● Iniciador com hexâmeros aleatórios: 10 minutos a 25°C, seguidos de 50 

minutos a 50°C; 

Após incubação, a temperatura foi elevada para 85°C por 5 minutos, e logo 

em seguida o tubo foi resfriado no gelo. 

Foi adicionado 1μL de RNase H a cada tubo das amostras e incubado por 

20 minutos a 37°C. A reação de síntese de cDNA foi armazenada no freezer a -30°C 

a -10°C. A amplificação do cDNA foi realizada através da PCR convencional. 
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2.11.3 Reação em cadeia da polimerase (PCR) 

 
 

Foi realizada a reação em cadeia da polimerase (PCR) para a amplificação 

da região de interesse correspondente aos genes RREB1 e MRTFB. Os iniciadores 

Forward (F) e Reverse (R) para a região de interesse foram desenhados, os primers 

posicionados no exon 8 de RREB1 (NCBi RefSeq NM_001003699.3) 5'- 

TATGGACTGGAGACCCACATGGA-3' e exon 11 de MRTFB (NCBi RefSeq 

NM_001308142.1) 5'-TGAACAATGCCACACCTAACACA-3', e o tamanho do produto 

foi previsto em 110 pares de bases (pb).25 A reação em cadeia da polimerase foi 

realizada com o kit DNA Platinum Taq (Invitrogen, Carlsbad, CA, EUA). 

Para a reação da PCR foram utilizados um volume final de 25μl, contendo 

10 μM de cada iniciador, 100ng de cDNA e 1x de MyTaq HD Red Mix (Bioline 

Reagents Ltd, UK). Todas as reações foram realizadas na Mastercycler Gradient 

thermocycler (Eppendorf, Hamburg, Germany) e as condições para os ciclos de PCR 

para o alvo RREB1 e MRTFB foram ajustadas para permitirem uma melhor 

amplificação do cDNA de amostras FFPE. Os padrões de temperatura foram utilizados 

de acordo com o recomendado pela MyTaq HS Red Mix, 1x (Bioline Reagents Ltd, 

UK). A primeira etapa foi de desnaturação inicial que ocorreu a 95ºC por 3 minutos. 

As etapas seguintes se repetiram por 45 ciclos: desnaturação a 95ºC por 15 segundos, 

anelamento à temperatura de 55ºC por 15 segundos e extensão a 72ºC por 30 

segundos. Por fim, foi realizada a etapa de extensão final a 72ºC por 10 minutos 

seguido de resfriamento a 4ºC. 

 
2.11.4 Análise da fusão RREB1- MRTFB 

 
 

A fim de verificar o resultado da amplificação, os produtos da PCR foram, 

então, submetidos à eletroforese em gel de agarose a 1,5% marcado por fluorescência 

(SYBR™ Safe DNA gel stain; introgen by Thermo Fisher Scientific, Wilmington, DE, 

USA), e visualizados em um transiluminador sob luz UV. O produtode PCR amplificado 

foi sequenciado em um sequenciador automático (Applied Biosystems 3730 DNA 

Analyzer). 

A fusão identificada foi confirmada pelo Sequenciamento de Sanger à nível 

do cDNA. As sequências foram inspecionadas manualmente usando as sequências 
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de referência dos genes para comparação (RREB1: NM_001003699.3; MRTFB: 

NM_001308142.1). 

 

2.12 Análise estatística 

 
 

Todos os dados extraídos foram tabulados no Microsoft Office Excel 2019 

(software Microsoft®, Redmond, WA, EUA) e analisados descritivamente usando o 

GraphPad Prism versão 8.0 para Windows (software GraphPad, San Diego, CA, 

EUA). 
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3 RESULTADOS 

 
 

3.1 Revisão sistemática da literatura 

 
 

As buscas eletrônicas renderam 257 referências. Após a remoção de 187 

duplicatas, critérios de inclusão e exclusão foram aplicados a 70 referências. Destes, 

26 estudos foram excluídos por não atenderem aos critérios de elegibilidade. Um total 

de 44 estudos relatando 101 casos de TCE foram incluídos nesta revisão sistemática. 

O fluxograma que ilustra o processo de busca e seleção dos estudos incluídos nesta 

revisão sistemática está esquematizado no fluxograma abaixo. 

 
 

Figura 1 - Fluxograma ilustrando a seleção dos estudos incluídos na revisão sistemática 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Fonte: Produção pelo próprio autor, 2022. 

 
 

3.2 Dados clínicos-patológicos 

N. de relatos identificados por meio de pesquisa no 

banco de dados (n= 257) 
Pubmed= 51 

Web of Science= 60 

Scopus= 55 

EMBASE= 51 

Ovid= 40 

 

N. de estudos incluídos em síntese qualitativa (n=44) 
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14 Artigos que não 
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1= Artigo não encontrado 
8= Artigo carta ao editor 
3= Artigo em outra língua 

N. de duplicadas removidas (n=187) 

 

S
e
le

ç
ã
o

 
Id

e
n

tific
a
ç

ã
o

 



26 
 

 
 

 

Na Tabela 4 observa-se a descrição dos dados clínicopatológicos dos 101 

casos de TCE obtidos entre os anos de 1995 e 2021, além do presente caso, 

totalizando 102 casos. O continente com o maior número de casos relatados foi a 

América (70,6%), seguido da Ásia (19,6%). Os países com maiores números de casos 

foram os Estados Unidos da América (56,9%), seguido do Brasil (7,8%). 

A raça/ etnia foi relatada em 24 casos sendo a maior prevalência em 

pacientes caucasianos (66,6%). A média de idade no momento do diagnóstico foi de 

38,9 ± 17,6 anos (variando de 2 a 78 anos) e não houve predileção por sexo 

(proporção 1:1). 

O TCE apresentou-se clinicamente como nódulo ou tumor 66 (64,7%), 

submucoso (n=25/26; 96,2%), séssil (n=16/19; 84,2%), recoberto por mucosa com a 

cor semelhante à da mucosa normal (n=26/32; 81,3%), não ulcerado (n=33/38; 

86,8%), de consistência firme (n=31/42; 73,8%), assintomático (n=45/51; 88,2%), e de 

crescimento lento (n=24/27; 88,9%). O tamanho médio de do tumor foi de 15,0 mm 

±10,1 (variação de 3-57 mm). O tempo da primeira queixa do paciente variou em um 

intervalo de 0,3 a 240 meses (média 36,4 ± 55,3 meses). A localização mais comum 

foi a língua (n=95/102; 93,0%), principalmente no dorso lingual (n=71/95; 74,7%), 

seguido pelo palato (n=3/102; 3,0%). As outras regiões foram descritas na Tabela 4. 

A ressonância magnética (RM) foi o exame de imagem mais utilizado 

(n=9/16; 56,3%) e as lesões se apresentavam, principalmente, como uma massa 

expansiva (n=3/9; 33,3%) e heterogênea (n=3/9; 33,3%). 

O diagnóstico clínico mais representativo foi o grupo de lesões e tumores 

benignos de partes moles (n=68/74; 91,9%), sendo tumor de células granulares 

(n=12/74; 16,2%) a lesão mais citada, seguido do fibroma (n=8/74; 10,8%), o 

schwannoma (n=5/74; 6,8%) e o neurofibroma (n=4/74; 5,4%). O grupo das lesões 

das glândulas salivares representou 6,7% do total, sendo as lesões mencionadas a 

mucocele (n=1/74; 1,4%), a rânula (n=1/74; 1,4%) e o carcinoma mucoepidermóide 

(n=1/74; 1,4%). Uma neoplasia maligna, o condrossarcoma mixoide extraesquelético, 

também foi citada como diagnóstico clínico (n=1/74; 1,4%). 

Na maioria dos casos, o tratamento de escolha foi a biópsia excisional 

(n=76/102; 74,5%). Em poucos casos, optou-se por realizar uma biopsia incisional no 

primeiro momento (n=7/102; 6,9%). A duração média do tumor variou de 0,20 a 240 

meses, com média de 38,1 ± 49,8 meses. Alguns casos descreveram a recidiva da 
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lesão (n=5/54, 9,3%) e o tempo livre da doença variou de 3 meses a 60 meses após 

o tratamento, com uma média de 25,8 ±21,7 meses. 

Macroscopicamente, o tumor apresentou-se, principalmente, como uma 

massa sólida (n=5/20; 25,0%), com superfície lisa (n=5/20; 25,0%) e bem circunscrita 

(n=8/20; 40,0%). Em 2 casos (n=2/20; 10,0%) também foi observado aspecto cístico. 
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Tabela 4 - Descrição das variáveis demográficas e clínicas do tumor condromixoide ectomesenquimal 

na literatura (1995-2021) e o presente caso clínico. 
 

 
Características demográficas e clínicas 

 
n (%) 

Continente (n=102)  

América 

América do Norte 63 (61,8%) 

América do Sul 8 (7,8%) 

72 (70,6%) 

Ásia 20 (19,6%) 

Europa 9 (8,8%) 

África 1 (1%) 

Raça/etnia (n=24)  

Caucasiano 16 (66,6%) 

Demais 8 (33,4%) 

Idade-Anos  

Média ±SD 38,9±17,6 

Intervalo 2-78 

Década (n=97)  

1 (0-9) 7 (7,2%) 

2 (10-19) 9 (9,3%) 

3 (20-29) 14 (14,4%) 

4 (30-39) 18 (18,6%) 

5 (40-49) 15 (15,5%) 

6 (50-59) 26 (26,8%) 

7 (60-69) 5 (5,2%) 

8 (70-79) 3 (3,0%) 

Sexo (n=102)  

Feminino 51 (50 %) 

Masculino 51 (50%) 

Proporção 1:1 

Localização(n=102)  

Língua 95 (93,0%) 
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Dorso lingual 71(74,7%)  

Palato 3 (3,0%) 

Mucosa Bucal 1 (1%) 

Tonsila 1 (1%) 

Mandíbula 1 (1%) 

Assoalho bucal 1 (1%) 

Apresentação clínica (n=102)  

Nódulo ou tumor 

NI 

66 (64,7%) 

36 (35,3%) 

Séssil ou pediculado (n=19)  

Séssil 16 (84,2%) 

Pediculado 3 (15,8%) 

Coloração (n=32)  

Semelhante à mucosa normal 26 (81,3%) 

Outras colorações 6 (18,7%) 

Mobilidade (n=12)  

Sim 6 (50,0%) 

Não 6 (50,0%) 

Superfície (n=38)  

Não ulcerada 33 (86,8%) 

Ulcerada 5 (13,2%) 

Consistência (n=42)  

Firme 31 (73,8%) 

Macia 10 (23,8%) 

Borrachoide 1 (2,4%) 

Crescimento (n=27)  

Lento 24 (88,9%) 

Rápido 1 (3,7%) 

Lento/rápido 2 (7,4%) 

Tamanho - mm (n=71)  

média ±SD 15,0 ±10,1 

Intervalo 3 – 57 

Duração -meses (n=48)  
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Média ±SD 36,4 ±55,3 

Intervalo 0,3 - 240 

Sintomatologia (n=51)  

Não 45 (88,2%) 

Sim 6 (11,8%) 

Tratamento (n=102)  

Biopsia excisional 76 (74,5%) 

NI 26 (25,5%) 

Aspecto macroscópico (n=20)  

Bem circunscrito 8 (40,0%) 

Sólido 5 (25,0%) 

Superfície lisa 5 (25,0%) 

Cístico 2 (10,0%) 

Consistência da macroscopia (n=19) 

Gelatinosa/mixoide 8 (42,1%) 

Firme 6 (31,6%) 

Macia 6 (31,6%) 

Borrachoide 2 (10,5%) 

Acompanhamento (meses) (n=54)  

Média ±SD 38,1 ±49,8 

Intervalo 0,20 – 240 

Recidiva (n=54)  

Sim 5 (9,3%) 

Não 49 (90,7%) 

Tempo livre da doença (meses)  

Média ±SD 25,8 ±21,7 

Intervalo 3,00 – 60,00 

n= número de casos relatados. SD (desvio padrão). 
Fonte: Produção pelo próprio autor, 2022. 

 

 
3.3 Dados histopatológicos 

 
 

As características microscópicas estão resumidas na Tabela 5. 

Microscopicamente, os tumores eram, majoritariamente, bem circunscritos (n=91/102; 
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89,2%), não encapsulados (n=42/45; 93,3%), compostos por lóbulos (n=72/102; 

70,6%) e separados por septos fibrosos n=49/50 (98,0%). O padrão de crescimento 

arquitetural reticular (n=58/59; 98,3%) e o arranjo em cordões, lençóis e ilhas de 

células (n=48/49; 98,0%) foram os mais prevalentes. 

Os tumores eram compostos, em sua maioria, por células fusiformes 

(n=79/102; 77,5%), células redondas e ovoides (n=72/102; 70,6%) e células poligonais 

(n=56/102; 54,9%). Outras células como células estreladas (n=8/102; 7,8%) e células 

epitelioides (n=5/102; 4,9%) também foram observadas ocasionalmente. 

As células apresentavam-se com um núcleo lobulado (n=17/102; 16,7%) e 

com inclusões pseudonucleares (n=46/47; 97,9%). O citoplasma eosinofílico 

(n=35/102; 34,3%) foi bem frequente e, em alguns casos, também foram observados 

vacúolos citoplasmáticos (n=9/102; 8,8%). Em muitos casos, foram descritos 

pleomorfismo nuclear (n= 64/76; 84,2%) e hipercromatismo nuclear (n=64/76; 84,2%), 

além de serem observadas mitoses em alguns casos (n=14/56; 25,00%). 

Grande parte das lesões apresentava um estroma mixoide (96/100; 97,0%), 

condroide (n=66/75; 88,0%) e foram reportadas áreas de hialinização (n=30/32; 

93,8%). A extensão para os tecidos adjacentes foi descrita em alguns casos para o 

tecido muscular (n=38/57; 66,7%), para os tecidos adiposos (n=3/17; 17,6%) e 

extensão para os tecidos neurais (n=3/102; 2,9%). Áreas de hemorragia (n=23/27; 

85,2%), células gigantes multinucleadas (n=13/16; 81,3%) e presença de 

degeneração cística (n=19/20; 95,00%) também foram reportados em alguns casos. 

No diagnóstico diferencial histopatológico foram mencionadas as lesões 

das glândulas salivares (n=6/23; 26,1%), como o adenoma pleomórfico (n=3/23; 

13,0%) e o mioepitelioma (n=3/23; 13,0%). Entre as lesões benignas, o neurofibroma 

(n=2/23; 8,7%) foi o mais mencionado. O rabdomiossarcoma (n=1/23; 4,23%) e o 

condrossarcoma mixoide extraequelético (n=2/23; 8,7%) foram as neoplasias 

malignas citadas no diagnóstico histopatológico. 
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Tabela 5 - Características histopatológicas dos casos da literatura (1995−2021) e do presente caso clínico. 

Características histopatológicas n (%) Referências 

Bem circunscrito (n=102)   

Sim 91 (89,2%) 2, 4, 6, 7, 8, 12, 13, 14, 16 (2), 17,18, 19, 26, 27, 28, 29, 31, 32, 33, 35, 36, 37, 39, 40, 

41, 42, 43, 44, 45, 50, 51, 52, 53, 54, 55, 56, 57, 58, 60, PC 

NI 11 (10,8%) 1, 16 (1), 38, 34 

Encapsulado (n=45)   

Sim 3 (6,7%) 19, 39, PC 

Não 42 (93,3%) 1, 4, 6, 8, 13, 14, 15, 16 (1), 26, 27, 31, 32 (2), 33 (1), 34, 36 (1), 37, 41, 42, 45, 51, 52, 

54, 57 

Nodular/lobular (n=102)   

Sim 72 (70,6%) 1, 2, 4, 7, 8 (3 e 6), 12, 13, 15, 17, 19, 26, 29, 32 (1 e 2), 33, 37, 38, 39, 40, 41, 42, 43, 

44,45, 50, 51, 52, 53 (1), 54, 55, 57, 60 PC 

NI 30 (29,4%) 1, 6, 8 (1, 2, 4, 5, 7, 8, 9, 10, 11), 14, 18, 27, 31, 34, 35, 36, 28, 16, 32 (3), 53 (2), 59, 56, 

58 

Septos fibrosos (n=50)   

Sim 49 (98,0%) 2, 4, 8 (5 e 6), 13, 17, 19, 29, 32 (1), 33, 34, 38, 39, 42, 43, 44, 52, 53 (1), PC 

Não 1 (2,0%) 18 

Áreas reticulares (n=59)   

Sim 58 (98,3%) 1, 2, 6, 13, 16, 17, 31, 32 (2), 35, 39, 40, 42, 43, 52, 54, 57, 58, 60 

Não 1 (1,7%) 18 
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Padrão em Cordões, lençóis e ilhas 

(n=49) 

Sim 48 (98,0%) 2, 13, 17, 32 (2), 36, 41, 42, 50, 51, 52, 54, 55, 56, 57, 58 

Não 1 (2,0%) 18 

Padrão fascicular (n=102) 

Sim 4 (3,9%) 17 (1), 18, 31, 34 

NI 97 (96,1%) 1, 2, 4, 6, 7, 8, 12, 13, 14, 15, 16, 17, 19, 26, 27, 28, 29, 32, 33, 35, 36, 37, 38, 39, 40, 

41, 42, 43, 44, 45, 50, 51, 52, 53, 54, 55, 56, 57, 58, 59, 60, PC 

Padrão papilar (n=2)   

Sim 1 (50,00%) 17 (1) 

Não 1 (50,00%) 18 

Estroma mixoide (n=100) 

Sim 96 (97,0%) 1, 2, 4, 6, 7, 8, 12, 13, 14, 15, 16, 17, 18, 26, 27, 28, 29, 31, 32 (1 e 2), 33, 34, 35, 36, 37, 

38, 39, 40, 41, 42, 43, 44, 45, 50, 51, 52, 53, 54, 55, 56, 57, 58, 59, 60, PC 

Não 3 (3,0%) 8 (3, 5 e 10) 

Estroma condroide (n=75) 

Sim 66 (88,0%) 1, 2, 4, 6, 7, 8, 12, 15, 16 (2),17 (1), 19, 26, 27, 29, 32 (1 e 2), 33, 35, 37, 38, 40, 41, 42, 

43, 44, 45, 50, 51, 53 (1), 55, 56, 57, 58, 58, 59, 60, PC 

Estroma condromixoide (n=102) 

Sim 38 (37,3%) 1, 2, 3, 4, 6, 8 (1, 2, 4, 7, 8, 9, 11), 12, 15, 16 (2), 17 (1), 26, 29, 32 (1 ,2), 33, 35, 38, 40, 

41, 42, 43, 44, 50, 51, 53 (1), 55, 56, 59 
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Não 9 (12,0%) 1, 8 (10), 31, 16 (1), 36 (1), 39 

Áreas de mucina (n=102) 

Sim 2 (2,0%) 31, 42 

NI 100 (98,0%) 1, 2, 4, 6, 7, 8, 12, 13, 14, 15, 16, 17, 18, 19, 26, 27, 28, 29, 32, 33, 34, 35, 36, 37, 38, 

39, 40, 41, 43, 44, 45, 50, 51, 52, 53, 54, 55, 56, 57, 58, 59, 60, PC 

Áreas de hialinização (n=32) 

Sim 30 (93,8%) 2, 3, 14, 17 (1), 18, 32 (2), 41, 50, 51, 55 

Não 2 (6,2%) 31, 39 

Degeneração cística (n=20) 

Sim 19 (95,00%) 1, 2 (6), 3, 8 (8), 14, 17 (2), 33, 38, 40, 59, 

Não 1 (5,00%) 18 

Células fusiformes (n=102) 

Sim 79 (77,5%) 1, 2, 4, 6, 7, 8 (2, 3, 7, e 11), 12, 16 (1), 17, 18, 19, 26, 27, 28, 29, 31, 32 (1 e 2), 33, 34, 

36, 37, 38, 40, 42, 43, 44, 51, 53, 54, 55, 57, 59, 60, PC 

NI 23 (22,5%) 8 (1, 4, 5, 6, 8, 9, 10), 13, 14, 15, 16 (2), 32 (3), 35, 39, 41, 45, 50, 52, 56, 58 

Células redondas/ovoides (n=102) 

Sim 72 (70,6%) 2, 4, 8, 12, 14, 15, 16, 19, 26, 27, 28, 29, 31, 32, 35, 36, 37, 38, 39, 40, 42, 43, 44, 45, 

51, 52, 55, 56, 57, 58, 60, PC 

NI 30 (29,4%) 1, 6, 7, 8 (10), 13, 17, 18, 33, 34, 41, 50, 53, 54, 59 

Células poligonais (n=102) 

Sim 56 (54,9%) 1, 2, 15, 16, 17, 26, 27, 33, 34, 38, 39, 41, 42, 53, 56 
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NI 46 (45,1%) 4, 6, 7, 8, 12, 13, 14, 18, 19, 28, 29, 31, 32, 35, 36, 37, 40, 43, 44, 45, 50, 51, 52, 54, 55, 

57, 58, 59, 60, PC 

Células estreladas (n=102) 

Sim 8 (7,8%) 4, 14, 15, 18, 44, 59 

NI 94 (92,2%) 1, 2, 6, 7, 8, 12, 13, 16, 17, 19, 26, 27, 28, 29, 31, 32, 33, 34, 35, 36, 37, 38, 39, 40, 41, 

42, 43, 45, 50, 51, 52, 53, 54, 55, 56, 57, 58, 60, PC 

Células epitelioides (n=102) 

Sim 5 (4,9%) 8 (6, 7,9, 10), 59 

NI 97 (95,1%) 1, 2, 4, 6, 7, 8, 12, 13, 14, 15, 16, 17, 18 ,19, 26, 27, 28, 29, 31, 32, 33, 34, 35, 36, 37, 

38, 39, 40, 41, 42, 43, 44, 45, 50, 51, 52, 53, 54, 55, 56, 57, 58, 60, PC 

Células gigantes multinucleadas 

(n=16) 

Sim 13 (81,3%) 1, 13, 26, 32 (3), 39, 51, 52, 53, PC 

Não 3 (18,8%) 15, 33 (1 e 2) 

Núcleo multilobulado/lobulado 

(n=102) 

Sim 17 (16,7%) 17, 32, 51 

NI 84 (83,3%) 1, 2, 4, 6, 7, 8, 12, 13, 14, 15, 16, 18, 19, 26, 27, 28, 29, 31, 33, 34, 35, 36, 37, 38, 39, 

40, 41, 42, 43, 44, 45, 50, 52, 53, 54, 55, 56, 57, 58, 59, 60, PC 

Pseudoinclusões nucleares (n=47) 

Sim 46 (97,9%) 2, 4, 16, 17, 32 (1), 33, 35, 38, 51, 53 
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Não 1 (2,1%) 44 

Vacúolos intracitoplasmáticos 

(n=102) 

Sim 9 (8,8%) 8 (6), 7, 18, 29, 31, 33, 38, 39, 

NI 93 (91,2%) 1, 2, 4, 6, 8, 12, 13, 14, 15, 16, 17, 19, 26, 27, 28, 32, 34, 35, 36, 37, 40, 41, 42, 43, 44, 

45, 50, 51, 52, 53, 54, 55, 56, 57, 58, 59, 60, PC 

Citoplasma eosinofílico (n=102) 

Sim 35 (34,3%) 4, 7, 8 (6), 16 (2), 17, 18, 19, 29, 32 (1 e 2), 33, 38, 39, 41, 42, 45, 51, 53, 54, 

NI 66 (65,7%) 1, 2, 6, 8, 12, 13, 14, 15, 16, 26, 27, 28, 31, 32, 34, 35, 36, 37, 40, 43, 44, 50, 52, 55, 56, 

57, 58, 59, 60, PC 

Pleomorfismo nuclear (n=76) 

Sim 64 (84,2%) 1, 2 (1 e 2), 4, 7, 8, 12, 13, 14, 16, 17, 18, 19, 26, 28, 32 (3), 33 (1), 35, 37, 38, 39, 42, 

43, 45, 50, 52, 53, 54, 55, 57, PC 

Não 12 (15,8%) 8 (7 e 10), 15, 27, 31, 40, 41, 44, 51, 56, 58 

Mitoses (n=56)   

Sim 14 (25,00%) 8 (5 e 6), 14, 17 (20 e 21), 31, 33 (1), 36 (1), 45, 50, 51, 54 

Não 42 (75,00%) 1, 2 (2), 4, 8, 13, 17, 26, 27, 28, 37, 39, 40, 41, 44, 53 (1), 57 

Extensão para o tecido muscular 

(n=57) 

Sim 38 (66,7%) 1, 2 (1), 8 (2, 5, 7, 8, 10), 13, 17, 19, 29, 32 (1 e 2) 35, 36 (2), 37, 41, 45, 51, 52, 54, 

Não 19 (33,3%) 1, 4, 8 (1, 3, 4, 6, 9, 11), 12, 14, 26, 28, 33, 39, 43, 58 
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Extensão para o tecido neural 

(n=102) 

Sim 3 (2,9%) 2 (2), 18, 41 

NI 98 (97,1%) 1, 2, 4, 6, 7, 8,12, 13, 14, 15, 16, 17, 19, 26, 27, 28, 29, 31, 32, 33, 34, 35, 36, 37, 38, 39 

,40, 42, 43, 44, 45, 50, 51, 52, 53, 54, 55, 56, 57, 58, 59, 60, PC 

Extensão para o tecido adiposo 

(n=17) 

Sim 3 (17,6%) 2 (1), 8 (3 e 8) 

Não 14 (82,4%) 4, 8, 12, 26, 39, 43 

Componente Adiposo(n=4) 

Sim 3 (75,0%) 17 (4), 33 

Não 1 (25,0%) 39 

Metaplasia óssea (n=102) 

Sim 1 (1,0%) 27 

NI 101 (99,00%)  

Calcificação (n=102)   

Sim 6 (5,9%) 1, 17 (1), 50 

Não 5 (4,9%) 15, 33, 39, 44 

Necrose (n=102)   

Sim 1 (1,0%) 17 (1) 

Não 13 (12,7%) 4, 13, 14, 15, 26, 37, 39, 40, 44, 55, 57 
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Hemorragia intersticial (n=27) 

Sim 23 (85,2%) 2, 17 (1 e 2), 32 (2), 33, 

Não 4 (14,8%) 15, 39, 44, 55 

Estrutura Ductal (n=22) 

Sim 2 (9,1%) 2 (1), 59 

Não 20 (20,9%) 4, 7, 13, 14, 26, 28, 32 (1 e 2), 35, 39, 44, 51, 53, 56, 58, 60 

n= número de casos relatados; ( )= número de casos reportados na referência; NI= Não informado; PC= Presente caso.Fonte: 
Produção pelo próprio autor, 2022. 
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3.4 Dados imuno-histoquímicos 

 
 

Os achados imuno-histoquímicos (IHQ) estão resumidos na Tabela 6. As 

marcações positivas mais representativas foram: GFAP (n=80/90; 88,9%), S-100 

(n=72/84; 85,7%), CD57 ou Leu7 (n=24/32; 75,0%), Vimentina (n=29/29; 100%), SMA 

(n=39/68; 57,4%), CD56 (n=10/13; 76,9%). Os marcadores mais frequentemente 

negativos foram: AE1/AE3 (n=37/58; 63,8%), Desmina (n=26/43; 60,5%), EMA 

(n=19/21; 89,5%), Miogenina (n=16/18; 88,9%), p63 (n=19/23; 82,6%) e SOX10 

(n=10/11; 90,9%). A marcação pelo Ki67 foi relatada em 14,7% dos casos, sendo o 

índice de marcação em até 10% relatado em 73,3% dos casos, acima de 10% em 

6,7% dos tumores. Em 20,0% dos casos não foi relatada o percentual de marcação. 
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  Tabela 6 – Características imuno-histoquímicas dos casos da literatura (1995-2021) e presente caso clínico  
 
 

Resultado da IHQ por marcador n (%) Referências 

IHQ realizada (n=102)   

Sim 84 

(82,4%) 

2, 4, 6, 7, 8, 12, 13, 14, 16, 17, 18, 19, 26, 27, 28, 29, 31, 32, 33, 34, 35, 36, 37, 38, 39, 40, 41, 42, 

43, 44, 45, 50, 51, 52, 53, 54, 55, 56, 57, 59, 60, PC 

Não 18 

(17,6%) 

1, 2 (3, 4), 8 (5, 6, 7, 8, 9, 10, 11), 15, 58 

GFAP (n=90)   

Positivo 80 

(88,9%) 

1, 2, 4, 6, 8 (1, 2, 3, 4), 12, 14, 16, 17, 18, 19, 26, 28, 29, 31, 32 (3), 33, 34, 35, 37, 38, 40, 41, 42, 

43, 44, 45, 50, 51, 53, 54, 55, 57, 58, 59, 60, PC 

Negativo 10 

(11,1%) 

1, 2 (10), 7, 13, 17 (1 e 2), 27, 36, 39, 

S-100 (n=84)   

Positivo 72 

(85,7%) 

1, 2 (2, 5, 6, 8, 9, 13, 14, 16, 19), 4, 6, 7, 8 (1, 2), 12, 14, 16, 17, 18, 19, 26, 28, 29, 31, 32, 33, 35, 

37, 38, 39, 40, 41, 42, 43, 44, 45, 50, 51, 53, 55, 57, 58, 59, 60, PC 

Negativo 12 

(14,3%) 

2 (7, 10, 11, 15, 17, 18), 13, 17 (2), 27, 36, 54, 

SMA/AML (n=68)   

Positivo 39 

(57,4%) 

1, 2, 7, 13, 14, 16, 17, 18, 26, 31, 33, 37, 39, 40, 42, 43, 44, 45, PC 
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Negativo 29 

(42,6%) 

1, 2 (2, 6, 9, 14, 15, 16), 4, 14 (3), 17 (2, 7, 21), 19, 27, 28, 29, 35, 36, 41, 51, 53, 54, 55, 57, 58, 60 

CD57 ou Leu7 (n=32) 

Positivo 24 

(75,00%) 

1, 2, 16, 19, 26, 31, 32, 33, 34, 60 

Negativo 8 

(25,00%) 

4, 29, 43, 

CD56 (n=13)   

Positivo 10 

(76,9%) 

12, 18, 19, 27, 33, 35, 36, 37, PC 

Negativo 3 (23,1%) 35 (2), 36 (2), 38 

Vimentina (n= 29)   

Positivo 29 (100%) 4, 13, 14, 16, 19, 26, 28, 29, 31, 32, 33, 34, 35, 36, 37, 44, 45, 52, 54, 58, 60 

Negativo 0 (0%)  

 

NSE (n=8) 
  

Positivo 7 (87,5%) 16, 33, 38, 39, 40 

Negativo 1 (12,5%) 4 

Ciclina D1 (n=5 )   

Positivo 5 (100%) 19, 33, 38, PC 

Negativo 0 (0%)  

AE1AE3 (n=58)   
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Positivo 21 

(36,2%) 

1, 6, 8 (2), 14 (1), 16, 17 (3, 4, 6, 11, 19, 20, 21), 29, 31, 37, 40, 42, 59, PC 

Negativo 37 

(63,8%) 

1, 4, 7, 8 (1, 3, 4), 12, 17 (1, 2, 7, 8, 9, 10, 14), 18, 19, 26, 27, 32, 35 (1), 36, 41, 43, 44, 45, 51, 53, 

54, 56, 57, 60 

EMA (n=21)   

Positivo 2 (9,5%) 28, 36 (2) 

Negativo 19 

(89,5%) 

2 (6, 11, 13, 15, 16), 4, 29, 32 (1,3), 36 (1), 37, 41, 44, 45, 53, 54, 58, PC 

HHF35 (n=4)   

Positivo 1 (25,0%) 40 

Negativo 3 (75,0%) 32 

Desmina (n=43)   

Positivo 17 

(39,5%) 

1, 8 (2), 14 (1), 17 (1, 3, 6, 11, 14, 19, 20), 18, 26, 31, 32 (2), 35 (1), 40, 43 

Negativo 26 

(60,5%) 

1, 2 (2, 6, 13), 4, 8 (1), 17 (2, 4, 9, 10, 21), 13, 28, 29, 32 (1, 3), 35 (2), 36, 37, 39, 53, 58 

Miogenina (n=18)   

Positivo 2 (11,1%) 17 (6, 20) 

Negativo 16 

(88,9%) 

8 (1, 2, 3), 17 (2, 3, 4, 9, 10, 11, 14, 19, 21), 18, 31, 40, 57 

p63 (n=23)   
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Positivo 4 (17,4%) 1, 45 

Negativo 19 

(82,6%) 

1, 4, 12, 16, 19, 28, 31, 33 (1), 36, 37, 40, 43, 54, 57, PC 

SOX10 (n=11)   

Positivo 1 (9,1%) 33 (1) 

Negativo 10 

(90,9%) 

17, 18, 33, 41 

CK7 (n=6) 
  

Positivo 0 (0%)  

Negativo 6 (100%) 16, 28, 53, 57 

CK8 (n= 7)   

Positivo 0 (0%)  

Negativo 7 (100%) 16, 31, 35 (1), 40, 53 

CK18 (n= 5)   

Positivo 0 (0%)  

Negativo 5 (100%) 31, 35 (1), 40, 53 

CK20 (n= 4)   

Positivo 0 (0%)  

Negativo 4 (100%) 28, 53, 57 

Ki-67 (%) (n=15)   
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Até 10% 11 

(73,3%) 

7, 12, 16, 19, 31, 37, 39, 41, 43, 45 

Acima de 10% 1 (6,7%) 38 

IHQ= Imuno-histoquímica; n= número de casos relatados; NI= Não informado; ( )=número de casos que reportaram; PC= Presente caso 
Fonte: Produção pelo próprio autor, 2022. 
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3.5 Achados moleculares 

 
 

A fusão dos genes RREB1-MRTFB foi investigada em 23 casos, sendo 20 

(87,0%) casos positivos para a fusão. Rearranjos nos genes EWSR1 e PLAG1 foram 

investigados em 11 casos, dos quais 3 (27,3%) casos foram positivos para EWSR1 e 

7 (63,6%) negativos para PLAG1. A fusão dos genes EWSR1-CREM foi investigada 

em 15 casos, sendo que apenas 1 (6,67%) caso mostrou essa fusão. Os achados 

moleculares estão descritos na Tabela 7. 

 
Tabela 7 – Características moleculares dos casos da literatura (1995-2021) e o presente caso clínico 

 

Variável n (%) Referências (número do caso) 

Fusão RREB1-MRTFB) 

(n=23) 

Positiva 20 (87,0%) 8 (1, 2, 3, 4), 17 (1, 3, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 

11, 14, 19, 20, 21) 18, 40, PC 

Negativa 3 (13,0%) 8 (5,), 17 (2, 4) 

Fusão (EWSR1-CREM) 

(n=15) 

Positiva 1 (6,7%) 17 (2) 

Negativa 14 (93,3%) 17 (1, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11, 14, 19, 

20, 21) 

Rearranjo em EWSR1 ou 

PLAG1 (n=13) 

EWSR1 positivo 3 (27,3%) 8 (3, 6, 11) 

EWSR1 negativo 8 (72,7%) 8 (4, 5, 7, 8, 9, 10), 33 

PLAG1 negativo 7 (63,6%) 8 (1, 2, 3, 6, 8, 10, 11) 

PLAG1 failed 4 (36,4%) 8 (4, 5, 7, 9) 

Método de investigação 

(n=31) 

FISH 18 (58,1%) 8, 17 (10, 14, 19, 20, 21), 33, 40 

RNA-Seq 12 (38,7%) 17 (1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11), 18 

RT-PCR 1 (3,2%) PC 
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n= número de casos relatados; NI= Não informado; ( ) = número do caso reportado; PC= Presente 
caso 
Fonte: Produção pelo próprio autor, 2022. 

 
 

3.6 Análise da qualidade dos estudos incluídos na revisão sistemática 

 
 

Todos os 44 artigos incluídos (100%) forneceram uma descrição clara das 

características demográficas dos pacientes e do estado clínico atual. Em 42 (95,5%) 

dos estudos, o histórico do paciente como uma linha do tempo bem descrita foi 

fornecido. A maioria dos artigos 41/44 (93,2%) forneceu uma descrição clara da 

condição clínica atual do paciente na apresentação do caso. Testes diagnósticos, 

métodos de avaliação e resultados foram relatados em todos os estudos (100%). A 

maioria dos artigos 42 (95,2%) forneceu dados de intervenção e tratamento dos 

indivíduos afetados. O quadro clínico pós-intervenção foi claramente descrito em 35 

(79,5%) casos. Eventos adversos (danos) ou imprevistos foram identificados e 

descritos em apenas 4 (9,1%) estudos. Todos os artigos (100%) forneceram um 

aprendizado sobre o TCE (APÊNDICE I). 

 

3.7 Relato de um caso extralingual 

 
 

Paciente do sexo masculino, brasileiro, estudante, leucoderma, com a 

idade de 15 anos, compareceu em abril de 2021 na FAO/UFMG, na clínica de 

Estomatologia/Patologia, com a queixa de um nódulo único, assintomático, de 

manifestação primitiva, localizado na região anterior do assoalho bucal que estava 

presente há 6 meses. O paciente era fisicamente e mentalmente saudável. Negava 

etilismo, tabagismo e não referia evento traumático prévio no local da lesão. O exame 

físico não revelou assimetria facial ou linfadenopatia. O exame intraoral demonstrou 

tumefação nodular assintomática, que estendia desde a mesial do dente 33 a mesial 

do dente 35, medindo aproximadamente 15mm, na face lingual da mandíbula do lado 

esquerdo. A lesão era recoberta por mucosa íntegra e coloração normal, superfície 

lisa e fibrosa à palpação (FIGURA 2A). Uma tomografia computadorizada (TC) nos 

cortes sagital e axial revelou uma área isodensa circular com bordas definidas no lado 

esquerdo da mandíbula (FIGURA 2B e C). As hipóteses diagnósticas iniciais foram 
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ameloblastoma periférico e fibroma ossificante periférico. Diante da aparência 

benigna, foi realizada uma biópsia excisional (FIGURA 2D). 

Na macroscopia foi observado fragmento de tecido mole, cor branca, 

superfície irregular, e consistência fibrosa. Na análise histopatológica, foi encontrada 

proliferação celular bem demarcada, parcialmente encapsulada, entremeada por 

áreas mais e menos colagenizadas (FIGURA 3A). A lesão era organizada em lóbulos, 

concêntricos, interpostos por septos de tecido conjuntivo denso em algumas regiões 

(FIGURA 3 B-C). As células tumorais consistiam em ovais, redondas e fusiformes, 

arranjadas em uma matriz ora mixoide, ora condroide (FIGURA 3 D-E). Focalmente, 

também foram observadas células binucleadas e hipercromáticas (FIGURA 3F). Na 

análise imuno-histoquímica, as células foram focalmente positivas para GFAPe AML, 

positivas para GLUT-1, S-100, CD56, CICLINA, AE1/AE3, negativas para EMA, 

CLAUDIN-1, p63 e ENOLASE e o índice de marcação para o Ki-67 foi baixo (FIGURA 

4). A Tabela 9 sumariza os resultados das análises imuno-histoquímicas. De acordo 

com essas características, o diagnóstico de TCE foi considerado, e o caso foi 

submetido a teste molecular confirmatório. 

Para investigar a presença de translocação característica do TCE, 

sequenciamos o cDNA da amostra fixada em formalina e embebida em parafina para 

RREB1 (exon) e MRTFB (exon 11). 

As sequências foram inspecionadas manualmente usando as sequências de 

referência dos genes para comparação (RREB1: NM_001003699.3; MRTFB: 

NM_001308142.1). O resultado mostrou a fusão RREB1-MRTFB. Na Figura 5 é 

possível identificar a captura de tela obtida do software Snap Gene ® Viewer 5.0.7. 

 
Tabela 8 - Resumo do achados imuno-histoquímicos 

 

Anticorpo Resultado 

AML POSITIVO (focal) 

GFAP POSITIVO (focal) 

GLUT-1 POSITIVO 

S100 POSITIVO 

EMA NEGATIVO 

CLAUDIN-1 NEGATIVO 

CD56 POSITIVO 
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Ki67 BAIXO 

CICLINA POSITIVO 

AE1/AE3 POSITIVO 

p63 NEGATIVO 

ENOLASE NEGATIVO 

Fonte: Arquivos do laboratório de patologia Bucomaxilofacial da Faculdade de Odontologia UFMG, 
2021. 

 

Figura 2 - Aspectos clínicos e imaginológicos do presente caso 
 

(A) Nódulo bem delimitado, superfície lisa, medindo aproximadamente 15 mm em face lingual da 
mandíbula lado direito. (B) Corte parassagital de tomografia computadorizada em feixe cônico da região 
mostrando ausência de envolvimento ósseo. (C) Corte coronal de tomografia computadorizada em feixe 
cônico mostrando área hipodensa circular com bordas definidas no lado esquerdo da mandíbula. D) 
Aspecto trans cirúrgico do tumor consdromixoide ectomesenquimal do presente caso. 
Fonte: Arquivos do laboratório de patologia Bucomaxilofacial da Faculdade de Odontologia UFMG, 
2021. 
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Figura 3 - Imagens microscópicas coradas em hematoxilina-eosina do tumor condromixoide do 
presente caso 

 

(A) Proliferação demarcada e organizada em lóbulos. B) Septos fibrosos são observados. C e D) 
Células arredondadas e fusiformes, dispostas em uma matriz mixoide. E) Região com uma matriz mais 
condroide. F) Discreto pleomorfismo com células hipercromáticas e binucleadas. 
Fonte: Arquivos do laboratório de patologia Bucomaxilofacial da Faculdade de Odontologia UFMG, 
2021. 
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Figura 4 - Características imuno-histoquímicas do caso relatado 

 

(A) AML positivo focal (X200). B) GFAP positivo focal (X200). C) GLUT-1 positivo (X200). D) S-100 
positivo (X100). E) CD56 positivo (X200). F) Ciclina positiva (X200). G) AE1/AE3 positivo (X200). H) Ki- 
67 (X100). 
Fonte: Arquivos do laboratório de patologia Bucomaxilofacial da Faculdade de Odontologia UFMG, 
2021. 
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Figura 5 - Resultado do sequenciamento de Sanger. Fusão dos genes RREB1-MRTFB 

 

Cromatogramas gerados pelo sequenciamento de Sanger do cDNA mostrando a fusão na região do 
exon 8 do gene RREB1 e exon 11 do gene MRTFB no presente caso. 
Fonte: Produção pelo próprio autor, 2022. 

 

Figura 6 - Imagem de acompanhamento. 

 
Ausência de sinais de recidiva após 20 meses de remoção do tumor. 
Fonte: Arquivos do laboratório de patologia Bucomaxilofacial da Faculdade de Odontologia UFMG, 
2022. 
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4 DISCUSSÃO 

 
 

O TCE é um tumor mesenquimal benigno dos tecidos moles que afeta 

predominantemente a língua. Relatos de casos seguidos de revisões narrativas sobre 

o tumor são frequentes; entretanto, neste estudo, buscou-se compilar, 

sistematicamente, os dados da literatura, desde a primeira descrição do tumor em 

1995 por Smith et al. (1995). Com base nos critérios adotados, foram encontrados 44 

artigos, contemplando 101 casos. Além disso, é relatado um caso novo em região 

extra lingual, ocorrido no nosso serviço de Patologia, totalizando, portanto, 102 casos. 

Os aspectos demográficos deste estudo demonstraram que a maioria dos 

casos relatados está concentrada na América, representando 70,6% dos casos, sendo 

que os Estados Unidos relataram 56,86% dos casos. A raça/ etnia mais relatada foi a 

caucasiana (66,6%). No entanto, nenhuma associação entre etnia e prevalência da 

lesão parece existir. 

Os dados coletados apontam que o TCE se apresenta, principalmente, 

como lesão nodular única, bem delimitada, de consistência firme, não ulcerada, com 

a coloração semelhante à mucosa normal, assintomática e de crescimento lento 

atingindo uma ampla faixa etária e sem predileção por sexo. Apesar da idade de 

acometimento variar bastante, o trabalho mostra que, a maioria afetou adultos da 6ª 

década, sendo a média de idade 38 anos. Outros autores como Smith et al. (1995) e 

Dickson et al. (2018) que reportaram muitos casos num mesmo artigo, também já 

relataram médias semelhantes.2, 14, 17 Apesar de lesões de poucos milímetros 

poderem ocorrer, o tamanho médio deste tumor mostrou-se próximo de 1,5 cm, 

apontando a tendência deste tumor em se apresentar com dimensões maiores. Isso 

pode estar associado à ausência de sintomatologia na ampla maioria dos casos e a 

natureza neoplásica do tumor. Outra característica que reforça a característica 

neoplásica, é a associação com traumas ou hábitos recorrentes não ter sido 

identificada em 100 casos. Corroborando com as caraterísticas de uma lesão benigna, 

o padrão de crescimento lento é o que predominou em 88,9% dos casos incluídos; 

entretanto, dois autores, Smith et al. (1995, caso 4) e Gouvêa et al. (2012) relataram 

um aumento significativo do tamanho em um curto período de tempo, sem que os 

autores tenham podido correlacionar esse crescimento abrupto com algum outro 

dado. Se determinadas características clínicas ou se diferentes localizações do TCE 
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podem influenciar no seu comportamento biológico, é ainda um campo a ser 

explorado, considerando que somente 101 casos já foram publicados na literatura. 

No TCE, a língua é o sítio mais frequentemente afetado, e o presente 

estudo corrobora com a prevalência do dorso em 74,7%, sendo 49,0% destes 

afetando a região anterior. Se incluirmos o presente caso, aos TCE extra linguais já 

publicados na literatura,4, 7, 15, 18, 26, 27 totalizam-se 7 casos, com a região do palato 

sendo a de maior ocorrência até a finalização deste estudo. Alguns autores sugerem 

que a ampla predileção pelo dorso, se justifique pela similaridade da possível 

histogênese das células do tumor com as células que dão origem a formação dos 2/3 

anteriores da língua: células ectomesenquimais pluripotentes derivadas da crista 

neural7, cuja migração para região de cabeça pescoço forma o primeiro par de arcos 

faríngeos.1, 7, 28
 

Os aspectos imuno-histoquímicos levantados neste estudo, demonstram a 

variabilidade de marcadores empregados no diagnóstico do TCE e corroboram com a 

classificação atual adotada pela OMS ao se referir ao TCE como um tumor de 

histogênese incerta.5 A vimentina foi positiva em 100% dos casos realizados (29 

casos), sendo compatível com a origem mesenquimal do TCE.29 Os marcadores 

GFAP e S-100 demonstraram imunopositividade em quase 90% dos casos em que 

foram analisados, o que favorece a teoria de uma possível origem advinda de células 

da crista neural.30 Além disso, outros três marcadores neurais, que demonstraram 

marcações que superam 75% dos TCE analisados , foram o CD57, CD56 e enolase 

neurônio-específica (NSE). Por outro lado, o marcador SOX10, que também 

favoreceria uma origem no neuroectoderma, foi negativo em mais de 90% dos casos 

investigados corroborando com a intrigante histogênese deste tumor. Acrescenta-se 

ainda que, se por um lado parte das células parecem ser de origem neural, marcações 

positivas ao anticorpo actina músculo liso (AML) em mais de 50% dos tumores 

investigados reforça a semelhança com células mioepiteliais. Diferenciação muscular 

esquelética parece menos provável, considerando, que 89% dos tumores em que 

houve essa investigação, mostraram-se negativos. Marcadores que endossariam um 

caráter epitelial das células neoplásicas tais como AE1AE3, EMA e diferentes 

subclasses de Citoqueratinas, ou mesmo uma diferenciação mioepitelial, através do 

p63, foram negativos em uma parte considerável dos tumores investigados, podendo 

contribuir para a diferenciação com diagnósticos diferenciais como o mioepitelioma e 

o adenoma pleomórfico e refutando nestes casos, a hipótese do TCE ser um espectro 
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dessas neoplasias de glândula salivar. Outro marcador empregado, a ciclina-D1, 

mostrou-se 100% positiva o que pode sugerir amplificação do gene CCND1 ou a 

translocação t(11;14) (q13;q32)CCND1-IGH, como previamente investigada e não 

confirmada por Laco et al. (2016) em dois casos de TCE. O significado da consistente 

expressão de CCND1 permanece desconhecida. Além disso, como o número de 

casos em que este marcador foi investigado é bem reduzido (n=5), não é possível 

afirmar que a alta positividade deste marcador seja um achado característico. 

Também investigados no presente caso, porém nunca antes avaliados, estão GLUT- 

1 e Claudina-1, os quais mostraram positividade intensa e negatividade, 

respectivamente. A GLUT-1 é uma proteína facilitadora do transporte de glicose 

expressa no perineuro, no endotélio vascular e em neoplasias mesenquimais.46 O 

significado da sua intensa expressão no TCE relatado deve ser investigada em um 

maior número de casos, para que se verifique sua consolidação como um marcador, 

bem como o significado da sua expressão. A ausência de expressão de Claudina-1, 

uma proteína de junção celular, parece ser compatível com o perfil mais mesenquimal 

das células do TCE evidenciado por outras marcações. Os resultados demonstram 

uma heterogeneidade de padrões de marcação no TCE, de maneira que, embora a 

imunofenotipagem seja primordial para o diagnóstico, a interpretação dos resultados 

da imuno-histoquímica requer bastante cuidado. 

Microscopicamente, a lesão é bem circunscrita, não encapsulada, com um 

padrão multilobular separado por septos fibrosos em um estroma mixoide, condroide 

ou condromixoide. Em alguns casos, também podem estar presentes áreas de 

hialinização. No entanto, 10 casos desta revisão sistemática não apresentaram o 

componente condroide, o que levou Guzman et al. (2012) propor uma classificação 

de variantes “clássicas” e “livres de condroides”. As células tumorais são fusiformes, 

redondas, poligonais e ovoides, e estão dispostas em forma de ilhas e cordões e 

geralmente apresentam um padrão de crescimento arquitetural reticular, às vezes 

intercalados por espaços císticos.30 Também pode ser observado um padrão 

fascicular e um padrão de crescimento papilar, embora esses dois padrões tenham 

sido observados em poucos casos. As células podem apresentar núcleos 

multilobulados, e pseudoinclusões nucleares, com sulcos intranucleares resultantes 

da irregularidade nuclear (Nuclear Grooving). Apresentam citoplasma eosinofílico e, 

ocasionalmente, vacúolos citoplasmáticos foram reportados. O pleomorfismo celular 

é um achado comum, e em alguns casos, foram observadas escassas figuras de 



55 
 

mitoses, o que pode ser confundido com lesões malignas. No entanto, a ausência de 

outros critérios de malignidade suporta a natureza benigna da lesão.1 A extensão do 

tumor para os tecidos adjacentes, como o tecido muscular, adiposo e neural, foi 

observada em alguns casos, embora não seja claro se está relacionada ao tamanho, 

duração ou comportamento do tumor. As características microscópicas deste caso 

apresentado mostraram-se semelhantes aos achados de outros casos relatados de 

TCE incluídos nessa revisão sistemática. 

Se as características histopatológicas e imuno-histoquímicas mostram-se 

bastante variáveis, molecularmente, o TCE parece apresentar um padrão mais 

característico e contributivo para o fechamento do diagnóstico. A principal e mais 

frequente alteração já detectada no TCE é a fusão gênica RREB1-MRTFB identificada 

em 87,0% dos casos dos artigos incluídos neste estudo, por meio das técnicas de 

RNA-Seq ou FISH. No caso relatado, a fusão RREB1-MRTFB também foi positiva, 

reforçando a alta frequência desta fusão no TCE. O emprego da técnica de RT-PCR 

na análise da fusão é de sensibilidade superior ao FISH47 e por se tratar de uma 

técnica que requer um aparato laboratorial mais econômico que o RNA-seq ou FISH, 

seu uso como ferramenta diagnóstica no TCE pode ser uma alternativa para o 

diagnóstico molecular do TCE em serviços de patologia. 

Apesar da alta frequência da fusão RREB1-MRTFB em TCE, algumas 

variabilidades genéticas também já foram reportadas. Argyris et al. (2016) demonstrou 

rearranjo no gene EWSR1 em 3 dos 11 casos analisados. O rearranjo no gene 

EWSR1 é característico de neoplasias mioepiteliais de tecido mole, levando Argyris et 

al. (2016) sugerir que esse rearranjo fosse uma evidência de que parte do TCE estaria 

relacionada às neoplasias mioepiteliais de tecidos moles e glândulas salivares40. 

Entretanto, sabe-se que translocações no gene EWSR1 ocorrem também em diversos 

tumores mesenquimais, neuroectodérmicos e mioepiteliais.48 Dickson et al. (2018) 

também detectou a fusão gênica EWSR1-CREM em 1 de 21 casos avaliados. 

Rearranjos envolvendo o gene EWSR1 com a família de genes CREB (CREB1, ATF1 

e CREM) ocorrem em tumores mesenquimais que exibem diferentes comportamentos 

biológicos. 

Translocações cromossômicas recorrentes em tumores benignos e malignos 

dos tecidos moles frequentemente resultam na formação de genes de fusão que 

codificam proteínas com atividades oncogênicas.47 A fusão RREB1-MRTFB não é 

específica para o TCE25, 49 e resultou na superexpressão de MRTFB e na 
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subexpressão de RREB1 em um sarcoma orofaríngeo.25 O impacto dessas fusões no 

comportamento do TCE e se estão associadas às características microscópicas, 

imuno-histoquímicas ou algum achado clínico do TCE necessita ainda de ser 

explorado. 
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5 CONCLUSÃO 

 
 

● O estudo contribuiu para uma compilação dos achados clínicos, microscópicos 

e moleculares mais frequentes nos casos de TCE, possibilitando maior 

conhecimento dos critérios diagnósticos para esse tumor oral incomum. 

● Apresentamos um caso de TCE em uma localização pouco usual, cujos 

achados microscópicos e imuno-histoquímicos sugeriam o TCE e pôde ter o 

diagnóstico conclusivo por apresentar a fusão dos genes RREB1-MRTFB. 

● Este é o primeiro caso de investigação e confirmação da fusão RREB1-MRTFB 

em um indivíduo brasileiro. O aumento da casuística de casos publicados do 

TCE poderá contribuir para um maior conhecimento da histogênese e genética 

desse tumor. 
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7. Considerações Finais 

 
 

Parte dos resultados deste estudo foram submetidos ao periódico Oral Surgery, Oral 

Medicine, Oral Pathology and Radiology (QUALIS A1), com o título: Morphological 

features and fusion background in ectomesenchymal chondromyxoid tumor: a systematic 

review (APÊNDICE III) 
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ANEXO-A Parecer consubstanciado de aprovação pelo COEP 
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