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RESU MO
Apresenta-se caso de paciente do gênero feminino, 13 anos, com diagnóstico de fibromatose 
desmoide extra-abdominal, neoplasia dos tecidos moles, de origem benigna, porém incomum. 
Nosso objetivo é expor este relato pela raridade do tumor bem como por sua desafiadora abord-
agem terapêutica e pelas altas taxas de recidiva local frequentes nesses tumores. Para o tratamento, 
realizou-se cirurgia micrográfica de Mohs em duas fases para obtenção de margens livres.
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ABSTRACT
We report the case of a 13-year-old girl with a diagnosis of extra-abdominal desmoid fibromatosis, a neo-
plasm of benign origin but uncommon in the soft tissues. This study aims to expose the rarity of the tumor 
and its challenging therapeutic approach due to its high frequent local recurrence rates. For the treatment, 
Mohs micrographic surgery was performed in two stages to obtain a free margin.
Keywords: Fibromatosis, Aggressive; Mohs Surgery; Neoplasms

INTRODUÇÃO 
A fibromatose desmoide extra-abdominal é uma neopla-

sia rara, benigna, com origem nas células fibroblásticas e cresci-
mento de padrão variável. Pode ocorrer em praticamente qual-
quer parte do corpo e, apesar de não apresentar comportamento 
maligno, como metástases, o tumor desmoide tem uma alta 
capacidade de crescimento e invasão local. Com poucos casos 
descritos na literatura, seu tratamento cirúrgico é praticamen-
te um consenso.1,2,3 A abordagem pela cirurgia micrográfica de 
Mohs (CMM) reduz consideravelmente as chances de recidiva 
frequentes desses tumores, estimada em aproximadamente 11 até 
64%, dependendo do tratamento empregado.4 Relatamos um 
caso de paciente na faixa etária pediátrica, com esta neoplasia 
localizada no lábio inferior, submetida à exérese pela cirurgia 
micrográfica e acompanhada por período de dois anos, sem re-
corrência.
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RELATO DO CASO
Paciente do gênero feminino, 13 anos, com anteceden-

te pessoal de artrite idiopática juvenil, em uso de metotrexa-
to, ácido fólico e etanercepte. Apresentava história de lesão no 
lábio inferior de início há sete meses, com crescimento lento 
e progressivo. Negava qualquer sintomatologia ou trauma pré-
vio no local. Ao exame dermatológico, apresentava tumoração 
eritêmato-violácea, de superfície mamilonada e consistência fi-
broelástica, bem delimitada, de aproximadamente 2,5cm no lá-
bio inferior, à esquerda (Figura1). Foi realizada biópsia excisional 
que evidenciou, ao exame anatomopatológico, proliferação me-
senquimal fusocelular fibromixoide, com componente de células 
inflamatórias associado (Figura 2). O painel imuno-histoquími-
co revelou beta catenina e vimentina positivo difuso intenso e 
ALK-1 negativo, achados que apontam para o diagnóstico de 
fibromatose desmoide extra-abdominal.5

Optou-se pelo tratamento com exérese da lesão pela ci-
rurgia micrográfica de Mohs, revelando margens comprometi-
das no primeiro estágio do procedimento, e livres de neoplasia 
após a ampliação do defeito cirúrgico (Figura 3). A paciente foi 
seguida trimestralmente no primeiro ano e semestralmente no 
segundo, sem sinal clínico de recidiva da lesão (Figura 4).

DISCUSSÃO
O tumor desmoide ou fibromatose desmoide consiste em 

proliferação fibroblástica, de origem nos tecidos moles, com com-
portamento benigno. Foi descrito pela primeira vez em 1832 por 
McFarlane e o termo desmoide foi instituído cinco anos depois 
por Muller, com base nas células miofibroblásticas que compõem 
esses tumores. Apresenta uma frequência estimada de 3% de todos 
os tumores de tecidos moles. Com discreta predileção pelo gêne-
ro feminino, acomete mais comumente indivíduos entre 15 e 60 
anos, sendo raro na faixa etária pediátrica e após a quarta década. 
Sua forma mais comum de apresentação é intra-abdominal, sendo 
responsável por cerca de 70% dos casos.6,7,8

A grande maioria dos casos, em torno de 90%, é espo-
rádica. Acredita-se que mutações somáticas da proteína beta ca-
tenina, que compõe o gene CTNNB1, possam impulsionar o 
desenvolvimento deste tumor.9 Além do fator genético, outros 
fatores endócrinos e físicos, como trauma, desempenham papel 
importante na etiologia da doença.

Na sua forma rara, extra-abdominal, é mais frequente-
mente observado o seu surgimento nos tecidos moles das extre-
midades, sendo que metade dos casos tem origem nos membros, 
43% no tórax e somente 7% na região de cabeça e pescoço. No 
entanto, qualquer região anatômica está sujeita ao seu apareci-
mento. 10,11,12 O nosso relato destaca-se pela apresentação atípica, 
tanto pela faixa etária quanto por sua localização bastante inco-
mum.

Esses tumores são caracterizados por apresentarem dis-
tintos graus de agressividade com comportamento biológico 
imprevisível, sendo que sua história natural varia desde lesões 
indolentes e autolimitadas a lesões infiltrativas e com rápida pro-

Figura 3: Defeito cirúrgico após excisão com controle de margens 
operatórias. Realizada sutura com aproximacao primaria das bordas 

aproximação primária

Figura1: Nodosidade eritêmato-violácea, de superficie mamilonada e 
consistência fibroelástica

Figura 2:  Proliferação mesenguimal fusocelular fibromixoide
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liferação local. A sintomatologia depende do local de apresen-
tação e estruturas adjacentes. A maioria é assintomática, porém, 
pelo seu significante crescimento regional, pode comprimir ou 
comprometer outras estruturas, órgãos ou a funcionalidade da 
região acometida.13,14

O diagnóstico é realizado pelo exame anatomopatológico 
que evidencia feixes de células fusiformes, alongadas, em meio a 
estroma de colágeno, com vascularização variável. As células ge-
ralmente são pequenas, com citoplasma claro e núcleos pálidos, 
não apresentando atipias ou mitoses. A imuno-histoquímica é 
positiva para marcadores de células musculares, como vimentina, 
desmina e actina de músculo liso. Na microscopia eletrônica, as 
células em fusos se parecem com miofibroblastos.

Nos casos mais comuns, intra-abdominais, geralmente 
se fazem necessários métodos de imagem para complementar o 
diagnóstico.7

O tratamento ideal ainda não foi estabelecido, embora 
a cirurgia seja a primeira opção terapêutica, segundo a maioria 
dos autores. A principal dificuldade está no fato de que, apesar 
de serem histologicamente benignos, possuem elevadas taxas de 
recorrência. A maioria dos casos descritos na literatura consiste 
em tumores intra-abdominais em que o tratamento conserva-
dor pode ser considerado. Porém, existem poucas publicações 

de lesões fora da cavidade abdominal e em pacientes pediátricos. 
No entanto, quando decidida a ressecção local convencional, esta 
deve conter margem ampla, de forma a evitar o risco de excisão 
incompleta.6 Outras opções terapêuticas descritas incluem qui-
mioterapia, terapia hormonal e radioterapia.

No caso relatado, a abordagem cirúrgica, em especial o 
tratamento com a CMM, fez-se estritamente necessária, consi-
derando-se a idade da paciente, a localização anatômica desfa-
vorável em área nobre e o percentual relevante de recorrência 
desses tumores. Foram necessários dois estágios cirúrgicos para a 
obtenção das margens livres.

CONCLUSÃO
O tumor desmoide deve ser lembrado como diagnóstico 

diferencial de tumorações de partes moles, e o exame anato-
mopatológico é essencial para sua confirmação diagnóstica. A 
eficácia da CMM já é amplamente difundida e deve ser indicada 
para a remoção de tumores com potencial de recidiva e em áreas 
de risco em que a preservação tecidual é essencial, como no caso 
demonstrado. Essa abordagem foi fundamental na cura, garan-
tindo o controle das margens e o excelente resultado estético e 
funcional para a paciente. l

Figura 4: 
Paciente avaliada após 
1 ano do procedimento 
com bom resultado 
funcional
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