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RESUMO

Apresenta-se caso de paciente do género feminino, 13 anos, com diagnoéstico 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 terapéutica e pelas altas taxas de recidiva local frequentes nesses tumores. Para o tratamento,
realizou-se cirurgia micrografica de Mohs em duas fases para obten¢io 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.
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INTRODUCAO

A fibromatose desmoide extra-abdominal é uma neopla-
sia rara, benigna, com origem nas células fibroblasticas e cresci-
mento de padrio variavel. Pode ocorrer em praticamente qual-
quer parte do corpo e, apesar de nio apresentar comportamento
maligno, como metastases, o tumor desmoide tem uma alta
capacidade de crescimento e invasio local. Com poucos casos
descritos na literatura, seu tratamento cirargico é praticamen-
te um consenso."** A abordagem pela cirurgia micrografica de
Mohs (CMM) reduz consideravelmente as chances de recidiva
frequentes desses tumores, estimada em aproximadamente 11 até
64%, dependendo do tratamento empregado.* Relatamos um
caso de paciente na faixa etaria pediatrica, com esta neoplasia
localizada no labio inferior, submetida a exérese pela cirurgia
micrografica e acompanhada por periodo de dois anos, sem re-
corréncia.
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RELATO DO CASO

Paciente do género feminino, 13 anos, com anteceden-
te pessoal de artrite idiopatica juvenil, em uso de metotrexa-
to, acido félico e etanercepte. Apresentava historia de lesio no
labio inferior de inicio ha sete meses, com crescimento lento
e progressivo. Negava qualquer sintomatologia ou trauma pré-
vio no local. Ao exame dermatoldgico, apresentava tumoragio
eritémato-violacea, de superficie mamilonada e consisténcia fi-
broelastica, bem delimitada, de aproximadamente 2,5cm no 1a-
bio inferior, a esquerda (Figural). Foi realizada biopsia excisional
que evidenciou, ao exame anatomopatolégico, proliferacio me-
senquimal fusocelular fibromixoide, com componente de células
inflamatérias associado (Figura 2). O painel imuno-histoquimi-
co revelou beta catenina e vimentina positivo difuso intenso e
ALK-1 negativo, achados que apontam para o diagndstico de
fibromatose desmoide extra-abdominal.’

Optou-se pelo tratamento com exérese da lesio pela ci-
rurgia micrografica de Mobhs, revelando margens comprometi-
das no primeiro estigio do procedimento, e livres de neoplasia
ap6s a ampliacio do defeito cirtirgico (Figura 3). A paciente foi
seguida trimestralmente no primeiro ano e semestralmente no
segundo, sem sinal clinico de recidiva da lesdo (Figura 4).

DISCUSSAO

O tumor desmoide ou fibromatose desmoide consiste em
proliferacio fibroblastica, de origem nos tecidos moles, com com-
portamento benigno. Foi descrito pela primeira vez em 1832 por
McFarlane ¢ o termo desmoide foi instituido cinco anos depois
por Muller, com base nas células miofibroblasticas que compdem
esses tumores. Apresenta uma frequéncia estimada de 3% de todos
os tumores de tecidos moles. Com discreta predilecio pelo géne-
ro feminino, acomete mais comumente individuos entre 15 e 60
anos, sendo raro na faixa etiria pediatrica e ap6s a quarta década.
Sua forma mais comum de apresentagio é intra-abdominal, sendo

responsavel por cerca de 70% dos casos.®”®

FIGURA1: Nodosidade eritémato-violdcea, de superficie mamilonada e
consisténcia fibroelastica

FIGURA 3: Defeito cirtirgico apds excisdo com controle de margens
operatdrias. Realizada sutura com aproximacao primaria das bordas
aproximagao primaria
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FIGURA 2: Proliferagdo mesenguimal fusocelular fibromixoide

A grande maioria dos casos, em torno de 90%, ¢ espo-
radica. Acredita-se que muta¢des somaticas da proteina beta ca-
tenina, que compde o gene CTNNB1, possam impulsionar o
desenvolvimento deste tumor.” Além do fator genético, outros
fatores enddcrinos e fisicos, como trauma, desempenham papel
importante na etiologia da doenga.

Na sua forma rara, extra-abdominal, ¢ mais frequente-
mente observado o seu surgimento nos tecidos moles das extre-
midades, sendo que metade dos casos tem origem nos membros,
43% no torax e somente 7% na regiio de cabeca e pescoco. No
entanto, qualquer regiio anatomica estd sujeita ao seu apareci-
mento. "2 O nosso relato destaca-se pela apresentacio atipica,
tanto pela faixa etiria quanto por sua localiza¢io bastante inco-
mum.

Esses tumores sio caracterizados por apresentarem dis-
tintos graus de agressividade com comportamento biologico
imprevisivel, sendo que sua histoéria natural varia desde lesdes
indolentes e autolimitadas a lesdes infiltrativas e com rapida pro-
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liferacio local. A sintomatologia depende do local de apresen-
tacio e estruturas adjacentes. A maioria ¢ assintomatica, porém,
pelo seu significante crescimento regional, pode comprimir ou
comprometer outras estruturas, orgdos ou a funcionalidade da
regiio acometida."*!

O diagnoéstico € realizado pelo exame anatomopatologico
que evidencia feixes de células fusiformes, alongadas, em meio a
estroma de colageno, com vasculariza¢io variavel. As células ge-
ralmente sio pequenas, com citoplasma claro e nicleos palidos,
nio apresentando atipias ou mitoses. A imuno-histoquimica ¢
positiva para marcadores de células musculares, como vimentina,
desmina e actina de musculo liso. Na microscopia eletronica, as
células em fusos se parecem com miofibroblastos.

Nos casos mais comuns, intra-abdominais, geralmente
se fazem necessarios métodos de imagem para complementar o
diagnéstico.”

O tratamento ideal ainda nio foi estabelecido, embora
a cirurgia seja a primeira op¢io terapéutica, segundo a maioria
dos autores. A principal dificuldade estd no fato de que, apesar
de serem histologicamente benignos, possuem elevadas taxas de
recorréncia. A maioria dos casos descritos na literatura consiste
em tumores intra-abdominais em que o tratamento conserva-
dor pode ser considerado. Porém, existem poucas publicacdes
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FIGURA 4:

Paciente avaliada apds
1ano do procedimento
com bom resultado
funcional

de lesdes fora da cavidade abdominal e em pacientes pediatricos.
No entanto, quando decidida a ressec¢do local convencional, esta
deve conter margem ampla, de forma a evitar o risco de excisio
incompleta.® Outras op¢des terapéuticas descritas incluem qui-
mioterapia, terapia hormonal e radioterapia.

No caso relatado, a abordagem cirtirgica, em especial o
tratamento com a CMM, fez-se estritamente necessaria, consi-
derando-se a idade da paciente, a localizacdo anatdmica desfa-
voravel em drea nobre e o percentual relevante de recorréncia
desses tumores. Foram necessarios dois estigios cirtirgicos para a
obtenc¢io das margens livres.

CONCLUSAO

O tumor desmoide deve ser lembrado como diagnéstico
diferencial de tumora¢des de partes moles, ¢ 0 exame anato-
mopatologico ¢é essencial para sua confirmagio diagnostica. A
eficacia da CMM ja ¢ amplamente difundida e deve ser indicada
para a remocdo de tumores com potencial de recidiva e em areas
de risco em que a preservagio tecidual ¢ 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. ®
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