
1

APOIO CIENTÍFICO:

www.surgicalcosmetic.org.br/

ISSN-e 1984-8773

Relato de caso
Autores:
	 	 Helio Amante Miot¹
		  Cesar Augusto Zago Ferreira¹
		  Ana Claudia Athanasio Shwetz¹
		  Luciane Donida Miot¹
		  Gabriela Roncada Haddad¹

¹		� Universidade Estadual Paulista
		 Júlio de Mesquita Filho, 		
		  Departamento de Doenças
		 Infecciosas, Dermatologia, 		
		  Botucatu, São Paulo (SP), Brasil.

Correspondência:
		  Helio Amante Miot
		 Email: helio.a.miot@unesp.br / 	
		  cazferreira@gmail.com

Fonte de financiamento: Nenhuma.
Conflito de interesses: Nenhum.

Data de submissão: 09/04/2021 
Decisão Final: 04/06/2021

Como citar este artigo:
Miot HA, Ferreira CAZ, Shwetz ACA, 
Miot LD, Haddad GR. Histiocitoma 
fibroso maligno em tornozelo: relato 
de caso. Surg Cosmet Dermatol. 
2021;13:e20210028.

Histiocitoma fibroso maligno no tornozelo: relato 
de caso
Malignant fibrous histiocytoma in ankle: case report 

RESUMO
Histiocitoma fibroso maligno (MFH) ou sarcoma pleomórfico indiferenciado (UPS) é um sar-
coma moderadamente agressivo, capaz de invadir estruturas adjacentes. Trata-se de neoplasia mes-
enquimal que predomina em homens entre a sexta e sétima décadas de vida. Localiza-se, princi-
palmente, nos membros inferiores, podendo acometer cabeça e pescoço, tronco e retroperitônio, 
com tendência à recorrência e à metástase local. O presente relato tem como objetivo apresentar 
um caso de MFH no tornozelo de uma mulher de 49 anos, com invasão óssea adjacente, que 
evoluiu com amputação transtibial. São abordados aspectos clínicos, radiológicos, histopatológi-
cos e terapêuticos, salientando-se a importância do diagnóstico precoce.
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ABSTRACT
Malignant fibrous histiocytoma (MFH) or undifferentiated pleomorphic sarcoma (UPS) is a sarcoma capable 
of invading adjacent structures. It is a mesenchymal neoplasia that predominates in men between the sixth 
and seventh decades of life. It is located mainly in the lower limbs and may affect the head and neck, trunk, 
and retroperitoneum, presenting a tendency to recurrence and local metastasis. This report aims to present a 
case of MFH in the ankle of a 49-year-old woman with an adjacent bone invasion, which evolved with 
transtibial amputation. Clinical, radiological, histopathological, and therapeutic aspects were addressed, high-
lighting the importance of early diagnosis.
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INTRODUÇÃO
Histiocitoma fibroso maligno (MFH) foi descrito por 

O´Brian e Staut em 1964¹, caracterizando-se por neoplasia me-
senquimal de alto grau, composta por fibroblastos, miofibroblas-
tos e histiócitos.² Predomina entre a sexta e sétima décadas de 
vida e em homens (2/3 dos casos).3,4

Acomete, principalmente, os membros inferiores, sendo 
o fêmur distal, fíbula proximal e fêmur proximal2 as topografias 
mais frequentes, apesar de ocorrer também em: pulmão, rim, be-
xiga, vias deferentes, coração, aorta, estômago, intestino delgado, 
órbita, sistema nervoso central, medula espinhal, seios da face, 
cavidades nasais e oral.5

O MFH é associado a doenças hematopoiéticas (linfoma 
não Hodgkin, linfoma de Hodgkin, mieloma múltiplo e histio-
citose maligna) ou decorrente de radiação, fratura, osteonecro-
se, doença de Paget, fibroma não ossificante ou displasia fibrosa, 
sendo, nesses casos, mais agressivo.5 

Apresenta comportamento moderadamente agressivo, 
capaz de invadir tecidos moles adjacentes, sistema esquelético 
e retroperitônio. O principal fator prognóstico é o estágio clí-
nico do tumor, definido pelo grau de diferenciação, tamanho 
e presença de metástases à distância. Ainda, subtipo histológico, 
local anatômico, profundidade do tumor e tratamento realizado 
também influenciam o prognóstico.6

RELATO DO CASO
Mulher, 49 anos, negra, dona de casa, apresentava tumo-

ração friável, com superfície sangrante, consistência fibrosa, ade-
rida, de contorno definido, localizada no maléolo lateral direito, 
medindo 7,0x5,5cm, de crescimento progressivo nos últimos 
nove meses (Figuras 1 a 3). Referia episódios de sangramento 
associados à dor local. Procurou assistência médica, sendo tratada 
como infecção bacteriana, com antibioticoterapia, sem melhora.

Apresentava como antecedentes: trombose de veia porta, 
insuficiência cardíaca e hipertensão arterial. Não foram identi-
ficados linfadenopatias, visceromegalias ou linfedema. Os diag-
nósticos aventados foram melanoma amelanótico, sarcoma e car-
cinoma de Merkel.

O exame histopatológico revelou neoplasia mesenqui-
mal ulcerada, composta de células fusiformes e epitelioides, com 
pleomorfismo nuclear e atividade mitótica acentuada (Figuras 
4 e 5), caracterizando MFH, de alto grau histológico. O painel 
imuno-histoquímico do tumor mostrou positividade para CD68 
(Figura 6) e negatividade para p63, AE1/E3, CK5/6, MELAN A, 
CD34, AML e S100, SOX-10.

Os exames bioquímicos gerais foram normais, porém, à 
ressonância nuclear magnética, foi evidenciada a invasão da fíbu-
la distal (Figura 7). 

O conjunto de achados histopatológicos, imunofenotí-
picos e de imagem são diagnósticos de histiocitoma fibroso ma-
ligno (profundo)/sarcoma pleomórfico indiferenciado, estágio 
IIIA.

Em decorrência do acometimento ósseo e da irresse-
cabilidade do tumor com preservação de estruturas profundas, 
optou-se pela amputação transtibial. A paciente se mantém em 
seguimento com a Oncologia há 11 meses, sem recidiva. Em 
decorrência da cardiopatia, foi contraindicada a quimioterapia 
adjuvante. 

Figura 1: 
Histiocitoma fibroso 
maligno. Tumoração 
acima do maléolo 
lateral da perna 
direita

Figura 2: 
Tumoração de 
superfície fibrosa, 
aderida, com limites 
definidos e áreas 
friáveis
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DISCUSSÃO 
Sarcomas de tecidos moles são neoplasias raras, contabi-

lizando aproximadamente 1% dos cânceres sólidos em adultos, 
que representam um heterogêneo grupo de desordens decorren-
tes de tecido mesenquimal.7

Em 2003, Coindre descreveu uma nova classificação para 
sarcomas, baseado em critérios imuno-histoquímicos:8

- Sarcomas com imuno-histoquímica definitiva: rabdo-
miossarcomas, sarcoma epitelioide, sarcoma de células claras, tu-

Figura 3: Detalhe da superfície lisa, com pápulas e nódulos friáveis

Figura 4: Histiocitoma fibroso maligno. Proliferação de células fusiformes, 
formando feixes curtos, em diferentes direções 

(Hamatoxilina & eosina, 25x)

Figura 5: Detalhe dos feixes de células feixes de células fusiformes com 
intenso pleomorfismo celular e atividade mitótica 

(hematoxilina & eosina, 100x)

Figura 6: Coloração imuno-histoquímica. Imunomarcação extensa pelo 
CD68 (histiócitos)

Figura 7: 
Histiocitoma fibroso 
maligno. Imagem 
de ressonância 
nuclear magnética 
evidenciando massa 
vegetante com 
hipersinal, invadindo 
a porção distal da 
fíbula
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mor desmoplásico de pequenas células redondas e tumores es-
tromais gastrointestinais.

- Sarcomas com perfil imuno-histoquímico não espe-
cífico: sarcoma de Ewing, leiomiossarcoma, tumor maligno da 
bainha do nervo periférico, dermatofibrossarcoma protuberans e 
fibroblastoma de células gigantes, condrossarcoma mixoide ex-
traesquelético, lipossarcomas e sarcoma alveolar de partes moles.

- Sarcomas com imuno-histoquímica não específica (não 
exibem marcadores específicos): sarcomas mal diferenciados, 
como fibrossarcoma, mixofibrossarcoma e histiocitoma fibroso 
maligno. Nesses casos, a imuno-histoquímica é útil para excluir 
outros tumores não mesenquimais.

O sarcoma pleomórfico indiferenciado (UPS) pode ser 
dividido entre os subtipos superficial e profundo, também cha-
mados fibroxantoma atípico (AFX) e histiocitoma fibroso ma-
ligno (MFH), respectivamente. A distinção entre as entidades é 
fundamental para predizer a agressividade locorregional do tu-
mor e o seu prognóstico.9,10

Neste relato, o MFH ocorreu no tornozelo de uma mu-
lher, adulta, entretanto esses tumores predominam em homens, 
maiores de 50 anos.4 Tipicamente, apresenta-se como tumoração 
indolor, de crescimento rápido, havendo relatos de lesões unica-
mente subcutâneas.11

O diagnóstico do UPS requer a diferenciação histopa-
tológica de tumores, como: melanoma, carcinoma de células 
escamosas, angiossarcoma, leiomiossarcoma e outras neoplasias 
indiferenciadas.12,13

O MFH é reconhecido como um grupo heterogêneo de 
tumores que compartilham um fenótipo comum, sendo neces-
sários imuno-histoquímica, microscopia eletrônica ou estudos 
moleculares para melhor caracterização.14 

A histopatologia revela células fusiformes pleomórficas 
dispostas em feixes comuns, padrão estoriforme, podendo ser 
encontrados histiócitos multinucleados, infiltrados em derme 
profunda e tecido celular subcutâneo.15,16

O MFH apresenta imunorreatividade para vimentina 
e CD68 (marcador histiocítico).17,18 S100, desmina, S-100 e 
HMB-45 são anticorpos encontrados no lipossarcoma ou nervo 
periférico maligno, tumor de bainha, rabdomiossarcoma e me-
lanoma maligno, respectivamente, ao passo que CD34 mostra 

reatividade em angiossarcomas.15,16

Ressonância magnética é a modalidade de imagem de 
escolha para avaliação de sarcomas de tecidos moles, especial-
mente para determinar a extensão local da lesão. Ao exame, o 
MFH mostra um padrão heterogêneo hiperdenso em imagens 
ponderadas em T2 e isodenso aos músculos em imagens ponde-
radas em T1.19

A excisão ampla (margem ≥2cm) é a abordagem reco-
mendada. Contudo, dependendo da topografia, há limitação pela 
proximidade com estruturas nobres14, havendo indicação de ci-
rurgia micrográfica.6,20

Altas taxas de recorrência local são relatadas em pacientes 
submetidos à excisão cirúrgica (19 a 66%).20-22 Neste caso, a lesão 
foi totalmente removida e, devido a comorbidades, optou-se por 
não realizar quimioterapia adjuvante.

Um estudo realizado com 167 pacientes identificou en-
tre pacientes tratados com	 ressecção marginal que 66% apre-
sentaram recorrência local, contrapondo-se a 27% dos submeti-
dos à ressecção ampla (margem ≥3cm).23 

Radioterapia pode ser útil como um tratamento adju-
vante, sendo empregado um campo de radiação abrangendo o 
local do tumor e 5cm ao redor, com doses que variam entre 50 
e 65 Gray. Entretanto, o impacto geral na recorrência e sobrevida 
não é completamente definido.24

Quimioterapia é tipicamente empregada para doenças 
generalizadas, porém com prognósticos	 pouco expressi-
vos.25,26 Atualmente, estudos com imunobiológicos em pacientes 
com doenças avançadas estão em fase clínica, como é o caso de 
ipilimumabe (anti-CTLA-4), em 33 crianças e adultos jovens, 
e sunitinibe (oral multi-kinase inhibitor) em 48 adultos jovens 
com sarcoma irressecável ou metastático.27

CONCLUSÃO
O MFH apresenta clínica indistinguível de outras enti-

dades, sendo caracterizado principalmente pelo comportamento 
agressivo de crescimento. O presente relato de caso objetivou sa-
lientar suas principais características e a importância da suspeição 
diagnóstica pelo dermatologista e do tratamento precoce, a fim 
de se evitarem desfechos desfavoráveis. l
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