Dermatofibroma aneurismatico

Aneurysmatic dermatofibroma

RESUMO

Apresenta-se caso clinico de variante rara de dermatofibroma (tipo aneurismatico) em
paciente do sexo feminino de 72 anos de idade, cuja lesio se localizava na dobra flexural
do membro superior direito, resultante de proliferacio mesenquimal associada a vasos san-
guineos e hemorragia tecidual, com caracteristicas histologicas proprias e bem definidas.
Os objetivos desta descri¢do foram a raridade da lesio e a importancia que ela assume, do
ponto de vista histopatologico, quando comparada no diagnoéstico diferencial com outros
tumores benignos e malignos e a terminologia utilizada atualmente

Palavras-chave: histiocitoma fibroso benigno; histiocitoma fibroso maligno; hemossiderina.

ABSTRACT

A present a clinical case of a rare variant of dermatofibroma (aneurysmatic type), is presented in a
72-year-old female patient, the lesion was located in the right arm’s flexural fold, resulting from mes-
enchymal proliferation associated with blood vessels and tissular hemorrhage, with its own well
defined histological characteristics. The objectives are to describe the rarity of the lesion and its
histopathologic importance, when compared to other benign and malignant tumors in the differential
diagnosis, in addition to the terminology currently used.
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INTRODUGCAO

O presente relato de caso tem por objetivo descrever sub-
tipo especial de dermatofibroma pouco frequente na literatura,
denominado “dermatofibroma aneurismatico” ou “histiocitoma
fibroso angiomatoide” ou hemossiderético, caracterizado por
sua raridade (menos de 2%) e a importancia que assume no
diagnéstico diferencial com outros tumores.'

Sua etiologia é desconhecida, porém varios autores obser-
varam que se correlaciona ao extravasamento de hemaicias da
parede vascular para os espacos cisticos vasculares. Isso se deve a
microtraumas repetidos que acabam por dissecar areas do tumor
formando fissuras caracteristicas e levando a fagocitose da
hemossiderina pelas células tumorais.™

Do ponto de vista clinico, as caracteristicas morfologicas
correspondem a lesdo nodular ou tumoral, is vezes de consistén-
cia cistica, que pode ser maior do que os dermatofibromas
usuais, com variacdo entre meio e 2cm de didmetro, de superfi-
cie lisa ou escamosa e colora¢io variando do vermelho-escuro
ao castanho ou negro. Sio tumores benignos que se originam na
derme, podendo estender-se até o subcutaneo.*

Podem apresentar crescimento rapido, e, nessa situagio, a
dor é sintoma comum, devido a hemorragias intralesionais.
Acometem com maior frequéncia os membros inferiores, mas
podem ocorrer em outros locais, como no caso aqui relatado.
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Apresentam maior incidéncia nos pacientes do sexo feminino
com idade superior a 30 anos.’

O diagnéstico definitivo € estabelecido pelo exame histopa-
tologico caracterizado pelo extravasamento significativo de hema-
cias e hemossiderina. Frequentemente sio confundidos com
tumores vasculares ou melanociticos tais como melanoma, sarco-
ma de Kaposi, angiossarcoma e fibro-histiocitoma angiomatoide.
Portanto é de suma importancia o exato diagndstico da lesdo, visto
que dele depende o prognéstico do paciente. *?

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, de 72 anos, procedente de Guarulhos
(SP), apresentou-se a consulta com tumora¢io Unica, recoberta por
pele de superficie lisa, violicea e brilhante, de consisténcia cistica, com
cerca de 2cm de didmetro, localizada na dobra flexural do membro
superior direito associada a retracio da pele circunjacente (Figura 1).
Apds periodo de evolucio lenta e gradual assumiu crescimento rapi-
do nos tltimos meses com aparecimento de dor. Foi submetida a exé-
rese da lesio com margem de 0,5cm sendo o material enviado para
exame histopatologico (Figura 2).

Os cortes histologicos evidenciaram proliferacio fusocelu-
lar dérmica de contornos pouco definidos, tendo ao centro cavi-
dade repleta de material eosinofilico e amorfo, com fendas de
cristal de colesterol (Figura 3). A proliferacio fusocelular nio
exibe atipias e apresenta em multiplos focos vasos de pequeno
calibre ectasicos e depositos de hemossiderina (Figura 4).

Com esses achados ficou estabelecido o diagnostico de
dermatofibroma fibroso aneurismatico.

DISCUSSAO

A primeira descrigdo da variante aneurismatica do derma-
tofibroma foi realizada por Gross e Walbach em 1943, quando
discutiram a relacio entre esse ¢ o hemangioma esclerosante.
Posteriormente, em 1966, Ariston e Reed descreveram lesdes
que consistiam de areas tipicas de dermatofibroma intercaladas
com histi6citos espumosos, hemossiderina e espacos cheios de
globulos vermelhos, sem revestimento endotelial. S6 em 1981,
porém, Santa Cruz e Kyriakos denominaram trés de uma série
de 17 casos “histiocitoma fibroso aneurismatico”.’

O termo “aneurismatico” ou “angiomatoide” descreve uma
variante histolégica dos dermatofibromas dentro dos quais ha
espacos vasculares que dissecam o estroma do tumor, formando
em alguns casos verdadeiros lagos venosos. Como esses espacos
vasculares ndo estdo revestidos por endotélio e nio sio dilatacdes
anormais do sistema vascular, alguns autores acreditam ser incor-
reta a denominag¢io “aneurismatica”.®’

Igualmente nio seria correto chama-lo de “angiomatoide”
ji que ndo existe proliferagio do componente vascular.
Consideram que seria mais apropriado dizé-lo “hemorrigico”
visto que, predominantemente, ocorre o extravasamento de
hemacias entre as células do dermatofibroma. ’

Histologicamente o dermatofibroma apresenta numero-
sas variantes descritas como celular, epitélioide, aneurismati-
ca, hemangiopericitoide, atrofica, fibrocolagenosa, pseudos-
sarcomatosa. Todas essas denomina¢des sio caracterizadas
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Figura 1- Lesdo de consisténcia cistica localizada na dobra flexural de
membro superior direito

pelos achados histolégicos mais importantes, conservando em
grande parte das lesdes achados tipicos de dermatofibroma.
No entanto, podemos destacar que esses subtipos nio tém
relevancia clinica, mas sim importancia histopatologica ja que
muitas vezes sdo “confundidos” com lesdes malignas.”

O diagnostico ¢ estabelecido pelos achados histopatologi-
cos. A neoformacio, que se localiza na derme, é composta por
miofibroblastos, células fusiformes e histidcitos contendo hemos-
siderina em seu estroma fibroso, células gigantes multinucleadas
tipo Touton e espagos sanguineos sem revestimento endotelial,
ocupando a maior parte da lesdo. Os achados variam desde fen-
das estreitas até grandes cistos cavernosos. Além disso, foram
observados focos hemorragicos do estroma adjacente aos canais
vasculares e hemacias extravasadas entre as células do tumor, exis-
tindo areas solidas com aparéncia dermatofibromatosa. Ainda na
epiderme observam-se hiperplasia e acantose irregular.’

Atualmente aceita-se que as células fusiformes dos fibro-
histiocitomas cutaneos se originem a partir de dendrdcitos dér-
micos entremeados com fibroblastos e miofibroblastos, forman-
do quantidades variaveis de colageno sendo acompanhados de

histidcitos em diferentes estadios de maturacio.

Figura 2 - Aspecto macroscépico da leséo evidenciando a cavidade cistica
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Figura 3 - Proliferacdo fusocelular dérmica repleta de material eosinofilico
e amorfo, com fendas de cristal de colesterol

Santa Cruz e Kyriakos propuseram que a variante aneuris-
matica pode originar-se dentro de um fibro-histiocitoma ou
dermatofibroma comum, quando pequenas quantidades de
hemicias extravasam a partir de capilares de dentro do tumor.
Logo os eritrocitos mais antigos, que se converteram em hemos-
siderina, sdo fagocitados pelos histidcitos sendo, nessa fase, o
fibro-histiocitoma denominado hemossiderético.”

Com o extravasamento continuo de hemdcias formam-se
rachaduras ou fendas que levam a perda de suporte estromal e con-
sequente aumento da pressio interna do tumor, ocasionando dila-
tacio que confere aparéncia caracteristica “angiomatoide”. Nessa
fase originam-se os dermatofibromas aneurismaticos. Portanto, o
tipo hemossiderdtico seria a fase inicial do tipo aneurismatico.”

A etiologia dessas cavidades aneurismaticas ou angiomatoi-
des ndo esta muito clara. Para alguns autores esse fendmeno pode-
ria ocorrer em areas de hipocelularidade ou secundariamente a
traumas ou microtraumas repetidos que precipitariam micro-
hemorragias, sucedendo a sequéncia de eventos ja descrita.’

Do ponto de vista imuno-histoquimico, as células fusifor-
mes do dermatofibroma apresentam reatividade para o fator
XlIIa (em etapas nas quais os depositos de hemossiderina sio
baixos), demonstrando a participa¢io dos dendrécitos dérmicos.
Mac 387 (antigeno histiocitario), vimentina, actina musculo liso
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Figura 4 - Proliferacao fusocelular sem atipias e com vasos de pequeno
calibre ectasicos e depositos de hemossiderina

e CD57 revelam diferenciagdes fibroblasticas e miofibroblasticas,
sendo negativos para fator VIII, desmina e proteina S-100."

Ultraestruturalmente essas lesdes apresentam histiocitos e
fibroblastos contendo poucos lisossomas e lipidios com o reticu-
lo endoplasmatico moderadamente desenvolvido. Também apre-
sentam células endoteliais com auséncia de anormalidades mor-
fologicas e auséncia de ruptura da limina basal.
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O tratamento de elei¢io consiste na ressec¢io cirdrgica e
¢ aconselhado que se dé margem cirtrgica de pelo menos trés
a 5mm. De acordo com alguns estudos demonstrou-se que a
taxa de recidiva é de cerca de 20%, fazendo-se necessirio o

seguimento clinico dos pacientes.”'’ ®
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