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INTRODUCAO
Dermatofibromas solitirios ou histiocitomas fibrosos
beni fciais i Ses fib histiocitarias dé . Suporte Financeiro: Nenhum
enignos superficiais sdo tumorag¢des fibro-histiocitarias dérmi- Conflito de Interesses: Nenhum

cas benignas e comuns que se apresentam como papulas ou
nédulos de coloragio eritémato-acastanhada, Gnicas ou em
pequeno numero, e em geral assintomaticas. O diagndstico ¢ cli-
nico ¢ histopatologico, e o tratamento ¢ cirtirgico, recomendado
apenas por razodes estéticas e se houver sintomas, o que é inco-
mum.' A etiologia ¢ desconhecida, a localiza¢io tem predile¢io
pelos membros inferiores, e ndo ha associacdio com doencas sis-
témicas.’
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Dermatofibromas eruptivos multiplos (DEM) consti-
tuem uma variante que ocorre em 0,3% dos pacientes, com pre-
senca de 15 ou mais lesdes, ou surgimento de cinco a oito
tumores em periodo inferior a quatro meses.! As lesdes sio
geralmente dolorosas e generalizadas, e tém sido associadas com
doengas autoimunes, drogas imunossupressoras ¢ alteracdes hor-
monais.” Muitos desses pacientes apresentam alteracio de seu
estado imunologico, mais comumente Aids e lapus eritematoso
sistémico (LES);** entretanto, outras desordens imunoldgicas
(dermatomiosite, sindrome de Sjogren, hepatite C) ou mielo-
prolifarerativas (linfomas cutineos de células T) podem estar
associadas aos DEM.* Além disso, agentes antirretrovirais, drogas
imunobioldgicas (efalizumab) e fator de necrose antitumoral alfa
também podem estar envolvidos. Portanto, o surgimento desse
tipo de entidade deve suscitar a investiga¢io de doenca subja-
cente. Na literatura cientifica foram descritos varios subtipos
histolégicos de dermatofibromas, mas em geral os DEM se apre-
sentam histologicamente, como lesdes pobremente circunscritas,
exibindo hiperplasia da epiderme, proeminentes feixes de cola-
geno e difusa proliferagio de fibrocitos.’ Tratase de relato de caso
que desenvolveu DEM 20 anos antes do diagnodstico de LES.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, de 47 anos, parda, natural e
procedente de Juazeiro (BA), relata o surgimento de aproxi-
madamente cinco lesdes nddulo-eritémato-acastanhadas em
membros inferiores (MMII), ha 25 anos, negando histérico de
sintomas locais ou sistémicos e uso de medicamentos. Seguiu-se
o surgimento gradual de outras lesdes com igual caracteristica,
em MMII, membros superiores (MMSS) e abddémen, que con-
tinuam a aparecer até o presente momento.

Ha cinco anos, apresentando febre de curso prolongado
por aproximadamente 60 dias, poliartralgia, edema em articu-
lacdes de mios e pés, mialgias, inapeténcia, dor retroesternal e
alopecia difusa, procurou o Servico de Reumatologia.

Os exames laboratoriais revelaram: FAN 1: 1500 (padrio
nuclear pontilhado fino); hemograma: Hb 10.7, leucdcitos
8.000/ml, plaquetas 435.000; alfa-1 glicoproteina acida 241 (N
= até 117); alfa-1 antitripsina 282 (N = até 174); antiDNA nati-
vo 1:10 (N = nio reagente); VHS 52mm (na primeira hora);
ecocardiograma: derrame pericardico pequeno, com cavidades
cardiacas e fun¢io diastdlica normais; fun¢des hepatica e renal
normais; PPD negativo.

Concretizado o diagndstico de LES, a paciente foi med-
icada com meloxicam 15mg/dia, famotidina 30mg/dia, difosfato
de cloroquina 200mg/dia, prednisona 20mg/dia e metotrexato
10mg/semana, evoluindo com desaparecimento da febre e mel-
hora progressiva dos sintomas.

Dois anos apds o surgimento do quadro sistémico,
procurou o Servico de Dermatologia, por apresentar aumento
significativo dos nédulos acastanhados, agora em ntimero supe-
rior a 40, com predominio em MMII, MMSS e abdomen
(Figuras 1 a 3). A bidpsia de uma das lesdes, caracterizou der-
matofibroma. (Figura 4).
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FIGURA 1: Presenca de multiplos dermatofibromas em MMII

FIGURA 2: Em detalhe: aspecto clinico dos dermatofibormas

FIGURA 3: Presenca de dermatofibromas em MIl e em abdomen

Apresentava na ocasidio FAN 1:1280, eletroforese de pro-
teinas e ecocardiograma normais, encontrando-se em uso de
meloxicam, famotidina e deflazacorte 6mg/dia.

Mantem-se, até o presente momento, acompanhada pelas
clinicas de Reumatologia e Dermatologia, apresentando
diminui¢io do FAN (1:320) e confirmando assim o controle do
comprometimento sistémico. Apresenta, no entanto, aumento
progressivo dos DEM. Tendo sido esclarecida em relagio a
benignidade dos tumores, optou por nio os retirar.



Dermatofibromas e Lupus Eritematoso Sistémico

FIGURA 4: Histopatoldgico : coloragdo HE:Proliferacdo de células fusiformes,
fibrohistiocitarias em permeio as fibras coldgenas da derme reticular

DISCUSSAO

DEM foram associados a diversas comorbidades (56%)" e
doengas autoimunes tratadas com imunossupressores, especial-
mente LES (46%), infec¢io pelo HIV, colite ulcerativa, pénfigo
vulgar, leucemia mieloide aguda e transplantes de 6rgios, casos
familiares e congénitos.” Ocorre mais em pacientes do sexo femi-
nino, o que talvez se explique pela ocorréncia de doencas autoi-
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munes, em especial LES, predominantemente em mulheres.

Histologicamente caracteriza-se por proliferacio na
derme de células fusiformes nio encapsuladas com a periferia
composta de feixes de colageno. A epiderme sobrejacente apre-
senta-se acantdtica e com hiperpigmentagio da camada basal. E
comum a presenga de infiltrado inflamatério linfocitario.®

Nesse caso, a paciente foi diagnosticada com o DEM 20
anos apos seu surgimento e, nesse intercurso, foi diagnosticada
como LES pela presenga de alopécia nio cicatricial, artrite de
duas ou mais articulagdes periféricas, serosite, FAN e antiDNA
positivos, preenchendo, portanto, cinco dos critérios propostos
pelo Systemic Lupus International Collaborating Clinics que,
em 2012, definiu novos critérios de classificagdo para LES, fun-
damentando o diagndstico na presenca de quatro dos 17 relacio-
nados, sendo pelo menos um critério clinico e um imunolégico,
ou bidpsia renal compativel com nefrite lipica associada a FAN
ou antiDNA positivos.’

Mais de 80% dos casos de DFM sio mediados imunolo-
gicamente,” inclusive manifestam-se clinicamente antes mesmo
do diagnoéstico de patologias subjacentes. Alguns pacientes
desenvolveram DFM apés inicio do uso de imunossupressor, ou
aumento de sua dose, o que sugere tratar-se de processo reativo
e ndo simples neoplasia benigna, e permite estabelecer uma rela-
¢io causal entre medicacio e o desenvolvimento dos DEM,* o
que pode justificar o aumento progressivo dessas lesdes nessa
paciente.

QuabRo 1: Relatos de casos da literatura - Doengas subjacentes e dermatofibromas segundo autores e datas

Autores/data
Taborda ML, Buffon RB, Bonamigo RR. 2007 Abdémen e MMII

Pinto-Almeida T, Caetano M, Alves R,
Selores M. 2013

MID (coxa)

Garcia-Millan C. 2007 MMII (coxas)

Abdomen e MMII
Massone C, Parodi A, Virno G, Rebora A. 2002
Huang PY, Chu CY, Hsiao CH. 2007

MSE e MMII

Kimura Y, Kaneko T, Akasaka E, Nakajima K,
Aizu T, Nakano H. 2010

Alexandrescu DT, Wiernik PH. 2005 MMSS e MMII
accaria E, Rebora A, Rongioletti F. 2008 MMII
Tronco

Distribui¢do das lesdes

Tronco, MMSS e MMII

Tronco, MMSS e MMII

Regido glitea e MMII

Idade/sexo Doenga subjacente

62 anos/M Hepatite C

12 anos/F Congénitos

42 anos/F Sindrome de Sjogren

35 anos/F Aids

45 anos/F Aids, hepatite C,
carcinoma hepatocelular

46 anos/F LES

28 anos/F Dermatomiosite

32 anos/F Tireoidite de Hashimoto e
miastenia Gravis

52 anos/M Leucemia mieloide cronica

62 anos/F Sindrome De Sézary

47 anos/F Mieloma muiltiplo, apds
transplante de medula dssea
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Apesar de sua patogénese permanecer desconhecida, evi-
déncias recentes demonstram a existéncia de varios fatores de
crescimento de fibroblastos derivados de mastocitos em pacien-
tes com LES e DEM.’

Yamamoto demonstrou aumento do nimero de mastoci-
tos tanto no dermatofibroma solitirio quanto no DEM.
Mastdcitos sio células ricas em citocinas que podem afetar fibro-
blastos, queratindcitos ou células T e, possivelmente, induzir
varias alteragdes histopatologicas, incluindo acantose da epider-
me, melanose basal e o desencadeamento do processo de fibrose.
Nos dermatofibromas solitarios e naqueles em regressio espon-
tanea, o niumero dessas células ¢ inferior ao das referentes ao
DEM.’ A imuno-histoquimica mostra positividade para anticor-
pos contra fator XIIIa, vimentina e actina. O fator transformador
de crescimento beta (TGF-beta) pode ser um gatilho da fibrose."

CONCLUSAO

Relatamos o caso de paciente com DEM, iniciado 20
anos antes do surgimento de LES; nio encontramos na literatu-
ra, da qual apresentamos uma sintese de revisio (Quadro 1),
casos precedendo em tantos anos o diagnostico de alguma doen-
¢a de base. ®
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