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Melanoma Desmoplasico - um desafio
diagnéstico

Desmoplastic melanoma: a diagnostic challenge
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RESUMO

O melanoma desmoplasico é variante rara, caracterizada por lesio invasiva de células fusi-
formes e graus variaveis de desmoplasia. Mais frequente em homens, com idade avan¢ada
e histéria de exposicdo solar cronica. A apresentacio clinica extremamente variavel e
inespecifica, torna-o diagndstico desafiador. Apresentamos caso exuberante de melanoma
desmoplasico, em localizagio pouco comum e com hipdtese diagnodstica inicial de der-

matofibrossarcoma.
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ABSTRACT
Desmoplastic melanoma is a rare variant of melanoma characterized by an invasive lesion of spindle
cells and varying degrees of desmoplasia. It is more frequent in men of an advanced age having a
history of chronic exposure to sunlight. The extremely variable and nonspecific clinical appearance
makes it a challenging diagnosis. The authors present an exuberant case of desmoplastic melanoma in

an unusual location, with an initial diagnosis of dermatofibrosarcoma.
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INTRODUCAO

O melanoma cutineo é tumor maligno decorrente
da transformacio do melandcito, localizado na jungio
dermoepidérmica da pele, em melandcito atipico. Expressa uma
variedade de fenétipos com diferentes caracteristicas clinicas
e citopatoldgicas, como o extensivo superficial, o nodular, o
lentiginoso acral e o lentigo maligno, que sdo os mais classicos,
e o desmoplasico, o spitzoide e o amelandtico, que sio os mais
incomuns.'

O melanoma desmoplasico (MD) ¢ variante rara,
caracterizada por proliferacio invasiva de células fusiformes
na derme e graus variaveis de deposi¢io estromal de coligeno
(desmoplasia).'? Mais frequente em individuos do sexo
masculino, com idade avangada (média de 66 anos) e historia de
exposi¢do solar cronica, o que pode explicar a predilecio por areas
fotoexpostas, notadamente cabega e pescoco (53,2%).**

A apresentacio clinica extremamente variavel e
inespecifica, torna-o diagnostico desafiador. Relatamos caso
exuberante de melanoma desmoplasico, de aspecto atipico e
localiza¢io pouco comum, ¢ com hipdtese diagnostica inicial de
dermatofibrossarcoma.
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RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 83 anos, branco, lavrador,
procurou atendimento médico com queixa de “ferida” no
dorso ha oito meses (Figuras 1 e 2). Ao exame dermatolégico
apresentava na regiio lombar esquerda tumorac¢io eritematosa,
de consisténcia firme e superficie brilhante e lobulada, medindo
cerca de 15cm em seu maior eixo. Referia inicio como uma
pequena papula crostosa que evoluiu com crescimento rapido
em duas semanas. Auséncia de sintomas locais e linfonodos
palpaveis.

Realizada hipdtese diagnodstica de dermatofibrossarcoma
protuberans procedemos a bidpsia incisional em fuso. O exame
anatomopatologico (figuras 3 e 4) demonstrou neoplasia
fusocelular envolvendo a derme e hipoderme com pelo menos
4,7 mm de espessura. A partir deste laudo foi realizado estudo
imunohistoquimico (figura 5) que evidenciou HMB-45 e
Melan-A negativos, S-100 positivo e um indice proliferativo (Ki-
67) positivo em 10-15% das células; compativel com diagnoéstico
de melanoma desmoplasico.

O paciente foi encaminhado ao setor de cirurgia
oncologica,onde realizou exérese completa dalesio e novo exame
anatomopatologico, que confirmou o diagnéstico de melanoma

desmoplasico com Breslow de 14mm, Clark V, indice mitético
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de uma mitose/mm, auséncia de invasio vascular e perineural, e
com margens cirurgicas livres de comprometimento neoplasico.
No momento o paciente encontra-se em acompanhamento
com a dermatologia e a oncologia clinica.

DISCUSSAO

Descrito pela primeira vez em 1971 por Conley
et al., o melanoma desmoplasico (MD) constitui variante
distinta e incomum, representando menos de 4% dos casos de
melanomas cutineos primarios, com incidéncia de dois casos
a cada um milhio de habitantes.'* Caracteriza-se por tumor
fibroso de células fusiformes produtoras ou liberadoras de
colageno 1soladas em densa matriz fibrosa, apresentando muitas
vezes neurotropismo, padrio de crescimento semelhante ao
do neuroma e diferenciagio neural, descrito também como
fendbmeno de transformacio neural.* Diferentemente dos
melanomas nio desmoplasicos, apresenta maior tendéncia para o
crescimento local e menor para metastase linfonodal.*?

Por sua apresentagio clinica extremamente variavel e
inespecifica, o MD representa verdadeiro desafio diagnostico.
Comumente se apresenta como noédulo, papula ou placa,
consisténcia  firme,

hipomelanético  ou amelandtico, de

FIGURA 1: Tumoragdo eritematosa de superficie lobulada na regido
lombar esquerda

FIGURA 2: Detalhe da tumoragao

FIGURA 4: Detalhe das células fusiformes (HE 400x)
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QUADRO 1: Painel imuno-histoquimico

MARCADOR CLONE EXPRESSAO
AE1+AE3 AE1] AE3 Positiva em
epitélio sem atipias

AML (actina de musculo liso), 1A4 1A4 Negativa
CD34 QBEnd 10 Negativa
Desmina D33 Negativa
EMA (antigeno epitelial de membrana) E29 Negativa
HMB-45 HMB-45 Negativa
Ki-67 MIB-1 Positiva em
10-15% das células

Melan-A M27C10 Negativa
MITF D5 Positiva em
poucas células

Proteina S-100 Policlonal Positiva

acometendo derme ou até subcutineo, semelhante a outras lesdes
fibrosas, o que induz ao erro diagndstico. A maior incidéncia
de erros diagnosticos do MD se di entre as patologias malignas
com o carcinoma, o fibrossarcoma e o melanoma amelandtico.
Entre as lesdes de carater benigno, aparecem a fibromatose, o
dermatofibroma, o nevo melanocitico e as cicatrizes.>**” A
associagio com proliferacio melanocitica atipica intraepidérmica,
como o lentigo maligno, recobrindo a lesio ou presente nas
margens de ressec¢io, é relatada, facilitando seu reconhecimento
e diagndstico.**” Nesse relato, a apresentacio clinica (tumorac¢io
lobulada) e a topografia (regido lombar) incomuns, as grandes
propor¢des da lesdo (cerca de 15¢cm no maior eixo), bem como
a suspeita inicial de dermatofibrossarcoma protuberans e nio de
MD, reforcam a grande variabilidade e inespecificidade clinica
dessa variante de melanoma, justificando os possiveis erros
diagnosticos.

A dermatoscopia tem seu uso limitado no MD devido
a apresentacdo clinica variavel, a seu aspecto amelanético
usual e A escassez de informagdes sobre suas caracteristicas
dermatoscopicas."* Em 2008, Debarbieux et al. avaliaram seis
pacientes com MD e apenas metade deles apresentava critérios
dermatoscopicos positivos para lesio melanocitica.® Algumas
caracteristicas preditivas de MD em caso de lesdes amelandticas
sio: a presenca de sinais de regressio, como areas de aspecto
cicatricial e de pimenta salteada, e também padrdes vasculares
anormais (em serpentina, pontilhado e/ou salpicado) e areas
rosadas/vermelho-leitosas.'**
infiltrado  de  células
fusiformes com atipia nuclear leve a acentuada, que invadem

Histologicamente, apresenta

a derme e o tecido celular subcutineo. Estio dispostos em
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variaveis padroes de desmoplasia, neurotropismo e diferencia¢io
neural>* A coloracio por hematoxilina e eosina pode ser
insuficiente para o diagndstico, jA que as células neoplasicas
sio quase sempre despigmentadas, sendo necessario o estudo
imuno-histoquimico. Os marcadores S-100, enolase neurdnio-
especifica e vimentina sdo positivos em 95% dos casos, sendo
a maioria dos MD negativa para HMB-45 e Melan A.> Em
estudo relativamente recente de uma série de 11 casos de MD,
foi demonstrada marca¢io difusamente positiva em 100% deles
com uso do WT1, um potencial marcador para esse tipo clinico.’
Muito comumente também podem estar presentes agregados
intratumorais linfocitirios densos, além de melanoma in situ.*
Ao diagnostico, apresenta espessura média de 2,5 a 6,5mm,
atingindo a derme reticular, sendo a maioria classificada como
Clark IV-V,° concorde com o encontrado no caso clinico em
questio, porém este com a surpreendente espessura de 14mm.
Baseado no grau de desmoplasia, o MD foi classificado
em dois subtipos histopatologicos: puro ou combinado. O
puro relaciona-se com menor envolvimento linfonodal, curso
clinico menos agressivo e mais de 90% de comprometimento
subtipo possui
acometimento inferior a 90% de desmoplasia, foco tumoral

desmoplasico, enquanto o combinado
densamente celular sem fibrose, com ntcleos irregulares e com
maior indice de mitoses."*

O papel do linfonodo sentinela no MD ainda nio esta
bem definido, e seu uso rotineiro nio é recomendado. Alguns
autores defendem a importancia de estagiar os casos com Imm
ou mais, enquanto outros evitam essa pratica devido a sua
menor tendéncia para metastase linfonodal. Outras indica¢des
para a pesquisa do linfonodo sentinela seriam: o subtipo misto, a
presenca de neurotropismo, a ulceragio e a alta taxa mitdtica.>!

Ressecgio cirtirgica ampla e precoce ¢ o tratamento de
escolha. Em lesdes de um a 2mm de espessura, recomenda-se
margem de um a 2cm, enquanto em lesdes com mais de 2mm,
a margem ¢ obrigatoriamente de 2cm. Radioterapia adjuvante
tem demonstrado efeito benéfico nos casos de recorréncia local,
excisdo com margens estreitas, tumores residuais e envolvimento
neural. Metastases sistémicas foram observadas em 7 a 44%
dos MD sendo os 6rgios mais acometidos o pulmio, o figado
e os ossos. Nesses casos, o Ipilimumabe e o Vemurafenib sio
opg¢des terapéuticas, porém sua eficicia ainda nio foi totalmente
comprovada.'*®

Concluindo, a apresentagio clinicopatolégica incomum
e as controvérsias no diagnostico, estadiamento e tratamento do
melanoma desmoplasico tornam-no diagnodstico desafiador tanto
para dermatologistas como para dermatopatologistas. Estudos
adicionais se fazem necessarios para melhores conhecimento e
manejo dessa variante. e
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