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Dermatomiofibroma: relato de caso de doença rara*

Dermatomyofibroma: a case report of a rare disease 
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Resumo: O Dermatomiofibroma está incluído no grupo de lesões neoplásicas mesenquimais benignas
de linhagem fibroblástica e miofibroblástica da pele. É uma doença rara, havendo aproximadamente 100
casos descritos na literatura mundial até o momento. Este artigo relata o caso de uma mulher jovem com
apresentação clínica típica e diagnóstico histopatológico de dermatomiofibroma. Foram realizadas colo-
rações especiais que mostraram preservação das fibras colágenas e a imunohistoquímica revelou positi-
vidade para vimentina e negatividade para actina e S100. Por se tratar de doença rara, os achados histo-
patológicos são de grande importância, mas a supeição clínica é possível em casos típicos como este. 
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Abstract: Dermato myofibroma is included in the group of benign cutaneous mesenchymal neoplastic
lesions of fibroblastic and myofibroblastic lineage. It's a rare disease and there are approximately only
one hundred cases described worldwide in the medical literature up to now. The present study reports
the case of a young woman with typical clinical cutaneous lesion and histopathological diagnosis of der-
mato myofibroma. Special stains were carried out which showed preserved collagen fibers and immu-
nohistochemistry was positive for vimentin and negative for actin and S100. As it is a rare disease, the
histopathological findings are of great importance but clinical suspicion is possible in typical cases such
as this one. 
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INTRODUÇÃO
O dermatomiofibroma foi recentemente des-

crito como uma entidade clínico-patológica distinta
por Kamino1 em 1992, em uma série de 9 casos.
Entretanto, já existiam relatos prévios na literatura
alemã de 25 casos semelhantes observados por
Hügel2 em 1991 e denominados de forma inespecí-
fica como ‘die plaqueformige dermale fibromato-
se.2,3 Representa uma rara e distinta neoplasia cutâ-
nea mesenquimal benigna de diferenciação fibro-
blástica e miofibroblástica.4 Sua etiologia neoplásica
não está completamente estabelecida, entretanto
estudos clínicos recentes com microscopia eletrôni-

ca5,6 e imunohistoquímica sugerem fortemente esta
possibilidade. Clinicamente apresenta-se predomi-
nantemente em mulheres jovens, como pequena
placa ou nódulo que pode variar de eritêmato-acas-
tanhada a normocrômica, solitária, assintomática,
mais palpável do que visível, de consistência fibro-
elástica, localizada normalmente no ombro,2,3,7 asse-
melhando-se a um quelóide. A suspeição clínica é
difícil e o diagnóstico só pode ser estabelecido por
análise histopatológica. A imunohistoquímica revela
a natureza da lesão mostrando positividade para
vimentina e actina na maioria dos casos e negativi-
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dade para S100, desmina, entre outros. O tratamen-
to é cirúrgico. A exérese do tumor promove cura
completa, não havendo nenhum caso de recidiva ou
de metástases1-4,7-10 relatados na literatura. Há aproxi-
madamente apenas 100 casos publicados até o
momento.

RELATO DO CASO
Paciente do sexo feminino, 18 anos, branca,

estudante, natural do Rio de Janeiro, solteira.
Apresentava história de lesão assintomática no ombro
esquerdo com 2 anos de evolução e sem melhora com
uso de corticóides. Ao exame dermatológico, observa-
va-se placa discretamente eritematosa, com 1,5 cm no
seu maior diâmetro e localizada na região anterior do
ombro esquerdo (Figura 1- lesão clínica). À palpação,
notava-se nódulo de aproximadamente 2 cm, de con-
sistência elástica, indolor e móvel. O exame físico e os
parâmetros laboratoriais estavam dentro dos limites
da normalidade. As hipóteses diagnósticas foram gra-
nuloma anular e hanseníase tuberculóide por haver
uma pequena área hipoestésica na borda da lesão. Foi
realizada biópsia incisional que evidenciou, na derme
reticular, células fusiformes monomórficas com orien-
tação paralela à superfície da epiderme que estava
preservada assim como a derme papilar e as estrutu-
ras anexas (Figuras 2 e 3). A coloração tricrômico de
Masson foi positiva para fibras colágenas (Figuras 4 e
5). O diagnóstico estabelecido foi dermatomiofibro-
ma. A imunohistoquímica revelou positividade para
vimentina e negatividade para S100 e actina. O trata-
mento proposto foi exérese cirúrgica. Não houve
recorrência da lesão até o momento e a paciente
encontra-se em acompanhamento ambulatorial.

DISCUSSÃO
Em 1991 Hügel1 descreveu pela primeira vez

uma alteração cutânea que denominou “fibromatose
dérmica tipo placa” em uma série de 25 pacientes.
Um ano depois Kamino et al.2 relatam 9 casos seme-
lhantes e determinam uma entidade patológica com
características distintas e próprias, nomeando-a der-
matomiofibroma. Na série inicial de Kamino a média
de idade era 29,8 anos estando 8 dos 9 casos localiza-
dos na região do ombro,1 como em nossa paciente.
Outras localizações descritas foram região cervical
posterior, axilas, membros inferiores, tórax e abdo-
me. Acomete principalmente mulheres jovens,4 tal
qual nosso caso, mas há relatos em homens e crian-
ças.3,4,8,10 Clinicamente, são nódulos ou placas assinto-

FIGURA 1: Placa eritematosa com 1,5 cm no maior diâmetro locali-
zada na região anterior do ombro direito

FIGURA 3: Coloração pelo HE mostrando, no maior aumento, o feixe
de células fusiformes do tumor paralelo à superfície da epiderme

FIGURA 2: Coloração pelo HE&;mostra, na derme reticular, feixes
de células fusiformes monomórficas com orientação paralela à

superfície da epiderme que está preservada assim como a derme
papilar e as estruturas anexiais 



máticos, bem circunscritos, ovais ou anulares, eritê-
mato-acastanhados ou normocrômicos, solitários,
com 1-2 cm de diâmetro, de consistência fibro-elásti-
ca. Lesões múltiplas10 ou extensas11,12 já foram repor-
tadas. Histologicamente1, a lesão localiza-se na derme
reticular, justificando ser mais palpável que visível.
Adota morfologia em placa com extensão superficial
ao tecido celular subcutâneo. É constituída por proli-
feração de células fusiformes, monomórficas, forman-
do fascículos alongados e entrecruzados, que adotam
uma disposição paralela à superfície da epiderme.
Observa-se um segmento dérmico preservado acima
da lesão e as células são separadas por grossas fibras
de colágeno. Os fascículos descritos encontram-se ao
redor dos anexos, sem causar invasão ou obstrução.
As fibras elásticas também estão preservadas. As célu-
las fusiformes apresentam núcleos alargados com um
ou dois nucléolos, exibindo escassa atipia e pouca ou
quase nenhuma atividade mitótica. A coloração tri-
crômico de Masson é útil, pois cora fibras colágenas.
A coloração para fibras elásticas de van Gieson revela
preservação das mesmas entre os fascículos da lesão.
A imunohistoquímica confirma a sua natureza, mos-
trando positividade para vimentina e actina na maio-
ria dos casos e negativas ou fracamente positivas para
actina músculo liso específica. São negativas para des-
mina, fator XIIIa, CD4, ALK1, S-100. Quanto à origem
desta entidade, a maioria dos autores concorda com
sua natureza neoplásica em detrimento da reativa,

baseando-se fundamentalmente na ausência de histó-
ria de traumatismo ou cirurgia, alterações histológi-
cas de sangramento recente ou antigo, necrose ou
outros fenômenos degenerativos bem como por
achados na microscopia eletrônica.5,6 O diagnóstico
diferencial deve ser feito com outras lesões fibro-mio-
fibroblásticas cutâneas, tais como dermatofibroma,
leiomioma pilar, neurofibroma, miofibromas cutâ-
neos, hamartoma fibroso da infância, fibromatose
extra-abdominal e, por suas especiais implicações
prognósticas, com o dermatofibrosarcoma protube-
rans9 em placa. O tratamento é exérese simples da
lesão que promove cura total. Não há relatos de
malignização, metástases ou recidiva local.1-4,7-10 Nosso
caso vem somar à literatura mais um relato de uma
neoplasia benigna rara e ressalta a viabilidade da sus-
peição clínica pelas características típicas de nossa
paciente tais quais sexo, local acometido, consistên-
cia da lesão, sendo a palpação de suma importância
no exame dermatológico desta condição. �
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FIGURA 4: Coloração pelo tricrômico de Masson mostrando preser-
vação dos feixes do colágeno e das&nbsp;estruturas anexiais

FIGURA 5: Coloração pelo tricrômico de Masson, maior aumento 
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