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Dermatomiofibroma: relato de caso de doenca rara’

Dermatomyofibroma: a case report of a rare disease
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Resumo: O Dermatomiofibroma esta incluido no grupo de lesdes neoplasicas mesenquimais benignas
de linhagem fibroblistica e miofibroblastica da pele. E uma doenca rara, havendo aproximadamente 100
casos descritos na literatura mundial até o momento. Este artigo relata o caso de uma mulher jovem com
apresentacao clinica tipica e diagnoéstico histopatolégico de dermatomiofibroma. Foram realizadas colo-
racoes especiais que mostraram preservagao das fibras coligenas e a imunohistoquimica revelou positi-
vidade para vimentina e negatividade para actina e S100. Por se tratar de doenca rara, os achados histo-
patoloégicos sao de grande importincia, mas a supeicao clinica é possivel em casos tipicos 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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INTRODUCAO

O dermatomiofibroma foi recentemente des- ca”® e imunohistoquimica sugerem fortemente esta

crito como uma entidade clinico-patolégica distinta
por Kamino' em 1992, em uma série de 9 casos.
Entretanto, ja existiam relatos prévios na literatura
alema de 25 casos semelhantes observados por
Hiigel’ em 1991 e denominados de forma inespeci-
fica como ‘die plaqueformige dermale fibromato-

’ Representa uma rara e distinta neoplasia cuta-
nea mesenquimal benigna de diferenciacao fibro-
blistica e miofibrobldstica.” Sua etiologia neopldsica
nio esta completamente estabelecida, entretanto
estudos clinicos recentes com microscopia eletroni-
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possibilidade. Clinicamente apresenta-se predomi-
nantemente em mulheres jovens, como pequena
placa ou nédulo que pode variar de eritémato-acas-
tanhada a normocrémica, solitiria, assintomatica,
mais palpavel do que visivel, de consisténcia fibro-
elastica, localizada normalmente no ombro,**’ asse-
melhando-se a um queldide. A suspei¢ao clinica é
dificil e o diagnéstico s6 pode ser estabelecido por
analise histopatolégica. A imunohistoquimica revela
a natureza da lesao 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 cirargico. A exérese do tumor promove cura
completa, nao havendo nenhum caso de recidiva ou
de metastases"" relatados na literatura. H4 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 historia de lesao assintomatica no ombro
esquerdo com 2 anos de evolugio e sem melhora com
uso de corticoides. Ao exame dermatolégico, observa-
va-se placa discretamente eritematosa, com 1,5 cm no
seu maior didmetro e localizada na regiao anterior do
ombro esquerdo (Figura 1- lesio clinica). A palpacio,
notava-se nddulo de aproximadamente 2 cm, de con-
sisténcia elastica, indolor e mével. O exame fisico e os
parametros laboratoriais estavam dentro dos limites
da normalidade. As hipoteses diagnodsticas foram gra-
nuloma anular e hanseniase tuberculéide por haver
uma pequena area hipoestésica na borda da lesao. Foi
realizada bidpsia incisional que evidenciou, na derme
reticular, células fusiformes monomorficas com orien-
tagio paralela a superficie da epiderme que estava
preservada assim como a derme papilar e as estrutu-
ras anexas (Figuras 2 e 3). A coloracido tricromico de
Masson foi positiva para fibras colagenas (Figuras 4 e
5). O diagnostico estabelecido foi dermatomiofibro-
ma. A imunohistoquimica revelou positividade para
vimentina e negatividade para S100 e actina. O trata-
mento proposto foi exérese cirurgica. Nao houve
recorréncia da lesio até o momento e a paciente
encontra-se em acompanhamento ambulatorial.
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FiGuraA 2: Coloracao pelo HE&;mostra, na derme reticular, feixes
de células fusiformes monomoérficas com orientagao paralela a
superficie da epiderme que estd preservada assim como a derme
papilar e as estruturas anexiais

DISCUSSAO

Em 1991 Hiigel' descreveu pela primeira vez
uma alteracao cutinea que denominou “fibromatose
dérmica tipo placa” em uma série de 25 pacientes.
Um ano depois Kamino et al.” relatam 9 casos seme-
lhantes e determinam uma entidade patolégica com
caracteristicas distintas e proprias, 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 regiio do ombro,' como em nossa paciente.
Outras localizacoes descritas foram regido cervical
posterior, axilas, membros inferiores, térax e abdo-
me. Acomete principalmente mulheres jovens,” tal
qual nosso caso, mas ha relatos em homens e crian-
¢as.”**' Clinicamente, sio nédulos ou placas assinto-

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

FIGURA 3: Coloragao pelo HE mostrando, no maior aumento, o feixe
de células fusiformes do tumor paralelo a superficie da epiderme
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FIGURA 4: Coloragio pelo trictomico de Masson mostrando preser-
vagao dos feixes do coligeno e das&nbsp;estruturas anexiais

maticos, bem circunscritos, ovais ou anulares, erité-
mato-acastanhados ou normocrémicos, solitarios,
com 1-2 cm de didmetro, de consisténcia fibro-elasti-
ca. Lesoes multiplas ou extensas'"" ja foram repor-
tadas. Histologicamente', a lesio localiza-se na derme
reticular, justificando ser mais palpavel que visivel.
Adota morfologia em placa com extensao superficial
ao tecido celular subcutineo. E constituida por proli-
feragao de células fusiformes, monomorficas, forman-
do fasciculos alongados e entrecruzados, que adotam
uma disposi¢cao paralela a superficie da epiderme.
Observa-se um segmento dérmico preservado acima
da lesao e as células sio separadas por grossas fibras
de colageno. Os fasciculos descritos encontram-se ao
redor dos anexos, sem causar invasao ou obstrucao.
As fibras elasticas também estio preservadas. As célu-
las fusiformes apresentam nucleos alargados com um
ou dois nucléolos, exibindo escassa atipia e pouca ou
quase nenhuma atividade mitética. A coloragio tri-
cromico de Masson € util, pois cora fibras coldgenas.
A coloragao para fibras elasticas de van Gieson revela
preservacao das mesmas entre os fasciculos da lesao.
A imunohistoquimica confirma a sua natureza, mos-
trando positividade para vimentina e actina na maio-
ria dos casos e negativas ou fracamente positivas para
actina musculo liso especifica. Sio negativas para des-
mina, fator XIIla, CD4, ALK1, S-100. Quanto a origem
desta entidade, a maioria dos autores concorda com
sua natureza neoplasica em detrimento da reativa,
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FIGURA 5: Coloracao pelo tricromico de Masson, maior aumento

baseando-se fundamentalmente na auséncia de hist6-
ria de traumatismo ou cirurgia, alteragoes histologi-
cas de sangramento recente ou antigo, necrose ou
outros fendmenos degenerativos bem como por
achados na microscopia eletronica.”® O diagnoéstico
diferencial deve ser feito com outras lesoes fibro-mio-
fibroblasticas cutianeas, tais como dermatofibroma,
leiomioma pilar, neurofibroma, miofibromas cuta-
neos, hamartoma fibroso da infincia, fibromatose
extra-abdominal e, por suas especiais implicacoes
prognosticas, com o dermatofibrosarcoma protube-
rans’ em placa. O tratamento é exérese simples da
lesio que promove cura total. Nao ha relatos de
malignizagio, metdstases ou recidiva local."”" Nosso
caso vem somar a literatura mais um relato de uma
neoplasia benigna rara e ressalta a viabilidade da sus-
peicao clinica pelas caracteristicas tipicas de nossa
paciente tais quais sexo, local acometido, consistén-
cia da lesao, sendo a palpacao de suma importincia
no exame dermatolégico desta condigao. a
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