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HAMARTOMA FIBROSO INFANTIL: LESAO VOLUMOSA
COM ENVOLVIMENTO DE PLEXO BRAQUIAL

CHILDREN’S FIBROUS HAMARTOMA: EXTENSIVE INJURY INVOLVING BRACHIAL PLEXUS
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RESUMO

Obijetivo: Apresentar um caso de hamartoma fibroso da infancia
em lactente ressecado tardiamente e se apresentando como leséo
extensa, com envolvimento de elementos vasculares e neurais
do plexo braquial. Métodos: Estudo de caso clinico e revisdo de
literatura pertinente. Resultados: Crianga do sexo masculino, com
massa tumoral axilar direita, irregular surgida aos 2 meses de idade
e relacionada a administragéo da vacina BCG, sendo tratada com
agentes anti-tuberculosos, sem resposta. Mediante bidpsia a leséo
foi diagnosticada como hamartoma fibroso infantil, e, apds sofrer
periodo de crescimento répido, foi submetida a exérese cirlrgica
completa. Conclusao: O hamartoma fibroso juvenil € um tumor
benigno raro, tipicamente se apresentando no primeiro ano de
vida em meninos, com localizagdo mais comum no oco axilar. O
diagnéstico diferencial se faz com tumores de partes moles em
geral e, em casos de apresentagao na axila direita, com adenopa-
tias axilares causadas por reagdo a BCG. O tratamento é exerese
completa da leséo e o progndstico é favoravel.

Unitermos: Hamartoma; Vacina BCG; Fibroma; Neoplasias de
Tecido Conjuntivo.

INTRODUGAO

O hamartoma fibroso da infancia € um tumor raro, com apenas
cerca de 200 casos descritos em literatura, a maioria absoluta
deles com diametro < 4 cm, tipicamente axilares ou torécicos.
Apresentamos aqui um caso de tumor com grandes dimen-
soes e envolvimento das estruturas vasculo-nervosas do plexo
braquial apds periodo de crescimento rapido em lactente,
discutindo o diagnéstico diferencial e o tratamento, com uma
revisao da literatura pertinente.

O atendimento ao paciente esteve de acordo com as normas
aceitas pela Comisséo de Etica do Hospital Universitario An-
ténio Pedro.

MATERIAIS E METODOS

Estudo de caso. Foi feita uma busca da literatura enderegando
hamartoma fibroso infantil (infantile fibrous hamartoma) através
das bases de dados MEDLINE, EMBASE e LILACS.

RESULTADOS

Lactente masculino branco, foi levado ao centro de salude de
atendimento primério aos 2 meses de idade com tumor de 2
cm, superficial, endurecido e com pouca mobilidade em axila
direita. A lesdo foi atribuida a linfangite secundaria a vacina
BCG e tratada com isoniazida por 3 meses.

Devido ao aumento continuado do nédulo aos 5 meses de idade
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SUMMARY

Objective: To present a case of fibrous hamartoma in a late-dried
infant presenting as an extensive injury, involving vascular and neural
elements of brachial plexus. Methods: Clinical case study and perti-
nent literature review. Results: Male child, with right axillary irregular
tumoral mass, of which onset occurred at 2 months of age and
related to BCG vaccine application, being treated with anti-tubercu-
losis agents, not responding to therapy. Upon biopsy, the injury was
diagnosed as children’s fibrous hamartorna, and, after a fast growing
period, was submitted to total surgical exeresis. Conclusion: The
juvenile fibrous hamartoma is a rare benign tumor, typically occurring
within the first year of life in boys, most commonly located at axillary
gap. The differential diagnosis is performed with soft parts tumors in
general, and, in right axillary location cases, with axillary adenopathies
caused by responses to BCG vaccine. Treatment approach is total
exeresis of the injury and the prognosis is favorable.
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Connective Tissue

foi encaminhado para avaliagdo no servigo de cirurgia pediatrica
do Hospital Universitario Anténio Pedro, sendo realizada biépsia
incisional, que revelou hamartoma fibroso da infancia. Houve
crescimento rapido da lesdo seguindo o eixo medial e longitu-
dinal do brago, atingindo 15 cm em diametro longitudinal aos
9 meses de idade (Figura 1) e causando dificuldade motora a
crianga por efeito de massa, apesar de um exame neuroldgico
normal. Os exames de imagem solicitados (US, TC e RMN),
evidenciaram massa antero-medial no brago direito aderida ao
Umero e envolvendo estruturas nervosas e vasculares (Figura 2).
Aresseccao completa da leséo foi entao planejada e executada
em conjunto pelas disciplinas de ortopedia e cirurgia pediatrica,
apo6s obter consentimento informado dos responséveis, conside-
rando os riscos de lesé&o vascular e neural. No ato cirlrgico foi
encontrado tumor amarelado, duro, com margens imprecisas,
sem capsula, infiltrativo nos planos musculares e envolvendo
todo o plexo braquial, artéria braquial e veias basilica e braquial.
Alesao aderia ao 1/3 proximal do Umero, sem invaséo ou lesao
6ssea. Foi completamente ressecado apoés o isolamento da
artéria braquial e dos nervos ulnar, mediano e radial, que foram
preservados (Figura 3), sem complicagdes vasculares ou neu-
rologicas. Foi necesséria a ligadura da veia axilar. Utilizamos
profilaxia anti-trombética durante os 5 primeiros dias pds ope-
ratorios com heparina de baixo peso molecular, sem problemas
na evolucéo. O exame histolégico pds-operatério confirmou o
diagnostico de hamartoma fibroso da infancia.
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Figura 1 - Foto da lesdo em pré-operatério imediato.

DISCUSSAO

O hamartoma fibroso infantil foi descrito por
Reyeem 1956 (tumor subdérmico fibromatoso
da infancia), e ha menos de 200 casos regis-
trados em literatura mundial até o momento, 8
deles em literatura latino-americana. 91% dos
casos relatados estavam presentes no primeiro
ano de vida, ¥ destes desde o nascimento®.
O sexo masculino predomina (2,4:1) e 95% séo
solitarios, apresentando-se principalmente em
axila, braco, térax e regido inguinal/ genital,
nunca em maos e peés.

E indolor e tem crescimento imprevisivel, que
pode ser rapido na primeira infancia, lentifican-
do-se apds os 5 anos de idade. Nao hé relatos
de involugdo espontanea. Nunca foi registrada
malignizacdo e a recorréncia apds ressecgao
completa é incomum (cerca de 10% dos ca-
sos)@. Eventualmente ha alteragdes troficas
na pele suprajacente. Nao esta relacionado a
sindromes ou histéria familiar positiva. As lesdes
maiores tipicamente envolvem as estruturas
vasculo-nervosas e os tumores sado infiltrativos,
com margens indistintas e sem capsula, mas
nao invadem as estruturas circunvizinhas.
Histologicamente sdo compostos de tecido
adiposo maduro entremeado por faixas de
tecido fibroso denso farto em miofibroblastos
e colageno. Estédo presentes junto as faixas
de tecido conjuntivo ninhos de mesénquima
primitivo representados por células pequenas
arredondadas imaturas, com mitoses raras e

sem éareas de atipia, imersos em matriz mixéide, constituindo

Figura 2 - Ressonancia magnética nuclear, corte transversal,
demonstrando a lesao, sua relagdo com as estruturas vasculo-
nervosas do brago e umero.

Figura 3 - Exposigéo dos elementos da plexo braquial ap6s
ressecgdo. Marcador sobre a artéria braquial.

O diagnéstico di-
ferencial envolve
todos os tumores
de partes moles, e,
considerando uma
tumoragao endure-
cida e fixa a planos
profundos, € impor-
tante que n&o seja
confundido com
neoplasias malig-
nas, principalmente
fioromatose juvenil
e sarcomas (em
especial rabdomio-
sarcomas, tipicos
da crianca jovem),
a fim de evitar tra-
tamentos ablativos
desnecessarios
ou, corresponden-
temente, tratamen-
tos exclusivamente
resseccionais ou
cirdrgicos incom-
pletos para lesdes
malignas. Também
devem ser afasta-
dos tumores neu-
rais (principalmente
neurofibromas) e
tumores vascu-
lares®. No caso
de lesdes da axila
direita em nosso
meio, devido ao
uso sistemaético
da vacina BCG, é
necessario o diag-
néstico diferencial
com adenopatias
secundarias a va-
cinagéo®.

A conduta tera-
péutica é a res-
secgao completa
da lesao, sem
sacrificar estrutu-
ras nobres, con-

siderando a baixa taxa de recorréncia mesmo para ressecgoes

possivelmente um processo andbmalo de maturagao tecidual. incompletas.
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