
einstein. 2015;13(1):103-5

relato de caso

Colagenoma estoriforme: relato de caso
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resUMo
O colagenoma estoriforme é um tumor raro originado a partir da 
proliferação de fibroblastos com produção aumentada de colágeno tipo I. 
É encontrado mais frequentemente na face, pescoço e extremidades, 
podendo aparecer no tronco, couro cabeludo e, raramente, na mucosa 
oral e leito subungueal. Afeta ambos os gêneros, com discreta 
predominância em mulheres. Pode ser solitário ou múltiplo, sendo que, 
neste caso, é um importante indicador da presença de síndrome de 
Cowden. Apresenta-se como tumor sólido, nodular, de crescimento  
lento e indolor. Deve constar como diagnóstico diferencial de tumores 
cutâneos bem delimitados, como dermatofibroma, fibroma pleomórfico, 
lipoma esclerótico, fibrolipoma, colagenoma de células gigantes, 
histiocitoma fibroso benigno, nevo de Spitz intradérmico e angioistiocitoma 
de células gigantes.

descritores: Colágeno; Hamartoma; Neoplasias cutâneas; Fibroma; 
Pele; Relatos de casos

aBstract
Storiform collagenoma is a rare tumor, which originates from the 
proliferation of fibroblasts that show increased production of type-I 
collagen. It is usually found in the face, neck and extremities, but 
it can also appear in the trunk, scalp and, less frequently, in the 
oral mucosa and the nail bed. It affects both sexes, with a slight 
female predominance. It may be solitary or multiple, the latter being 
an important marker for Cowden syndrome. It presents as a painless, 
solid nodular tumor that is slow-growing. It must be considered in the 
differential diagnosis of other well-circumscribed skin lesions, such as 
dermatofibroma, pleomorphic fibroma, sclerotic lipoma, fibrolipoma, 
giant cell collagenoma, benign fibrous histiocytoma, intradermal Spitz 
nevus and giant cell angiohistiocytoma.
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INtrodUÇÃo
O colagenoma estoriforme, ou fibroma esclerótico, é 
um tumor cutâneo benigno raro, que afeta mais comu-
mente adultos jovens e de meia idade de ambos os gê-
neros, com discreto predomínio em mulheres. Apresen-
ta-se como pequena pápula ou nódulo de consistência 
fibrótica, é bem circunscrito, róseo, esbranquiçado ou 
de coloração da pele, e tem crescimento lento e indo-
lor. É mais frequentemente encontrado na face e nas 
extremidades, podendo aparecer em tronco, couro ca-
beludo e, mais raramente, leito subungueal e mucosa 
oral. Geralmente, aparece como tumor solitário, sendo 
a apresentação múltipla um importante indicador da 
presença da síndrome de Cowden, uma genodermatose 
de herança autossômica dominante.(1-4) Tem como diag-
nósticos diferenciais outros tumores cutâneos bem de-
limitados, como dermatofibroma, fibroma pleomórfico, 
lipoma esclerótico, fibrolipoma, colagenoma de células 
gigantes, histiocitoma fibroso benigno, nevo de Spitz 
in tradérmico e angioistiocitoma de células gigantes.(5-8)

relato de caso
Paciente do gênero masculino, 36 anos, branco, auxi-
liar de limpeza, natural de Aracajú (SE), morando em 
São Paulo (SP) há 15 anos. Queixava-se de surgimento 
de massa em ombro direito há 2 anos, de crescimento 
lento, indolor, sem sinais inflamatórios ou saída de se-
creções. Negava trauma prévio no local da massa. Ne-
gava surgimento de outras massas, comorbidades, an-
tecedentes pessoais patológicos ou familiares, etilismo, 
tabagismo e uso de drogas ilegais. 
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Ao exame físico, apresentava lesão nodular em re-
gião supraescapular direita, bem delimitada, de colora-
ção rósea, com 1,5cm de diâmetro, consistência fibrótica, 
indolor à palpação (Figura 1).

O exame histopatológico da lesão revelou formação 
nodular bem delimitada, caracterizada por proliferação 
colagênica hipocelular, com fibras colágenas dispostas 
em arranjo estoriforme. Presença de células com cito-
plasma mal definido e núcleos ora ovalados, ora alon-
gados. O nódulo encontrava-se circundado por derme 
preservada e epiderme sem alterações histológicas 
dignas de nota. A lesão foi totalmente removida, e não 
havia sinais histológicos de malignidade. Pelos achados 
da microscopia, permitiu-se concluir pelo diagnóstico 
de colagenoma estoriforme.

dIscUssÃo
O colagenoma estoriforme é um tumor benigno des-
crito primeiramente por Weary et al.,(9) na língua de 
um paciente com síndrome de Cowden, uma genoder-
matose de herança autossômica dominante que associa 
lesões mucocutâneas como tricolemomas faciais múlti-
plos, pápulas verrucosas em mucosa oral, pápulas que-
ratósicas translúcidas em polpas digitais e desenvolvi-
mento aumentado de carcinomas em mamas e tireoide. 
Após a descrição original, outros autores descreveram 
a ocorrência do colagenoma estoriforme em face, pal-
mas e plantas de pacientes portadores de síndrome 
de Cowden.(10,11) Não está totalmente esclarecido se o 
tumor é um hamartoma ou uma neoplasia fibrocística 
verdadeira.(12,13)

Os primeiros autores a descreverem a lesão isola-
da, sem associação com a síndrome, foram Rapini e 
Golitz,(1) em uma série de casos de 11 pacientes porta-
dores de colagenoma estoriforme solitário em diversas 
localizações da superfície corpórea, e que não apresen-
tavam quaisquer sinais de síndrome de Cowden.

Requena et al.(4) revisaram a literatura pertinente 
e chegaram à conclusão de que a presença de colage-
nomas estoriformes múltiplos constituía um marcador 
cutâneo da síndrome de Cowden, que pode auxiliar no 
diagnóstico precoce dessa genodermatose. A presen-
ça solitária do tumor não indica, por si só, a ocorrên-
cia da síndrome. Entretanto, conforme apontado por 
Al-Daraji et al.(14), mesmo o achado da presença de um 
colagenoma estoriforme isolado deve propiciar investi-
gação clínica detalhada do paciente à procura de outros 
sinais que possam apontar para a presença de síndrome 
de Cowden, posto que esse tumor pode ser a primeira 
manifestação clínica evidente da genodermatose.

Do ponto de vista histopatológico, a lesão é bastante 
característica. Consiste em um fibroma majoritariamen-
te constituído por fibras espessas de colágeno e presença 
escassa de fibroblastos. As fibras de colágeno se dispõem 
em arranjo estoriforme ou em “anéis de cebola”.(5) 

Figura 1. Aspecto pré-operatório da lesão

Figura 2. Aspecto pós-operatório (2 meses) do sítio de exérese da lesão

O paciente foi submetido a exérese de fuso cutâneo, 
contendo a lesão sob anestesia local com lidocaína, se-
guida de fechamento primário com sutura simples de 
Nylon 4.0mm preto e curativo com gaze estéril e fita 
microporosa. A lesão foi submetida a estudo histopato-
lógico. O paciente foi orientado a realizar limpeza local 
da ferida operatória diariamente com clorexidina aquo-
sa e manter troca diária de curativos. Após 14 dias, os 
pontos de sutura foram removidos, havendo evolução 
satisfatória de cicatriz no local da ferida operatória 
(Figura 2).
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A imuno-histoquímica demonstra que o colageno-
ma estoriforme apresenta, usualmente, coloração posi-
tiva para vimentina e CD34, mas negativa para neurofi-
lamentos, S-100, enolase neurônio-específica, antígeno 
carcinoembriogênico, antígeno de mem    brana embrio-
nária, queratina de alto peso mo lecular e citoqueratina. 
A coloração de fator 13a é positiva para células den-
dríticas esparsas, o que pode ser útil no diagnóstico di-
ferencial de dermatofibroma, o qual exibe positividade 
difusa em toda a lesão.(15) Foi sugerido que a lesão é 
uma neoplasia fibrocística com regulação anormal de 
produção e processamento de colágeno tipo I.(16)

coNclUsÃo
O colagenoma estorifome é um tumor benigno raro 
que pode ser encontrado em qualquer área da superfí-
cie corpórea e mucosa oral, e cujo tratamento-padrão 
é a excisão com margens livres. A ocorrência solitária 
é a mais frequente e, uma vez confirmado o diagnósti-
co histopatológico, nenhum tratamento ou investigação 
adicionais costumam ser necessários. Porém, o achado 
de múltiplos colagenomas estoriformes em um paciente 
deve apontar para uma investigação mais detalhada so-
bre a provável presença de síndrome de Cowden, tanto 
no paciente como em seus familiares, em virtude da ori-
gem genética da síndrome. Apesar da baixa incidência, 
o colagenoma estoriforme, por sua apresentação clínica, 
deve ser lembrado no diagnóstico diferencial de tumo-
res cutâneos bem delimitados, como dermatofibroma, 
fibroma pleomórfico, lipoma esclerótico, fibrolipoma, 
colagenoma de células gigantes, histiocitoma fibroso 
benigno, nevo de Spitz intradérmico e angioistiocitoma 
de células gigantes.
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