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RESUMO

Introducdo: A fibromatose digital infantil € uma proliferacdo nodular, assintomatica,
rara e benigna do tecido fibroso, que ocorre quase exclusivamente na regido dorsal e
lateral dos dedos das maos e pes. O artigo relata um caso de fibromatose digital in-
fantil, tambeém conhecida como tumor de Reye. Relato de Caso: Trata-se de um caso
diagnosticado por meio de exames clinico, de imagem e histopatologico. O paciente
apresentou-se ao Setor de Ortopedia do Hospital, queixando-se de uma lesdo no-
dular, eritematosa, indolor, no segundo pododactilo do pe esquerdo, existente havia
quatro anos. Durante o exame fisico, notava-se uma deformidade no Il pododactilo,
causada por uma lesdo nodular, eritematosa, indolor, de aproximadamente 1,5cm,
que ndo acarretava alteracoes funcionais. O exame de ultrassom revelou a presen-
ca de umaimagem nodular solida, hipoecogénica, envolvendo o tenddo do extensor
do Il pododactilo na falange media. O diagnostico inicial era de fibroma ou sinovioma.
Pelas caracteristicas clinicas da lesdo, por seu tempo de evolucdo e pelos achados
de imagem, a equipe optou por uma biopsia. No entanto, devido ao pequeno tama-
nho da lesdo, sendo a biopsia aberta, realizou-se a exérese cirurgica. O exame his-
topatologico confirmou o diagnostico de fibromatose digital infantil. Conclusao: Esse
tumor constitui uma entidade clinica rara, que deve ser diferenciada de outras lesdes
encontradas nos dedos das maos e dos pes. O diagnostico correto raramente e feito
antes da operacao, devido, principalmente, a falha em reconhecer essa entidade. Por
essarazdo, e essencial considerar essa lesao em diagnosticos diferenciais.
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Introduction: Infantile digital fibromatosis, also known as Reye tumor, is a rare, as-
ymptomatic, benign nodular proliferation of fibrous tissue, which occurs almost ex-
clusively in the dorsolateral region of the fingers and toes. This article reports a case
of infantile digital fibromatosis. Case report: This case was diagnosed by clinical, im-
aging, and histopathological examination. The patient presented at the Orthopedic
Department of our hospital, with a 4-year history of a painless, erythematous nodu-
lar lesion on the second toe of the left foot. On physical examination, a deformity of
the second toe caused by a nodular, erythematous, painless lesion of approximately
1.5 cm diameter was noted; the lesion did not result in functional changes. Ultrasound
examination revealed a solid, hypoechoic nodule involving the extensor tendonin the
middle phalanx of the second toe. The initial diagnosis was fibroma or synovioma.
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Due to the clinical characteristics of the lesion, its evolution, and the imaging findings,
the team chose to perform a biopsy. However, due to the small size of the lesion,
upon open biopsy, surgical excision was performed. Histopathological examination
confirmed the diagnosis of infantile digital fibromatosis. Conclusion: Infantile digital
fibromatosis is a rare clinical entity, which should be differentiated from other lesions
found in the fingers and toes. The correct diagnosis is rarely made pre-operatively,
due mainly to a failure to recognize this entity. For this reason, it is essential to onsider

this lesion in the differential diagnosis of digital nodules.

Keywords: Foot; Infantile digital fibromatosis; Reye tumor; Case Report.

INTRODUGCAO

O conceito de fibromatose foi estabelecido por Stout,
constituindo um importante avanco no estudo dos tumores de
partes moles'. As fibromatoses englobam amplo espectro de
proliferacdes benignas do tecido fibroso, com achados histo-
logicos semelhantes e comportamento biologico intermedi-
ario entre lesdes benignas e malignas. Essas neoplasias sdo
tumores ndo capsulados capazes de infiltrar estruturas adja-
centes, porem sem nunca haver ocorréncia de metastases re-
gionais e/ou sistémicas. Atualmente, a classificacdo proposta
por Enzinger & Weiss ¢ a mais aceita e utilizada: fibromatoses
superficiais (fasciais) e fibromatoses profundas (musculoapo-
neurdticas)?

As fibromatoses superficiais sdao frequentemente pe-
quenas e apresentam crescimento lento. Elas incluem a fibro-
matose palmar e a plantar, o fibroma aponeurdtico juvenil e a
fibromatose digitalinfantil. As fibromatoses profundas sdo gran-
des e podem aumentar rapidamente. Elas sao mais agressivas
e provavelmente crescem da fascia profunda sobre o musculo
e 0 tecido aponeurotico; esse grupo inclui a miofibromatose in-
fantil, a fibromatose colli, 0 tumor desmoide extra-abdominal e a
fibromatose agressiva infantil.

A fibromatose digital infantil € uma lesdo rara e benig-
na, mais frequente nos dedos das maos e pes, e que acome-
te principalmente as regides dorsal e lateral> ™. Essa lesao foi
primeiramente descrita por Reye, em 1965, como um tumor
fibroso digital recorrente’. Segundo Werther e Seiersen (1997),
foram descritos aproximadamente 100 relatos dessa patologia
na literatura®. A despeito desses 100 casos, ainda ndo ha um
consenso sobre o tratamento ideal disponivel naliteratura™,

A origem dessa patologia e desconhecida, ndao existindo
prevaléncia de sexo atingido ou tendéncia familiar. Em um terco
dos casos, alesdo esta presente desde o nascimento?, A fibro-
matose digital infantil, devido a sua raridade, € pouco conheci-
danos meios ortopedicos e dermatologicos. Por isso, € essen-
cial considerar essa condicao em diagnosticos diferenciais de
lesGes que acometam pés e maos de criancas para se evitar
condutas equivocadas. Essa lesdo tende a regredir, apos dois
ou trés anos de evolucdo, em aproximadamente 12% dos pa-
cientes e, em torno de 60% dos casos cirurgicos, apresenta
recidiva®-#1012-13,

O relato feito neste trabalho descreve um caso de fi-
bromatose digital infantil no segundo pododactilo esquerdo

em um paciente de cinco anos de idade, diagnosticado por
meio de exames clinico, de imagem e histopatologico.

RELATO DO CASO

O paciente HZR, sexo masculino, leucodermico, cinco
anos de idade, apresentou-se ao Setor de Ortopedia do Hos-
pital, em 28 de agosto de 2004, com queixa de aparecimento
de lesao nodular no segundo pododactilo esquerdo. Na anam-
nese ndo foram encontrados historia de trauma preévio, co-
morbidades ou dados que pudessem auxiliar no diagnostico.
Em exame fisico, apresentava lesdo nodular, eritematosa, de
aproximadamente 1,5cm de diametro, indolor, na regido dor-
solateral do segundo pododactilo esquerdo, entre a falange
media e a distal (Figura 1). A lesdo ndo acarretava alteracdes
funcionais do dedo.

Figura 1. Paciente apresentando leséo nodular de aproximada-
mente 1,5cm de di@metro na regido dorsal e lateral do segundo
pododactilo do pé esquerdo.

Solicitada a ultrassonografia, verificou-se a presenca
de imagem nodular solida, hipoecogénica, envolvendo o ten-
dao extensor do segundo pododactilo esquerdo, ao nivel da
falange media, medindo 12 x 8,2 x 4,7mm de diametro longitu-
dinal, transverso e anteroposterior, respectivamente. A hipo-
tese diagnostica era de fibroma ou sinovioma.

Pelas caracteristicas clinicas da lesdo, por seu tempo de
evolucdo (aproximadamente quatro anos) e pelos achados de
imagem, a equipe optou por biopsia. No entanto, devido ao pe-
gueno tamanho da lesdo, sendo a biopsia aberta, realizou-se a
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exérese cirdrgica, com margens de +-3mm, por meio de blogueio
anesteésico local associado a sedacao e fechamento primario da
lesao com sutura simples.

Solicitado o histopatologico da peca, esta eviden-
ciou ao exame macroscopico: elipse de pele medindo 1,5x0,5
x0,4cm e apresentando area elevada na superficie cutanea.
Cortes a esse nivel mostram tecido firme e esbranquicado.
Acompanham fragmentos de tecido tambem firme e esbran-
quicado, medindo em conjunto 1,5x1,5x0,5cm. A microscopia
revelou cortes histologicos de fragmento de pele apresentan-
do a epiderme conservada. Na derme, observou-se prolifera-
cdo de fibroblastos circundados por estroma colageno den-
so. Essas células se dispéem em feixes, que se estendem da
epiderme as camadas profundas da derme, formando nodulo
mal delimitado. A coloracdo pelo Tricomero de Masson revelou
inclusdes citoplasmaticas pequenas e eosinofilicas proximas
ao nucleo dos fibroblastos (figura 2). O patologista concluiu o
laudo afirmando que os achados eram compativeis com fibro-
matosedigital infantil.

Figura 2. Fotomicrografia (A): Lamina histolégica revelando tecido
epidérmico conservado com proliferacéo fibrobldstica difusa na der-
me. Coloracdo pelo Tricomero de Masson (100x). (B): Fotomicrografia
demonstrando inclusées citoplasmaticas pequenas e eosinofilicas
situadas proximo aos nucleos dos fibroblastos. Coloracéo pelo Trico-
mero de Masson (400x).

ApOs acirurgia, o paciente foi orientado aretornar ao se-
tor de ortopedia para controle. No retorno, em fevereiro de 2005,
aproximadamente cinco meses apos a cirurgia, verificou-se a
formacdo de uma tumoracdo com as mesmas caracteristicas
clinicas da lesdao anterior. Foi solicitada ultrassonografia, no dia
15 de fevereiro de 2005. O exame revelou imagem nodular so-
lida, hipoecogénica, envolvendo o tenddo extensor do segundo
pododactilo esquerdo, na falange media. Concluindo-se pela
recidiva da lesdo - fibromatose digital infantil - optou-se pela
conduta expectante, orientando a familia sobre a benignidade
dalesdo e a probabilidade de regressdo espontanea.

DISCUSSAO

A fibromatose digital infantil, tambeém conhecida como
tumor de Reye, € um tumor raro e benigno. Esse tipo de fibro-
ma difere dos outros tipos em trés aspectos: e limitado aos
dedos das maos e pes de criancas, demonstra uma tendéncia
notavel a recorréncia (em mais de 60% dos casos) e em exa-
me histopatologico apresenta corpos de inclusdo citoplasma-
ticos**57, Essa lesao foi primeiramente descrita por Reye, em
1965, como um tumor fibroso digital recorrente®

A etiologia dessa doenca e desconhecida. Uma infec-
cao viral foi inicialmente considerada suspeita pela presenca
de corpos de inclusado citoplasmaticos encontrados em exa-
me histopatologico, mas 0s achados da microscopia eletronica
e da reacao em cadeia de polimerase ndo sustentaram essa
etiologia®.

Do ponto de vista embriologico, 0 mesoderma da ori-
gem aos mesoblastos e, a partir dai, aos pre-fibroblastos e fibro-
blastos. O pre-fibroblasto, dependendo dos fatores de influen-
Cia, pode se diferenciar em uma grande variedade de células do
tecido conjuntivo, que inclui fibroblastos, mioblastos, lipoblastos
e, inclusive, em outros tipos de células, tais como osteoblastos,
condroblastos, celulas sanguineas e linfoblastos. O fibroblasto
merece particular atencdo por possuir um alto potencial onco-
génico, podendo dar origem a variedades de tumores que vao
desde abenigna fibromatose digital infantil ate a mortal fibroma-
tose agressiva, encontrando-se entre esses extremos, outros
tumores como histiocitoma fibroso maligno, miofibromatose
infantil, tumor desmoide, fibrosarcoma e outros®.

Os fatores que incidem no potencial oncogénico dos
fibroblastos sao multiplos: geneéticos, ligados ao sexo, hormo-
nais, de crescimento e outros varios, como foi sugerido na fi-
bromatose digital infantil pela presenca de corpos de inclusdo
citoplasmaticos, apesar dessa possibilidade nao ter sido con-
firmada. Presume-se também que a circulacao de hormonios
maternos anormais no sangue do recéem-nascido produza um
rapido aparecimento de tumoracoes logo apos o nascimento, e
sua posterior involucao espontanea®.

Os nodulos podem ser Unicos ou multiplos, de consis-
téncia firme ou gelatinosa, eritematosos, podendo atingir mais
de 2cm de diametro e acometendo quase exclusivamente de-
dos dos pés e maos, principalmente na regido dorsal e lateral,
poupando, na grande maioria dos casos, o polegar e o primeiro
pododactilo®-®. Existem raros relatos de lesdes extradigitais,
apresentando corpos de inclusao citoplasmaticos, encontra-
das em bracos, pés, mamas e lingua®>.

A maioria dos nodulos aparece nos primeiros meses
de vida, sendo que um terco esta presente desde o nascimen-
to. Aproximadamente, 75% dos casos sao notados no primeiro
ano de vida'®, Relatos de acometimentos em criancas maio-
res ou adultos sao extremamente raros. Ndo ha prevaléncia de
sexo, tendéncia familiar ou historia de trauma prévio na ocor-
réncia da fibromatose digital infantil, que é responsavel por
0,1% dos tumores fibrosos encontrados em criancas®®™,

O diagnostico diferencial e feito com relativa facilidade
devido a localizacao, idade de acometimento e pela presen-
ca de corpos de inclusdo citoplasmaticos, que sdao unicos da
fibromatose digital infantil. Os diagnosticos diferenciais con-
sistem em fibroqueratoma digital adquirido, dermatofibroma,
granuloma anular, neurilemoma, sarcoidose, angiofibroma e
fibrosarcoma*>81°™, A biopsia da lesdo é recomendada em to-
dos os casos para confirmacdo diagnostica*s™=,

Os achados histopatologicos na fibromatose digital
infantil sdo unicos. O entrelacamento de fasciculos de células
alongadas e dos feixes de colageno forma o nddulo na derme?®,
o qual pode estender-se até o tecido subcutaneo. Os nucleos
ovais das celulas sao acompanhados de corpos de inclusao ci-
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toplasmaticos que correspondem a microfilamentos de actina.
A epiderme sobre o nodulo pode apresentar hiperqueratose
ou acantose. As estruturas anexiais e o tecido lipidico podem
estar cercados por tecido fibroso proliferado, o qual, excepcio-
nalmente, pode estender-se até o peridsteo e erodi-lo, mas
sem nunca acometer 0 0sso. A imunohistoquimica € positiva
para vimentina, citoqueratina, desmina e actina muscular es-
pecifica, o que aponta para uma origem miofibroblastica das
células. E negativa para proteina S-100 e GFAP, sendo o CD57
positivo em alguns casos®.

Em relacdo ao tratamento, por ser uma patologia be-
nigna, estudos mais recentes recomendam uma conduta ex-
pectante*’. Em aproximadamente 12% dos casos relatados,
houve involucdo espontanea em um tempo medio de dois a
trés anos34%8, A cirurgia somente e recomendada em caso de
deformidade ou alteracao funcional**¢-%, De acordo com Da-
bney et al, dos 92 casos reportados, 78 foram tratados cirur-
gicamente, com 64% de recorréncia e 10% de necessidade de
amputacao™. A cirurgia micrografica de Mohs pode ser utiliza-
da em caso de comprometimento funcional, embora o indice
de recorréncia permaneca alto™"™. Corticoides e imiquimod
topico ndo demonstraram nenhum beneficio. Entretanto, a in-
filtracao de corticoide na lesdo pode ser benefica. A principal
droga usada € a triancinolona, na dose de 10mg/mL intralesio-
nal, um total de 0,1-0,3mL/lesdo, dependendo do diametro. A
dose pode ser repetida dentro de quatro a seis semanas, ate
adequada regressdo da lesao®“ Existem ainda relatos bem
sucedidos de infiltracdo com fluorouracil®™.

As principais complicacoes da fibromatose digital in-
fantil consistem em deformidades, alteracdes funcionais e,
em alguns casos, ulceracao®. Essas complicacoes sao raras e
0 prognostico e excelente, pois em 12% dos casos, ocorre re-
gressao espontanea da lesdo entre dois e trés anos, além de
ndo haver relatos de malignizacao ou metastases na literatura
consultada. Uma caracteristica dessa patologia e a alta taxa de
recorréncia (aproximadamente 60%)3 >3,

CONCLUSAO
Concluindo, a fibromatose digital infantil constitui uma

entidade clinica rara, que deve ser diferenciada de outras le-
soes nodulares encontradas nos dedos de pés e mdos. Rara-

Autor correspondente: Gustavo Augusto Matos Saliba

mente o diagnostico correto e feito antes da cirurgia, devido
principalmente a falha em reconhecer essa entidade. Por isso,
€ essencial considerar essa lesdao em diagnosticos diferenciais
para evitar condutas inadvertidas. Ressalta-se a importancia
da orientacdo aos familiares sobre a benignidade dalesao.
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