Dermatofibroma aneurismatico

Aneurysmatic dermatofibroma: case report
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Abstract

Resumo

Dermatofibromas sdo lesGes benignas tipicas de extremidades.
De origem diferenciada, sdo depdsitos de fibrinas.
Histologicamente, estdo descritas diversas variantes, como:
atréfico; fibrocolegonoso ou hipocelular; e celular epitelioide,
entre outras.

Como objetivo do trabalho se descreveu a lesdo como rara do
ponto de vista histopatoldgico, quando comparada com outros
tumores benignos e malignos no diagnéstico diferencial.

Relata-se variante rara de dermatofibroma (aneurismatica) em
paciente sexo masculino no Instituto da Pele Saudavel, S. P.,
Brasil. A lesdo localiza-se na face medial da coxa esquerda,
resultante de proliferagdo epitelioide vascularizada atipica, de
caracteristicas histoldgicas préprias e bem definidas.

Verificou-se que o paciente apresentou proliferagdo celular
epitelioide vascularizada atipica e a resposta do teste imuno-
histoquimico associada a avaliagdo histoldgica sugeriu o quadro de
fibro-histiocitoma cutdaneo benigno celular variante aneurismatica.

O caso apresentado confirmou pelo diagndstico diferencial ser
um caso raro de dermatofibroma aneurismatico.

Dermatofibromas are benign lesions typical of the extremities. Of
differentiated origin, they are fibrin deposits. Histologically,
several variants are described, such as: atrophic; fibrocolegenous
or hypocellular; and epithelioid cell, among others. The objective
of the study was to describe the lesion as rare from the
histopathological point of view, when compared to other benign
and malignant tumors in the differential diagnosis. A rare variant
of dermatofibroma (aneurysmal) is reported in a male patient at
the Instituto da Pele Saudavel, S3o Paulo, Brazil. The lesion is
located on the medial surface of the left thigh, resulting from
atypical vascularized epithelioid proliferation, with its own well-
defined histological characteristics. It was found that the patient
had atypical vascularized epithelioid cell proliferation, and the
immunohistochemical test associated with histological evaluation
suggested a picture of benign cutaneous fibrohistiocytoma cell
aneurysmal variant. The case presented confirmed by the
differential diagnosis that it is a rare case of aneurysmatic
dermatofibroma.
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INTRODUCAO

A primeira descri¢gdo da variante aneurismatica dos dermatofibromas foi realizada
por Gross e Walbachio em 1943, que discutiram a relacdo entre estes e o hemangioma
esclerosante’.

Em 1966, Ariston & Reed descreveram lesdes que estavam formadas por areas
tipicas de dermatofibroma, entrelagadas por histiocitos espumosos com hemosiderina
e espacos cheios de glébulos roxos sem revestimento endotelial®. Entretanto, a
dominacdo de histocitoma fibroso (dermatofibroma) aneurismatico (angiomatoide) foi
realizada por Santa Cruz & Kyriakos, 1981, que informaram 17 casos dos quais apenas
trés apresentaram diagndstico prévio de dermatofibroma®.

Do ponto de vista clinico, 4 a 9 destas lesGes podem ser maiores que os dermato-
fibromas usuais; com colorac¢do variando de roxo escuro, pardo ou negro em muitos
casos, e de consisténcia cistica ou resistente em algumas oportunidades.
Frequentemente, se localizam nas extremidades e os sintomas mais comuns envolvem
crescimento rapido ou presenca de dor devido a hemorragia intralesional. A maioria
dos diagndsticos incluem: hemangioma, melanoma, neurofibroma ou lesdo cistica nao
especifica, sendo o dermatofibroma considerado, muitas vezes, como diagndstico
diferencial #*°.

Histologicamente, estdo descritas diversas variantes dos dermatofibromas, como:
atrofico; fibrocalegonoso ou hipocelular; celular epitelioide entre outras®’.

Como objetivo deste trabalho temos a descricdo da lesdo que é rara e de grande
importancia no meio clinico, do ponto de vista histopatoldgico, quando comparada

com outros tumores benignos e malignos no diagnéstico diferencial.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, de 25 anos de idade, procedente de Sao Paulo capital,
Brasil, apresentou-se a consulta com tumoracdo Unica, recoberta por pele de

superficie lisa, violdcea e brilhante, envolta por camada perlacea, de consisténcia
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cistica, com cerca de 3cm, localizada em face medial da coxa esquerda, bordas bem

delimitadas, ndo desaparece a digito-pressdo e nao dolorosa a palpag¢ao (Figura 1).

Figura 1. Foto do paciente sexo masculino com dermatofibroma (Primeira consulta).

Os cortes histolégicos evidenciaram superficie acastanhada, rugosa e tecido
esbranquicado homogéneo. A partir do que foi observado, foi sugerida como primeira
hipdtese diagndstica o dermatofibroma, e acantoma de células claras como segunda.

Apds a realizacdo da bidpsia, a microscopia evidenciou cortes de pele com
epiderme hiperplasica, exibindo paraqueratose e acantose irregular. A derme
apresentou exuberante proliferacdo celular epitelioide, com discreta atipia nuclear e
formacao de canais vasculares que continham hemacias e hemossideréfagos e as

margens eram coincidentes com a lesao.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Um subtipo raro de dermatofibroma pouco frequente na literatura, denominado
“dermatofibroma aneurismdtico” ou “histiocitoma fibroso angiomatoide ou
hemossiderético” é caracterizado por sua raridade (inferior a 2%) e tem importancia

. ;. . . 45,8
gue assume no diagndstico diferencial com outros tumores ™7°,

Sua etiologia é desconhecida porém, varios autores analisaram a correlagdo com o
extravasamento de hemacias da parede vascular para os espacgos cisticos vasculares.
Isto se deve aos varios microtraumas repetidos, formando fissuras caracteristicas e

ocasionando a fagocitose da hemossiderina pelas células tumorais *°.
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Do ponto de vista clinico, o dermatofibroma aneurismatico € um tumor benigno
que se origina na derme, podendo se estender até o tecido subcutaneo. Pode crescer
rapidamente; e nesta situacdo, a dor é um sintoma comum devido as hemorragias
intralesionais. Acomete com maior frequéncia os membros inferiores, mas pode
ocorrer em outros locais. Apresenta maior incidéncia em pacientes do sexo feminino
com idade superior a 30 anos 239

O diagndstico definitivo é realizado pelo exame histopatoldgico caracterizado pelo
extravasamento significativo de hemacias e hemossiderina. Frequentemente, sdo
confundidos com tumores vasculares ou melanociticos, tais como: melanoma, sarcoma
de Kaposi, angiossarcoma e fibro-histiocitoma angiomatoide. Portanto, é
extremamente importante o exato diagndstico da lesdo, visto que depende o
progndstico do paciente. Neste relato de caso, foi necessario realizar o teste imuno-
histoquimico para confirmar o diagndstico.

Do ponto de vista imuno-histoquimico, as células fusiformes do dermatofibroma
apresentam reatividade para o fator Xllla nas etapas que os depdsitos de
hemossiderina sdo baixos, demonstrando a participacdo dos dendrdcitos dérmicos.
Mac 387 (antigeno histiocitario), vimentina, actina musculo liso e CD57 revelam
diferenciacdes fibroblasticas e miofibroblasticas, sendo negativos para fator VIII,

desmina e proteina S-100 °®’.

Neste trabalho, o teste imuno-histoquimico foi
confirmado por: CD 68 positiva, D2-40 (podoplanina) positiva fraca, Fator Xlll positiva,
Ki 67 positiva, STAT 6 positiva.

O diagndstico diferencial do quadro se estabelece na presenca de lesdes
vasculares benignas, especialmente o hemangioma hemossiderddico e com algumas
malignas como o histiocitoma fibroso maligno angiomatoide (acomete o tecido celular
subcutaneo, musculo e peridsteo) e com o melanoma, com aspecto histolégico muito
diferente. Outros diagndsticos clinicos diferenciais incluem: lesdes papulares,
nodulares ou em placas do sarcoma de Kaposi (imunoreatividade para CD4 e auséncia
de células fibro-histiociticas) e angiossarcoma (observam-se células endoteliais atipicas

com feixes de coldgenos separados) 610,
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Ultraestruturalmente, estas lesdes apresentam histiécitos e fibroblastos contendo
poucos lisossomas e lipidios, com o reticulo endoplasmatico moderadamente
desenvolvido. Também, possuem células endoteliais com auséncia de anormalidades
morfoldgicas e de ruptura da lamina basal. A bidpsia é necessdria para o diagndstico
decisorio.

O tratamento de eleicdo consiste na ressec¢do cirurgica e recomenda-se dar
margem cirurgica de pelo menos 3 a 5mm. De acordo com estudos, a taxa de recidiva

pode ser cerca de 20%, fazendo-se necessdrio o seguimento clinico dos pacientes7'9.

CONCLUSOES

Concluiu-se o caso apresentado como proliferacdo celular epitelidide
vascularizada atipica e a resposta do teste imuno-histoquimico e histologia sugeriu o

qguadro de fibro-histiocitoma cutaneo benigno celular dermatofibroma aneurismatico.
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