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RESUMO

Contexto: O fibrohistiocitoma maligno é um sarcoma de tecidos moles muito agressivo, com rara apresentacgdo limitada a pele e tecido
subcutaneo em face. O diagndstico é anatomopatolégico com auxilio da imuno-histoquimica. Descrigdo do caso: Este artigo relata o

caso de um paciente com diagnéstico de fibrohistiocitoma maligno restrito a face com boa resposta terapéutica apds exérese cirdrgica.
Discuss&o: Tendo em vista a raridade dessa afecgéo, dificuldade diagnéstica devido ao quadro inespecifico e com rapida evolugao, é im-
portante lembrar desse possivel diagnéstico e atuar precocemente. Conclusdes: O diagndstico precoce interfere de forma significativa na
evolugdo do quadro, sendo necessaria a manuten¢do do acompanhamento oncolégico e dermatoldégico com o intuito de detectar preco-

cemente recidivas locais e metastases a distancia.
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INTRODUCAO

O fibrohistiocitoma maligno é uma neoplasia agressiva,
classificada como um sarcoma pleomorfico indiferenciado."
Essa afeccdo é mais comum em adultos e raramente ocorre
como um tumor cuténeo primario.? Apesar da incidéncia ser
desconhecida, a neoplasia geralmente se desenvolve entre
a quinta e sétima décadas de vida, sendo mais comum em
homens e na populagdo caucasiana.>® Essa neoplasia aco-
mete principalmente musculo estriado de coxas e tronco,
sendo rara a apresentagéo em cabega e pescogo de adultos.**
A maioria das lesdes descritas estd localizada abaixo da fas-
cia, sendo raramente confinadas & pele e tecido subcuténeo.’
O diagnéstico geralmente ocorre em estdgios avancgados e
é realizado por exame anatomopatolégico com auxilio da
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imuno-histoquimica.>® Possui progndstico reservado em

muitos casos, com tendéncia a recorréncia local e metasta-
ses sistémicas.'?

Esse artigo relata um caso raro de fibrohistiocitoma ma-
ligno restrito a pele e tecido subcutaneo em regiao de face e
reforca a importancia do diagnéstico e tratamento precoces.
O trabalho teve aprovacéo pelo Comité de Etica e Pesquisa
da Escola Superior de Ciéncia da Santa Casa de Misericordia
de Vitéria (EMESCAM), ntumero do parecer: 4.622.393
(30/03/2021).

RELATO DE CASO

Paciente de 66 anos, masculino, caucasiano, portador de
doenca de Parkinson e hipertensdo arterial sistémica, compa-
receu a consulta dermatolégica queixando-se do surgimento
de uma lesdo em regido mandibular direita ha cinco meses.
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Relatava um crescimento progressivo, sangramento frequen-
te dalesdo e uma perda ponderal de 14 quilos em dois meses.

Ao exame clinico, visualizava-se tumoracdo exofitica e
indolor, eritematosa, fridvel, com bordos discretamente infil-
trados e medindo cerca de dois centimetros, localizada em
regido mandibular direita (Figura 1). Foi procedida a biépsia
incisional da leséo e o material foi enviado para exame anato-
mopatolédgico e imuno-histoquimico.

O exame anatomopatolégico revelou neoplasia maligna
ulcerada, com epiderme retificada e derme infiltrada por
neoplasia mesenquimal mixoide fusocelular, evidenciando

atipias e pleomorfismos nucleares, sendo o estudo sugestivo
de sarcoma de alto grau (Figuras 2 e 3).

O estudo imuno-histoquimico apresentou os marcadores
pancitoqueratina e desmina negativos. Resultados positivos
foram encontrados para CD34, CD 99, proteina S-qaql00,
CD68, antigeno de proliferacdo celular ki67, actina de mus-
culo liso e CDK4. Diante da correlagéo clinica, histopatold-
gica e imuno-histoquimica, estabeleceu-se o diagndstico de
fibrohistiocitoma maligno mixoide.

O paciente foi encaminhado ao ambulatério de oncologia
clinica para estadiamento e seguimento, o estudo de imagem

Figura 1. Lesdo tumoral em regido mandibular direita.

Figura 2. Imagem de microscopia 6ptica com aumento de 4X (A) e 40X (B). Coloragdo hematoxilina e eosina com visualizagdo de
epiderme retificada e derme infiltrada por neoplasia mesenquimal mixoide fusocelular.
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Figura 3. Imagem de microscopia éptica com aumento de
40X. Coloragédo hematoxilina e eosina, evidenciando atipias e
pleomorfismos nucleares. Célula ao centro com binucleagao.

néo revelou sinais de metdstases em tomografias de térax,
abdome, cranio e pescogo. Foi realizada ampliagdo de mar-
gens cirtrgicas, apresentando excelente resultado estético no
pés-operatério (Figura 4). O paciente segue em acompanha-
mento com equipe de oncologia e dermatologia sem evidén-
cia de metdstase e recidiva local.

DISCUSSAO

Em pesquisa realizada em marco de 2021, nas principais
bases de dados sobre o tema nos tiltimos 10 anos (2012- 2021)
observamos a importéncia do tema em questédo (Tabela 1).

Sarcomas séo neoplasias raras e constituem apenas 1% de
todos os canceres, sendo o fibrohistiocitoma maligno o sarco-
ma de partes moles mais frequente.®” Descrito pela primeira
vez em 1964 e também denominado sarcoma pleomérfico in-
diferenciado de alto grau, o fibrohistiocitoma maligno surge
de uma célula mesenquimal pluripotente.* A afeccéo acome-
te com maior frequéncia adultos do sexo masculino, cauca-
sianos, com idade média de 50 a 70 anos e raramente ocorre
na infancia.! A neoplasia localiza-se tipicamente no musculo
esquelético das extremidades, principalmente na regido pro-
ximal dos membros e dedos. Acomete também o tronco, a
cavidade abdominal e o retroperiténeo,® sendo incomum
a localizagdo na cabeca e na regido de pescoco.” Raramente
apresenta-se confinado a pele e ao tecido subcutaneo, com
incidéncia inferior a 10%.>

Existem cinco subtipos histoldgicos distintos: pleomérfico
(70% dos casos), mixoide (20%), células gigantes (10%), infla-
matdrio (8%) e angiomatoide (2%).*

Figura 4. Pbs-operatério de ressecgdo tumoral.

Tabela 1. Resultados da busca sistematizada nas bases de
dados com os descritores de saide

Base de dados Resultados

MEDLINE
(via PubMed)

Estratégia de Busca

(Fibrous histiocytoma OR
Pleomorphic histiocytoma) 39
AND (malignant) AND (face)

(Fibrous histiocytoma OR

Pleomorphic histiocytoma) 472
AND (malignant) AND (face)

(Fibrous histiocytoma OR

Pleomorphic histiocytoma) 4
AND (malignant) AND (face)

ScienceDirect
(via Elsevier)

LILACS (via
BVS)

O diagnéstico é realizado pela correlagéo clinicopatolé-
gica, associado a critérios imuno-histoquimicos. O fibrohis-
tiocitoma maligno frequentemente expressa vimentina, alfa-
-1-antitripsina, alfa-1-antiquimotripsina, fator XIIla, CD68,
CD10, CD34, CD99 e muito raramente apresenta expressdo
aberrante de Melan-A.* O estudo imuno-histoquimico ¢ fre-
quentemente negativo para queratina, marcadores melano-
citicos, CD45, S100 e marcadores musculares.
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O tratamento preconizado é a ressecgéo cirtrgica ampla,
devido ao alto risco de recorréncia local. Estudos mostram
que em até 45% dos casos hd recidiva, mesmo apds a excisdo
cirurgica completa.® A radioterapia pode ser associada ao tra-
tamento adjuvante.” Metéstases ocorrem em cerca 5% a 55%
dos casos, sendo os principais sitios acometidos o pulméo
(90%), seguido de linfonodos (35%), ossos (8%) e figado (1%).
Metéstases a distancia sdo identificadas jd no diagnéstico em
25%-35% dos pacientes.™®

O tamanho tumoral e profundidade sdo considera-
dos os principais fatores progndsticos, sendo que tumo-
res localizados no subcutdneo raramente ddo origem a

metastases, apesar de serem capazes de gerar recorrén-
cialocal.

CONCLUSOES

Tendo em vista a raridade dessa afeccéo e diferentes apre-
sentacgoes do fibrohistiocitoma maligno, é importante lem-
brar dessa afeccdo e intervir precocemente. O diagndstico
precoce interfere de forma significativa na evolugdo do qua-
dro, sendo necessdria a manutengdo do acompanhamento
oncoldgico e dermatoldgico com o intuito de detectar preco-
cemente recidivas locais e metdstases a distancia.
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