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RESUMO

Introducao: A fibromatose mamaria € uma neoplasia benigna rara. Entretanto, sdo tumores localmente
agressivos, com infiltracdo e alta taxa de recidiva. Nos exames radiologicos sugerem malignidade.
Para definir a natureza do tumor esta indicado a biopsia. O tratamento de escolha é a excisao cirurgica
completa com margens livres. Objetivo: Relatar mais um caso de tumor derméide mamario associado a
mamoplastia, trazendo atualiza¢des sobre diagnéstico e tratamento. Descrigao do caso: O relato é de
uma paciente de 48 anos do sexo feminino com aparecimento de nédulo indolor na mama esquerda ha
5 meses. Realizou a ressonancia magnética (RNM) das mamas que evidenciou um ndédulo de contornos
espiculados no quadrante sUpero-medial da mama esquerda com infiltragdo do musculo peitoral maior,
BI-RADS 5-ACR. Pela suspeita de malignidade foi realizado Pung&o Aspirativa por Agulha Fina (PAAF)
com resultado inconclusivo. Assim, foi feito a imuno-histoquimica que possibilitou o diagnéstico de
fibromatose mamaria. O tratamento foi a excisdo completa do tumor. Conclusao: A fibromatose mamaria
€ um tumor raro de mama, com poucos casos relatados, mas estudos demonstram sua associagao
com mamoplastia. O diagndstico sempre deve ser suspeitado em pacientes com tumores mamarios e
cirurgias mamarias prévias.

Palavras-chave: Fibromatose Mamaria; Tumor Dermoide; Tumor Mamario.

1 Discente do curso de Medicina do Centro Universitario Inta — UNINTA, Ceara, Brasil.

2 Docente do curso de Medicina do Centro Universitario Inta — UNINTA, Ceara, Brasil.

*Autor correspondente: Centro Universitario INTA — Rua Anténio Rodrigues Magalhaes, 359 — Dom Expedito —
CEP: 62050-100 — Sobral (CE), Brasil.
E-mail: ingridmoraismelo@outlook.com

Submetido em: 25.07.2020
Aceito em: 27.04.2021



ABSTRACT

Introduction: Breast fibromatosis is a rare benign neoplasm. However, they are locally aggressive
tumors, with infiltration and a high rate of recurrence. Radiological exams suggest malignancy. A biopsy is
indicated to define the nature of the tumor. The treatment of choice is complete surgical excision with free
margins. Objective: To report another case of mammary desmoid tumor associated with mammoplasty,
bringing updates on diagnosis and treatment. Case description: The report is of a 48-year-old female
patient with the appearance of a painless nodule in the left breast for 5 months. Magnetic resonance
imaging (MRI) of the breasts was performed, which showed a nodule with spiculated contours in the
upper-medial quadrant of the left breast with infiltration of the pectoralis major muscle, BI-RADS 5-ACR.
Due to the suspicion of malignancy, Fine Needle Aspiration Puncture (FNAP) was performed with an
inconclusive result. Thus, immunohistochemistry was performed, which enabled the diagnosis of breast
fibromatosis. The treatment was complete excision of the tumor. Conclusion: Breast fibromatosis
is a rare breast tumor, with few cases reported, but studies have demonstrated its association with
mammoplasty. The diagnosis should always be suspected in patients with breast tumors and previous
breast surgeries.

Keywords: Breast Fibromatosis; Desmoid Tumor; Breast Tumor.

INTRODUCAO

Fibromatose, ou tumor dermdide quando relacionada a sua forma agressiva, € uma neoplasia
benigna descrita pela primeira vez em 1832 em uma puérpera’ Porém, o tumor dermoide de mama
foi descrito a primeira vez apenas em 1923?. Representa apenas 0,03% de todas as neoplasias?®, com
uma incidéncia variando entre 2-4:1.000.000 pessoas por ano* e predominio no sexo feminino com
relagdo de 3: 1°6. Ainda mais raro é a incidéncia desses tumores afetando as mamas, representando
apenas 0,2% dos tumores nessa regiao’. Apresentam caracteristicas malignas como alto crescimento
local, margens invasivas e irregulares e elevadas recidivas, mas felizmente € um tumor benigno devido
suas caracteristicas de crescimento lento e auséncia de metastases®. Configuram uma neoplasia
agressiva, sem a presencga de capsula originaria, sendo constituida de fibroblastos dos tecidos musculo-
aponeuroticos, que em grande maioria ndo apresentam comportamento maligno®.

A depender da localizagao é dividido em abdominal e extra-abdominal, sendo o primeiro
o mais comum*. A fiboromatose mamaria é um tipo extra-abdominal, que vem sendo relacionado a
procedimentos mamarios'®. A relagdo entre os tumores desmoéides da mama, a fibromatose abdominal
e extra-abdominal ainda € incerta, principalmente devido as diferengas nas taxas de recidivas e os seus
perfis dos receptores hormonais?.

A fibromatose mamaria, em sua grande maioria, apresentam-se com tumores unilaterais e
solitarios, apenas 4% dos casos relatos demonstram presenca bilateral do tumor''. Dentre os tumores
desmoéides de mama os que se expressam confinados a mama, sem possuir envolvimento com a fascia
musculo-aponeurética ou com o musculo sdo os mais raros desse subgrupo?. O quadro clinico dos
tumores desmoides de mama, faz-se notério com a presenca de uma massa firme, mével e indolor,
geralmente ndo ha associagdo com secregdo mamilar™.

Sua base etiolégica pode ser dividida em esporadico ou hereditario. A doenga esporadica ou
idiopatica corresponde a maioria dos casos e comumente é extra-abdominal e de tratamento cirurgico.
Cerca de 85% dos casos esporadicos cursam com mutagdo no gene da beta-catenina*®. O tipo
hereditario ou familiar tem menor prevaléncia e esta relacionado a tumores abdominais em pacientes
com Polipose Adenomatosa Familiar, uma doenga autossémica dominante relacionada a mutagdes do
gene APC. Esse gene também pode ter mutagdes no tipo esporadico’.

Os fibroblastos e miofibroblastos sdo células que constituem o tumor e o crescimento deste se
parece se relacionar com niveis hormonais de estrogénio, evidenciado devido o predominio no sexo
feminino, maior nimero de casos durante a gravidez, lesdes semelhantes em experimentos com ratos
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apos aplicagdes de estrogénio e a resposta positiva ao tratamento com drogas antiestrogénicas’. Além
disso, existem relatos associados a trauma e procedimentos cirurgicos®'2'3, Recentemente foi visto que
nao somente o estresse cirurgico estava envolvido, mas também problemas na cicatrizagao de feridas
tem efeito importante no desenvolvimento da doenga'.

O diagnéstico costuma ser dificil devido as caracteristicas radioldgicas e clinicas sugestivas de
carcinoma, portanto a realizagdo de exame histopatolégico € mandatéria. Comumente, os exames
iniciais sdo a mamografia e a ultrassonografia mamaria que apresentam padrdes variaveis. Para
complementar a investigacao deve ser realizado a ressonancia magnética da mama que ajudara na
elucidagao diagnostica e no planejamento cirtrgico'. Atomografia por emissao de positron (PET) sugere
um processo benigno, com captagao leve de tragador de fluorodeoxiglucose (FDG). A elastrografia por
ultrassom nao ajuda no diagndstico pois os tumores se apresentam como rigidos, confundidos assim
com carcinoma, visto a grande quantidade de colageno nas fibromatoses'®.

O tratamento padrao é a excisdao do tumor com amplas margens negativas®. A recorréncia € alta
e tem sido descrita de 21% a 29%, principalmente nos primeiros 3 anos, sendo ainda mais comum se
apresentar margens positivas apds a cirurgia. Tumores nao ressecaveis ou com margens positivas
residuais se beneficiam de radioterapia, com aumento de sobrevida sem recidivas em 10 anos.
Em tumores recorrentes tem sido relatado o uso de quimioterapia, radioterapia, interferons, terapia
hormonal, inibidores de tirosina quinase e anti-inflamatérios n&o esteroides. Resultados promissbes tém
sido atingidos com o uso da quimioterapia convencional comvinblastina e metotrexato demonstrando
regressao tumoral e menor progressao em 10 anos’®.

O presente trabalho de relato de caso foi realizado com uma paciente atendida em um ambulatério
médico da subespecialidade de mastologia. A paciente foi orientada sobre os objetivos do presente
trabalho, assim como assinou o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE), aceitando assim
a exposicao do seu relato de caso com a finalidade de ensino médico.

Logo, diante das dificuldades diagnésticas e terapéuticas, é visivel a necessidade do médico
considerar entre suas hipoteses diagndsticas o tumor desmoide mamario, sobretudo em pacientes
com histérico de mamoplastia. Desse modo, conhecer as apresentacdes clinicas e radiolégicas do
tumor é de suma importancia. Sendo assim, o presente estudo objetivou somar a literatura mais
um caso de tumor desméide mamario associado a mamoplastia, trazendo atualizacbes sobre como
diagnosticar e tratar.

DESCRIGAO DO CASO

Paciente de 48 anos, sexo feminino, apresentou relato de nédulo na mama esquerda, descoberto
ha 5 meses, indolor. Negava patologias clinicas pregressas e histérico familiar de cancer de mama e/
ou ovario. Relata ter realizado cirurgia de redugdo de mama e abdominoplastia ha 2 anos. Ao exame
fisico, constatou area dominante fixa a planos profundos de consisténcia fibroelastica, medindo 4,6 x
2,7 cm, préximo a linha paraesternal esquerda ao nivel do primeiro espaco intercostal.

O primeiro exame a ser realizado foi a ultrassonografia (figura 1), revelando no subcutaneo
profundo, aparentemente em contiguidade com a aponeurose anterior/fibras superficiais do peitoral
esquerdo, imagem hipoecogénica elipsoide com contornos minimamente definidos, refor¢go acustico
posterior, maior em eixo paralelo a pele e medindo 17 x 9 mm sugestiva de nddulo sélido.
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Figura 1. Ultrassonografia de mama: presenca de ndédulo sélido hipoecoico de contornos espiculados, com
infiltragdo do musculo peitoral maior, localizado em mama esquerda, raio de 10 horas, distando 3,0cm do mamilo

O segundo exame realizado foi o estudo mamografico digital (figura 2) realizado nas incidéncias
cranio-caudal e médio-lateral-obliqua com prolongamentos axilares, com estudo adicional em “clivagem”
da mama esquerda, demonstrou: mamas de estrutura fibroglandular heterogeneamente densas, pele,
tecido celular subcutaneo e espacgo retromamario sem anormalidades e mamilos e aréolas anatémicos.
Mostrou, também, distor¢ado arquitetural difusa em ambas as mamas, secundaria a mamoplastia prévia,
assimetria focal no quadrante supero-medial da mama esquerda, junto a sombra do musculo peitoral.
Apresentando ainda ndédulo de contornos regulares e parcialmente definido na unido dos quadrantes
inferiores da mama esquerda, nao ha evidéncias de microcalcificacbes patoldgicas com impressao Bl-
RADS 5 - ACR.

Figura 2. Mamografia digital: A- presenca de distor¢cdo arquitetural difusa em ambas as mamas, secundéria a
mamoplastia prévia. Assimetria focal no quadrante supero-medial da mama esquerda, junto a sombra do musculo
peitoral. B- Nédulo de contornos regulares e parcialmente definido na unido dos quadrantes inferiores da mama
esquerda. Nao ha evidéncias de microcalcificagdes patolégicas. IMPRESSAO: BI-RADS 5- ACR.
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Para complementar a investigagao diagnéstica foi realizado a ressonancia magnética de mamas
(figura 3), com imagens em sequéncia multiplanares ponderadas em T1, T2, STIR e T1 FAT SAT pré
e pos-contraste e estudo dindmico utilizando-se bobinas especificas. Demonstrou pele, tecido celular
subcutaneo e espacgo retromamario de aspecto preservado e complexos areolopapilares anatébmicos.
Revelou ainda parénquima mamario de estruturas fibroglandular heterogeneamente densa, de
distribuicao uniforme, sem caracterizagao de assimetrias focais e distor¢cao arquitetural difusa em ambas
as mamas, decorrente de mamoplastia prévia. Ademais apresentou, nédulo de contornos espiculados,
apresentando sinal intermediario em T2 e baixo sinal em T1 com restrigdo ao movimento da agua
livre nas sequéncias de difusao, impregnacao heterogénea pelo meio de contraste, com predominio
na periferia e curva cinética do tipo intenso e precoce com formagéo de platd em fase tardia (tipo 2),
localizada em planos profundos do quadrante supero-medial da mama esquerda, medindo 51,0 x 21,0
mm com infiltragdo do musculo peitoral maior subjacente. Como resumo dos achados encontrados:
nodulo de contornos espiculados no quadrante supero-medial da mama esquerda com infiltracdo do
musculo peitoral maior. A principal hipotese € de lesdo expansiva mamaria com infiltragdo muscular.
Nao é possivel descartar a possibilidade de lesdo primaria no musculo peitoral. BI-RADS 5-ACR.

Figura 3. Ressonancia magnética de mama: presenca de nédulo de contornos espiculados, apresentando sinal
intermediario em T2 e baixo sinal em T1 com restricdo ao movimento da agua livre nas sequéncias de difusao,
impregnacao heterogénea pelo meio de contraste, com predominio na periferia e curva cinética do tipo intenso
e precoce com formagéo de platd em fase tardia (tipo 2), localizada em planos profundos do quadrante supero-
medial da mama esquerda, medindo 51,0 x 21,0 mm com infiltragdo do musculo peitoral maior subjacente. Bl-
RADS 5 - ACR.

LT
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Posteriormente foi realizada mamotomia, realizada por biépsia percutanea a vacuo guiada por
ultrassonografia com retirada de ndédulo sélido hipoecoico, contornos espiculados, com infiltragao do
musculo peitoral maior como evidenciado na figura 4, localizado em mama esquerda, raio de 10 horas,
distando 3,0cm do mamilo e 0,7cm da pele, medindo 46,0 x 15,0mm.

Figura 4. Nédulo sdlido retirado na mamotomia.

A citologia do material obtido pela pung¢éo aspirativa por agulha fina (PAAF) apresentou neoplasia
de células fusiformes, apresentando proliferacdo de células fusiformes com nucleos levemente
hipercromaticos e pleomorfismo, ora ondulados, ora ovoides, dispostas em feixes multidirecionais. Com
citoplasma alongado e eosinofilico, ndo foram observadas figuras de mitose, além de auséncia de
tecido epitelial e necrose.

Para maior elucidagdo do caso foi solicitado o relatério de imuno-histoquimica, detalhado no
quadro 1.
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Quadro 1. Painel de anticorpos na imuno-histoquimica.

Anticorpo Clone Interpretacao
Ki-67 SP6 indice de proliferacdo celular de 10%
CKAE1AE3 AE1AE3 Negativo
Desmina D33 Positivo focal
S100 POLICLONAL Negativo
Receptor de Estrogénio 6F11 Positivo fraco e focal
Receptor de Progesterona 16 Negativo
Vimentina V9 Positivo
Actina Musculo Liso 1A4 Positivo
Beta-catenina 14 Positivo forte e difuso

Ainda da imuno-histoquimica apresentou na microscopia e no parecer diagnoéstico o achado
consistente para fibromatose.

O proximo passo foi a realizagao da excisao por completo do tumor com margens livres para
ser enviado para o estudo histopatoldgico. Evidenciando na microscopia, neoplasia mesenquimal
de células fusiformes localmente agressiva (intermediaria); compativel com fibromatose do tipo
desmoide. Ademais, neoplasia mesenquimal miofibroblatica localmente agressiva, ndo metastizante,
com proliferacao de células fusiformes a estreladas sem atipia citolégica, com nucleos alongados e
citoplasma de limites indistintos. Na macroscopia, constatou-se fragmento com caracterisca irregular,
consisténcia firme e medidas 5,5 x 4,0 x 3,0 cm.

Recomendou-se a realizagdo da imuno-histoquimica do material para confirmagao do diagndstico
com os marcadores de actina de musculo liso, desmina, beta-catenina, CD34, H-CALDESMINA e P-S100.

O estudo imuno-histoquimico do relatério de patologia cirurgica revelou fibromatose do tipo
desmoéide. Com a apresentacdo de marcadores expostos no quadro 2.

Quadro 2. Marcadores do estudo imuno-histoquimico da pega cirurgica.

Marcador Clone Resultado
AML- Actina de musculo liso 1A4 Positivo focal em miofibroblastos.

Desmina D33 Negativo nas 'celulas de |'n'teresse; controle

interno positivo.
BETA-CATENINA BETA-CATENINA 1 Positivos nas células .de interesse padrao nuclear
e citoplasma.

CD34 QBEnd10 Negativo nas .celulas de |.n.teresse; controle
interno positivo.

Caldesmina h-CD Negativo nas 'celulas de |'n'teresse; controle
interno positivo.

S100 POLICLONAL Negativo nas 'celulas de |'n'teresse; controle
interno positivo.

Até o presente momento, a paciente ndo apresenta sinais de recidiva local.
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DISCUSSAO

A fibromatose € um tumor raro de tecidos moles profundos que acomete os fibroblastos e
miofibroblastos, e, apesar da natureza benigna tem carater agressivo, com elevado crescimento local e
altas taxas de recorréncia. Quanto a localizagdo pode ser dividida em abdominal e extra-abdominal, os
tumores abdominais costumam se inserir nas aponeuroses dos musculos abdominais, enquanto os extra-
abdominais tem localizagao variada, sendo mais comum no térax (47%) e nas extremidades (33%)"".

Nao foi totalmente comprovado que os tumores desmoides da mama representam a mesma
entidade que a fibromatose abdominal e a extra-abdominal, isso principalmente devido a algumas
diferengas nas taxas de recidiva e nos perfis dos receptores hormonais™@.

A fibromatose mamaria, abordada no caso relatado, apresentou apenas 0,2% de todas as
neoplasias da mama, tendo elevadas taxas de recorréncia em mulheres jovens com o surgimento do
tumor no musculo peitoral®'*'®, Apesar de rara, ja existem mais de 100 casos relatados na literatura,
tanto em homens como em mulheres20. Grande parte dos casos dos tumores desmoides mamarios,
séo relatados em mulheres, além desse dado observou-se que esse tumor € mais frequente em
mulheres que estdo em idade fértil, do que na peri-menopausa e na pds-menopausa, 0 caso relatado
a paciente encontra-se no periodo peri-menopausa's. Até o momento a fisiopatologia e a etiologia da
lesdo sdo desconhecidas, entretanto alguns fatores em comum dos casos de fibromatose mamaria
foram propostos como relevantes para essa proliferagao celular. Dentre eles estdo os traumatismos,
tanto acidentais quanto as cirurgias mamarias, de redugéo, como foi relatado no caso, e a colocagao
de proteses. Foi proposto também uma relagdo com os horménios sexuais, ja que esses tumores sao
mais predominantes em pacientes do sexo feminino multiparas, que podem ser desencadeados pela
gestacao, pela ocasido de hiperestrogenismo ou uso de contracepgao oral?'.

Uma revisdo de literatura publicada no ano de 2017 evidenciou 34 casos de fibromatose
mamaria associada ao implante mamario de silicone, observando idade, biomaterial do implante, via
de introducéo, lado acometido, tempo decorrido e tratamento. Nesses 34 casos a idade variou de 22 a
65 anos, no qual a paciente desse relato esta dentro dessa variavel pelos seus 48 anos, o biomaterial
e via de introdugao pareceu nao interferir no tumor, o lado mais acometido foi o esquerdo, sendo esse
mesmo lado que se fez presente a lesdo do relato da paciente desse artigo, com tempo médio de 3
anos apés o implante, o relato do caso apresentou um tempo de 1 ano apds a cirurgia de reducao
mamaria para o aparecimento do tumor e com mais 6 meses do aparecimento para obter o diagndstico
de fibromatose. O tratamento instituido foi a resseccao tanto para os 34 casos da revisao literaria
quanto para o relato do caso’.

Clinicamente se apresenta como uma massa Unica, endurecida, indolor, com retragao da pele
subjacente ou n&o, no caso relatado, todos esses fatores clinicos foram notados, exceto a retracado da
pele, pois era notado um abaulamento no local da lesdo?’. Esses tumores, normalmente, apresentam-
se unilaterais e solitarios, como foi o caso do relato, somente 4% dos pacientes apresentam bilaterais’®.
Ja ocorreram relatos de tumores desmodide com acometimento restrito a mama, sem envolver fascia
musculo-aponeurética ou musculo, mas é raro, o relato por outro lado apresentou um padrao de
acometimento muscular, o que possibilitou apresentar como possivel diagnostico de sarcoma pela
puncgao do tumor?.

O exame de imagem de escolha é a ressonancia magnética (RNM) que frequentemente mostra
um tumor nao delimitado com isossinal em T1 em relagao aos musculos adjacentes, além da intensidade
hipossinal ou hipersinal nas imagens ponderadas em T2 e realce heterogéneo atipico. Porém, outros
métodos sado inicialmente usados na investigagdo como a mamografia e ultrassonografia®*. Na
mamografia os principais achados incluem uma massa de alta densidade, contornos irregulares e
espiculada. Ja na ultrassonografia é visto uma massa hipoecoica com sombreamento posterior e borda
ecogénica'®?*. Mas o diagnostico € realizado com exame de bidpsia com agulha central com evidéncia
histopatoldgica de tecido fibroso com camada fibroelastica, sem necrose e com eventuais células ovais
e fusiformes, com hipercromasia, atividade mitética ou pleomorfismo?®2.
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No auxilio diagndstico pode ser feito o exame de imuno-histoquimica observando expressao
nuclear de beta-catenina em até 80% dos casos, apesar de ndo ser especifica de fibromatose?. O
diagnéstico diferencial varia de acordo com os achados citoldgicos diferenciando de queloide, fascite
nodular, schwannoma, leiomioma, tumor fibroso solitario, lipoma de células fusiformes, miofibroblastoma,
mioepitelioma, sarcoma fibromixoéide de baixo grau e fibrosarcoma de baixo grau?.

O tratamento preferivel € a ressecgao cirurgica radical, com retirada das bordas negativas
objetivando evitar recorréncias. A radioterapia adjuvante também se mostrou benéfica em casos
recidivos, mas deve ser usada com cautela devido seus efeitos colaterais. Recentemente foi instituido
a terapia farmacoldgica com tamoxifeno isolado ou em associagao a anti-inflamatérios ndo esteroidais
(AINES), mas sua eficacia ainda é controversa?. O tamoxifeno € um antiestrogénico que mostrou
diminuir o crescimento do tumor, apesar de que na fiboromatose mamaria ndo haver positividade para
os receptores de estrogénio. Os AINES parecem agir na redugao da beta-catenina pela inibigao da
ciclooxigenase-2 (COX-2)".

CONCLUSAO

A fibromatose mamaria € uma doenga rara e agressiva que acomete a mama. Atualmente
existem poucos relatos na literatura, mas evidéncias mostram sua relagdo com implante mamario de
silicone. Portanto, embora seja rara seu diagnéstico deve ser considerado sempre no paciente com
historia prévia de mamoplastia. O diagnoéstico € inicialmente suspeitado pelos exames de mamografia e
ultrassonografia e altamente sugestivo através da RNM. Mas a confirmacao diagnédstica so6 € instituida
a partir do exame histopatoldgico e de imuno-histoquimica. O tratamento deve ser individualizado,
considerando os aspectos de cada tumor.
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