Re o O 2

Fibroma desmoide extra-abdominal
em crianca. Relato de caso

Extra-abdominal desmoid fibroma in a child. Case report
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Resumo

Apresentacdo de um caso de fibroma desmoide extra-abdominal que acometeu o pé es-
querdo de uma crianca, tendo sido tratado por cirurgia preservadora do membro afetado.
Paciente de dez anos de idade apresentando lesdo extensa e ulcerada no dorso do pé es-
querdo, com limites bem definidos e de crescimento progressivo, atingindo partes moles
e a estrutura 6ssea do mediopé e cursando com incapacidade funcional no pé acometido.
Trata-se de um caso raro, necessitando de tratamento cirtrgico agressivo, com a excisao
completa da lesdo, porém com maxima preservagdo da fun¢do do membro acometido,
especialmente quando se trata de uma crianga.

Descritores: Fibromatose agressiva/cirurgia; Pé/patologia; Fibromatose abdominal;
Relatos de casos

Abstract

Presentation of an extra-abdominal desmoid fibroma case that affected a child’s left foot,
being treated by a foot preventive surgery. A ten-year old patient presenting a big and
continuous growing lesion in the left foot’s back, causing functional impairment of the foot
with well-defined limits and progressive growth, reaching the soft and bone structure of the
midfoot and following with disability in the affected foot. Itis a rare case, which shows that
the functional and preservative surgery is the right choice for the treatment of these lesions,
leading to a good final result.

Keywords: Fibromatosis, aggressive/surgery; Foot/pathology; Fibromatosis, abdominal;
Case reports
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Fibroma desmoide extra-abdominal em crianga. Relato de caso

INTRODUCAO

O fibroma desmoide extra-abdominal é uma lesdo rara,
porém de crescimento lento e progressivo. Geralmente ocor-
re em adultos e, quando de localizagdo extra-abdominal,
afeta principalmente o pé.

O tratamento deve ser radical, com margens oncologi-
cas adequadas, pois sua taxa de recidiva € alta, com cerca de
50% de recorréncia. Entretanto, faz-se necessaria, quando
possivel, a maxima preservagao da fungdo da extremidade
acometida, excisando-se o tumor e preservando estruturas
nao-acometidas.

O presente trabalho ilustra a patologia e mostra que o
tratamento cirtrgico adequado para essa lesdo é possivel,
desde que seja efetuado com margens amplas de ressecgao,
evitando-se cirurgias intralesionais ou excisdes marginais,

devido ao risco de recidiva do tumor.

Figura 1 - Vista anterior do pé.
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RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, EMT, 10 anos de idade, na-
tural da Guiné-Bissau.

Paciente encaminhada para tratamento e acompanha-
mento no Servi¢o de Ortopedia do Hospital de Santa Maria
(SOHSM) em Lisboa, ao abrigo da prestagao de cuidados de
saude aos paises africanos de lingua oficial portuguesa (PA-
LOP). A paciente foi referenciada ao SOHSM pelo Instituto
Portugués de Oncologia, sede de Lisboa, em 2006.

A paciente refere alteragdes cutdneas e aumento de vo-
lume do pé esquerdo (Figuras 1 e 2) ha cerca de trés anos,
tendo sido submetida a tratamento cirtrgico em 25 de maio
de 2003 em Guiné-Bissau. A paciente ndo soube especificar
que tipo de procedimento foi realizado.

Ela foi avaliada em 12 de maio de 2006 no SOHSM;
apresentava lesdo extensa e ulcerada no dorso do pé esquer-

Figura 2 - Vista lateral do pé.



do, com os limites bem definidos pela pele, sem drenagem
de secrecdo purulenta ou serosa. Também relatava que a
lesdo vinha tendo crescimento progressivo, porém lento e
nao havia acometimento dos dedos. A leso atingia as partes
moles e a estrutura dssea do mediopé e cursava com limita-
¢ao funcional do membro. Entretanto, a paciente deambula-
va com apoio do pé ao solo e negava queixas neuroldgicas
ou perda de sensibilidade no pé.

Foram realizados exames radiolégicos simples do pé
esquerdo nas incidéncias antero-posterior e obliqua (Figu-
ras 3 e 4), os quais evidenciaram a lesdo 4ssea e articular,
com envolvimento extenso do segundo e terceiro metatar-
sos, sendo que o tumor provocava afastamento entre es-
tes 0ssos e impressao na cortical dssea. Tratava-se de uma
lesao litica que acometia o metatarso, a segunda e terceira
articulagbes cuneo-metatarsais e preservava as articulagoes
metatarsofalangicas.

Figura 3 - Radiografia em AP do pé.
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A ressonancia nuclear magnética (Figuras 5 e 6) evidenciou
a magnitude da lesdo, mostrando o extenso acometimento das
partes moles e ésseas do pé. Foram obtidas imagens multipla-
nares pesadas em T1, com saturagao de gordura apds adminis-
tragao de meio de contraste e T2 com saturagdo de gordura. O
exame mostrou lesdo expansiva localizada no mediopé, envol-
vendo o segundo e terceiro metatarsos, com limites definidos
e contornos lobulados, apresentando realce heterogéneo por
meio de contraste e promovendo afilamento do segundo e ter-
ceiro metatarsos, com rotura cortical evidente.

Apbs os exames complementares realizados, a paciente
foi submetida ao tratamento cirirgico sob raquianestesia,
com excisdo completa da lesdo, respeitando margens onco-
légicas de seguranga. Foi realizada a amputagao parcial do
pé, ressecando-se apenas o segundo e terceiro raios, que
eram os mais envolvidos pelo tumor, e preservando o pri-
meiro, quarto e quinto raios do pé, o que possibilitou a me-
lhor recuperacio funcional do membro operado.

Em seguida, a pega cirtrgica excisada foi encaminhada para
exame anatomopatoldgico, que confirmou o tumor como fi-
broma desmoide. Nao foi possivel fazer a revisao da lamina da
primeira cirurgia, pois esta fora realizada em Guiné-Bissau.

Apbs um ano de pds-operatdrio, a paciente apresenta-se
em bom estado geral, sem evidéncia de recidivas do tumor.

Figura 4 - Radiografia em vista obliqua do pé.
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Figura 5 - Imagem de ressonancia magnética do pé a evidenciar extenso envolvimento das partes moles do pé e lesdo 6ssea dos metatarsais.

Figura 6 - Imagem de ressonancia magnética do pé - Extensao da lesao.

DISCUSSAO

Tumores desmoides sdo neoplasias ndo encapsuladas,
originarias do tecido conjuntivo, caracterizadas por apresen-
tarem baixo potencial metastatico e exuberante crescimento
locorregional, além de elevados indices de recidiva. Sdo tu-
mores raramente descritos, com incidéncia estimada de 0,2
a 4,3 por 100.000 habitantes®.

Sao subclassificados pela sua localizagdo: na parede
abdominal, extra-abdominal e formas mesentéricas. Sao
tipicamente localizados em tecidos moles profundos in-
tramusculares ou intra-abdominais no mesentério®?. As
formas extra-abdominais sdo mais raras e, quando ocor-
rem, atingem principalmente as maos e os pés de pacientes
adultos®.

Geralmente o tratamento € cirlrgico, com excisao local
e tentativa de preservagdo do membro (mesmo na forma
recorrente e multipla, deve-se evitar o tratamento primario
agressivo, isto é, a amputagdo completa do membro)“?. Ra-
diograficamente, pode haver erosdo 6ssea pelo tumor®, o
que ¢é verificado no caso apresentado.
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Macroscopicamente, o tumor desmoide é uma lesao
uniformemente parda ou branca, sem regides de necrose ou
hemorragia, tipicamente localizado no musculo e aderido a
fascia. Apresenta-se bem vascularizado e se diferencia do fi-
brossarcoma por ser mais uniforme, ndo apresentar atipias e
conter alta quantidade de colageno extracelular. Geralmente,
as lesdes dsseas se ddo por contiguidade e impressao pro-
gressiva do tumor sobre o osso®?.

O tumor apresenta como principal fator prognéstico a res-
secgao com margem oncoldgica adequada, pois pode evoluir
com recorréncia local em 50% dos casos (mesmo apds excisao
ampla seguida de cobertura cutnea com enxerto ou retalho)?.
Usualmente ndo metastatizam, apesar de o tumor ser local-
mente invasivo®. A recidiva local do tumor ocorre mais fre-
quentemente quando a lesdo acomete a regido do quadril e pé
e, principalmente, apds excisao marginal ou intralesional®1.

O caso em questdo ilustra tumor raro a atingir o pé,
apresentando extenso envolvimento de partes moles e dsse-
as, o qual é tratado por cirurgia funcional e oncologicamente
adequada, ou seja, amputagao parcial do pé (segundo e ter-
ceiro raios) e preservagdo do membro.
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NOTA DO EDITOR

Observagoes do Corpo Editorial ao autor:

Corpo Editorial: Como justificar a ndo-recidiva do tumor
no tempo de segmento do caso? Seria porque a ressecgao
ampliada do tumor implicando numa amputagao fun-
cional teria sido a melhor solucdo?

Autor: O tumor nao recidivou por ter sido completamente
ressecado com margens de seguranca adequadas. A am-
putacao funcional é a melhor solugdo nestes casos.

Corpo Editorial: Ha possibilidade de incluir algum exame
complementar, como ilustracdo, de que efetivamente o
tumor nao recidivou na Gldma avalia¢do?

Autor: A paciente, depois de ter tido alta, retornou a Guiné-Bis-
sau. Nao tenho mais como acessar possiveis exames dela.

Corpo Editorial: Justificar a razao por nao ter sido realizada
bidpsia previamente ao ato cirtrgico. Vocé sugere nestes
casos que a bidpsia de ressecgao seja “confortavel” para o
cirurgiao?

Autor: Havia um relato de cirurgia prévia na paciente, com
resultado de bidpsia mostrando fibroma digital infan-
til. Este exame havia sido realizado na Guiné-Bissau e
a paciente o trazia como parte do relatério de encam-
inhamento para Portugal. Entretanto, pode-se dizer que
a cirurgia de ressecgdo ampla e a bidpsia excisional, no
caso da paciente, eram realmente confortaveis para o
cirurgiao.

Corpo Editorial: Os aspectos anatomopatolégicos merecem
uma discussao mais aprofundada.

Autor: Os trabalhos publicados e a literatura disponivel sao

repetitivos e em mais nada acrescentariam ao trabalho em
questao. Acredito que a discussao anatomopatologica es-
teja satisfatoria.
Portanto, mantenho o texto do trabalho com as orien-
tagOes e sugestdes ja feitas e seguidas. Agrade¢o muito a
colaboragdo de todos e conto com sua publicagdo nesta
revista para que todos possamos conhecer a patologia e
oferecer nossos melhores esforgos e conhecimentos para
0s pacientes.
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