FIBROMATOSE MAMARIA: RELATO DE UM CASO

MAMMARY FIBROMATOSIS: A CASE REPORT
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RESUMO

Fibromatose da mama é tumor ndo-metastatisante, embora pos-
sa infiltrar e recorrer localmente. Trata-se de afecgao rara, local-
mente agressiva, que se caracteriza por alta tendéncia em recidi-
var localmente. Os autores relatam caso de fibromatose mamaria
com infiltragédo do musculo peitoral maior, sendo abordados as-
pectos diagndsticos, terapéuticos e prognésticos da patologia.
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INTRODUGAO

A fibromatose ou tumor desmoéide extra-abdominal pode
atingir grande volume.! Embora nio seja doenga maligna,
tem comportamento agressivo pelo seu poder infiltrativo e
de recidiva.2 E muito raro na mama (0,2% das lesées).3 Foi
descrito pela primeira vez em 1832, por Mac Farianec, e a
denominagio desméide provém do grego desmos (tendio).”
Deriva de estruturas musculo-aponeurdticas.

Clinica e mamograficamente, pode simular carcino-
ma. O tratamento exige ressec¢do ampla, para diminuir
as recidivas.” Quando estas ocorrem e atingem Orgaos vi-
tais, acarretam 8% de mortalidade.®

RELATO DO CASO

Paciente de 36 anos, sexo feminino, foi avaliada no ser-
vigo de mastologia do Hospital Governador Israel Pinheiro
(HGIP-IPSEMG), em janeiro de 2003, com relato de
nédulo na mama esquerda, descoberto hd duas semanas,
indolor. Negava patologias clinico-cirtrgicas pregressas e
histérico familiar de cAncer de mama e/ou ovdrio.

Ao exame clinico, apresentava drea dominante fixa a
planos profundos, de consisténcia fibroeldstica, medin-
do 2,5 x 1,5 cm, na jungdo dos quadrantes mediais
(JQQMM) da mama esquerda, préximo a borda
esternal, associado a pequeno linfonodo mével na axila
homolateral.

A mamografia evidenciou densidade assimétrica
de limites imprecisos no segmento medial da mama
esquerda (visibilizado em incidéncia crinio-caudal). A
ultra-sonografia mostrou nédulo hipoecéico, de con-
tornos irregulares, medindo 1,18cm, na JQQMM da
mama esquerda.

A citologia do material obtido pela pungao aspirativa
por agulha fina (PAAF) mostrou-se insatisfatéria (pre-
senga de hemdceas e raros histidcitos, sem elementos epi-
teliais). O estudo histopatoldgico do material obtido por
bidpsia excisional mostrou uma lesio irregular, de limites
imprecisos, medindo 2,5 x 2,0 x 1,8 cm. A microscopia
evidenciou proliferagio miofibrobldstica infiltrando-se
no parénquima mamdrio, na fdscia e no plano muscular,
com margens cirdrgicas acometidas (Fig. 1).

Com esse diagndstico, foi solicitada tomografia
computadorizada (TC) do térax, que foi realizada trinta
dias apds. O exame evidenciou massa medindo 3,5 x
2,0 c¢m, localizada na projegao para-esternal esquerda,
entre a parede tordcica anterior e a mama esquerda.

Apés discussio com equipe multidisciplinar e com a
paciente, foi realizada ressec¢io da parede tordcica, em
espessura total, incluindo parte inferior do esterno (Fig.
2). Com esta cirurgia obtiveram margens livres (Fig. 3).

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

Figura 1 - Neoplasia constituida por células fusiformes com nicleos
vesiculosos, cromatina aberta e nucléolos evidentes (HE, 100X).

Figura 2 - Corte sagital de peca cirtrgica, incluindo pele, tecido ma-
mdrio, nédulo brancacento, musculatura e segmento de arco costal.

A (4 ) AR i
Figura 3 - Interface entre a lesdo e a musculatura esquelética normal

(HE, 10X).
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DISCUSSAO

O tumor desmdéide, também denominado fibromato-
se agressiva, caracteriza-se pela proliferagﬁo excessiva de
tecido conjuntivo, formando fibras espessas, massas irre-
gulares ou nédulos, que se infiltram lentamente nas estru-
turas vizinhas, especialmente em fdscias e muasculos. Seu
crescimento ¢é lento, porém progressivo, podendo atingir
proporg¢des gigantescas.! Embora tenda a invadir local-
mente e a recidivar apés excisdo cirtirgica, o tumor nio
apresenta propensio a metdstases.”

Enzinger e Weiss’ classificaram o tumor desméide em
abdominal, intra-abdominal ou extra-abdominal, de acor-
do com a origem da lesio primdria. O tumor desmoide
abdominal é responsavel por 3% a 4% de todas as tumefa-
¢oes da parede abdominal anterior.! Ocorre nas estruturas
aponeurdticas e musculares da parede abdominal, sendo
mais freqiiente em mulheres apés o parto, sobre cicatrizes,
especialmente de cesarianas. Desméides intra-abdominais
sdo encontrados na parede pélvica ou no mesentério.

A fibromatose primdria mamdria ¢ rara, representando
menos de 0,2% das lesbes primdrias da mama®. O aco-
metimento mamadrio ocorre, mais freqﬁentemente, por
extensdo de lesoes da fdscia do peitoral, o que pareceu ser
0 nosso caso. Apesar de raro, mais de 100 casos de fibro-
matose mamdria ja foram descritos na literatura, tanto em
homens, quanto em mulheres.” A idade das pacientes varia
de 13 a 80 anos, com pico entre a quarta e sexta décadas.’

A etiopatogenia do tumor desmdide ainda é desco-
nhecida. Apesar dos casos descritos de tumor desmoéide
mamdrio apés implantes mamdrios cirdrgicos e trauma,
fatores fisicos isolados parecem ser insuficientes para ini-
ciar a fibromatose na mama.? Embora a maioria dos casos
tenham sido descritos em mulheres no menacne, a pre-
senca de receptores hormonais na fibromatose mamdria
ainda é controversa.” Ao contrdrio dos tumores desméides
abdominais, raramente ¢ diagnosticada em associagio
com a polipose adenomatosa familiar e seu subgrupo, a
polipose familiar do célon (Sindrome de Gardner).

Devido 4 propriedade de invasibilidade local, os acha-
dos clinicos, mamogrificos e citolégicos do tumor des-
moide mamdrio podem simular carcinoma.

Clinicamente, manifestam-se na forma de massa soli-
taria de consisténcia endurecida e indolor, de localizacio
profunda, podendo ser fixa. A retragio da pele subjacen-
te pode estar presente. A lesio se desenvolve em um dos
quadrantes da mama, sendo que a lesdo subareolar é inco-
mum."” Desméides multiplos sao raros, sendo associados
a Sindrome de Gardner.

A imagem mamogréfica mais comum ¢é de massa es-
piculada, porém pode aparecer como uma densidade assi-
métrica, distor¢io arquitetural do parénquima ou massa
lobulada bem delimitada.’

A pungio aspirativa com agulha fina tem pouco valor
diagndstico. O material obtido em geral ¢ insuficiente.

Além disso, consiste de spindle cells e elementos glandu-
lares esparsos, que estio presentes em diversos tipos de
lesbes da mama.”

O diagnéstico histolégico pré-operatério pode ser feito
por core biopsy ou bidpsia excisional. Histopatologicamente,
a lesao ¢é irregular, ndo-capsulada, e se caracteriza pela pro-
liferagao de spindle cells, formando fibras que se infiltram no
tecido mamdrio adjacente (gordura, ductos e l6bulo). Aglo-
meragio de leucdcitos é encontrada em 50% dos tumores. A
maioria das fibromatoses apresenta pouco ou nenhum grau
de pleomorfismo nuclear.” A auséncia de fibras mitéticas e a
presenca de tecido fibroso bem diferenciado sao caracteristi-
cas que diferenciam o desmdide do fibrossarcoma maligno.!
Também deve ser feito o diagndstico diferencial com o que-
16ide, a fasciite nodular, o tumor filéide benigno, o histioci-
toma fibroso maligno e o carcinoma metapldsico.?

Devido ao cariter infiltrativo das lesoes, sua aborda-
gem ¢ sempre cirurgica e exige amplas excisoes. Em algu-
mas pacientes, estruturas adjacentes sio ressecadas para
proporcionar margens cirtrgicas livres."

A tomografia computadorizada (TC) pode revelar o
tamanho e a extensio do tumor, bem como a sua relacio
com outras estruturas anatdmicas, proporcionando infor-
magdes Uteis no planejamento de sua ressec¢io.!

A recidiva local é comum, variando entre 21% e 27%,
de acordo com os trabalhos existentes na literatura’. Estd
relacionada com a excisdo incompleta do tumor e, geral-
mente, ocorre dentro de trés anos apos a excisdo. Portan-
to, caso se faga a op¢do pela mastectomia para a excisiao
completa do tumor, a cirurgia de reconstrugio mamdria
deve ser adiada por, pelo menos, trés anos.’

Apesar de freqiientes, as recidivas quase sempre po-
dem ser tratadas com éxito através de nova excisio.!

H4 evidéncias de que a radioterapia pés-operatdria
possa influenciar a taxa de sobrevida livre da doenga, e
deve ser considerada como adjuvante nos casos em que
o tumor nio pode ser totalmente ressecado, ou nos casos
em que a excisio ampla pode apresentar alta morbidade
paraa pacientez, 0 que nao foi o caso da nossa paciente.

A presenga de receptores hormonais na fibromatose
mamdria ainda é controversa, mas ji foi relatada em al-
guns trabalhos, o que sugere que a terapia enddcrina pode
se tornar uma opgao terapéutica no futuro.

SUMMARY

Fibromatosis of the breast are nonmetastasizing tu-
mors but can be infiltrative and locally recurrent. This
tumor is an uncommon aggressive disease with high local
recurrence rates. A case of mammary fibromatosis infil-
trating the pectoral muscle, its diagnosis, treatment, and
prognosis is presented.

Key-words: Fibromatosis; Breast Neoplasm; Case
Reports
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