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® RESUMO

A Hiperplasia Estromal Pseudoangiomatosa (PASH) é uma
doencga benigna caracterizada pela proliferacio excessiva de
fibroblastos e miofibroblastos, podendo levar a um crescimento
mamario importante. A apresentagio é rara, em especial
ocasionando necessidade de mastectomia em pacientes jovens.
O estudo apresentou o relato de caso raro de uma paciente
de 11 anos de idade, com hipertrofia mamaria de rapida
progressao, com necessidade de mastectomia e posteriormente
mamoplastia de aumento para completa reinser¢io social.

Descritores: Mama; Mamoplastia; Mastectomia; Criancga.

B ABSTRACT

Pseudoangiomatous stromal hyperplasia is a benign disease
characterized by excessive proliferation of fibroblasts and
myofibroblasts, which can lead to significant breast growth.
The presentation is rare, especially among young women
and cases requiring mastectomy. This report describes
a rare case of an 11-year-old female patient with rapidly
progressing mammary hypertrophy, who needed mastectomy
and then mammoplasty for complete social integration.
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INTRODUCAO

A Hiperplasia Estromal Pseudoangiomatosa
(PASH) das mamas foi descrita inicialmente por Vuitch,
em 1986, como uma doenga benigna do estroma mamario,
caracterizada histologicamente pela proliferagio de
fibroblastos e miofibroblastos maduros com formacao
de fendas simulando canais vasculares!. O mecanismo
exato da proliferacio tecidual é desconhecido, mas ha
evidéncias que sugerem estar relacionado a resposta
exacerbada de miofibroblastos ao estimulo hormonal
enddégeno ou exdgeno, em especial a progesteronal.

A apresentacio clinica varia desde achados
microscopicos incidentais focais em até 6,4% das biépsias
de mama suspeitas de malignidade, podendo também
ser encontrado como nédulo evidente ao exame clinico
e mamogréafico?%’. A forma tumoral, com crescimento
rapido das mamas, é rara. Incide principalmente na
pré-menopausa e na pés-menopausa em uso de terapia
hormonal. Nao ha associacdo com cincer de mama.

Na maior parte dos casos, pacientes sédo curadas
com a nodulectomia com margens, porém a taxa de
recorréncia varia de 7 a 22% dos casos?. H4 poucos casos
de PASH nodular descritos na literatura, com apenas
quatro relatos em pacientes menores que 18 anos®’. A
paciente mais jovem a necessitar de mastectomia, apés
recorréncia, possuia 12 anos®.

O objetivo do estudo é descrever o caso de
menina de 11 anos com PASH gigante e sua abordagem
terapéutica.

RELATO DE CASO

Paciente de 11 anos e 6 meses, com histéria de
crescimento mamaério excessivo nos ultimos 3 meses.
Anteriormente ao inicio da queixa, a crianca apresentava
evolugéo puberal normal, com broto mamaério pouco
desenvolvido. Referia dor nas mamas e na regido da
coluna cervical e toracica, utilizando membros superiores
para auxiliar sua sustentacio. Encontrava-se no periodo
pbs-menarca hi 4 meses. Negava antecedentes pessoais
ou histérico familiar de cAncer de mama.

Ao exame, a paciente apresentava mamas
de crescimento andémalo, simétrico, com presenca
de grandes vasos venosos, ingurgitados e placa
areolopapilar de didmetro aumentado. Observava-
se cifose toracica acentuada pelo peso excessivo das
mamas. A palpaco, apresentava mamas de consisténcia
aumentada, homogénea, sem nédulos palpéveis e sem
linfonodomegalia axilar (Figura 1). Ultrassonografia
de mamas, bioquimica e perfil hormonal revelaram-se
dentro dos limites da normalidade. Paciente foi avaliada
pela equipe da mastologia e liberada para cirurgia.

Inicialmente, a programacao cirdargica proposta
para a paciente seria realizar mamoplastia redutora,

Figura 1. Paciente 11 anos com mamas de consisténcia aumentada,
homogénea, sem nédulos palpéveis e sem linfonodomegalia axilar.

porém, durante o intraoperatério observou-se que o tecido
mamadrio apresentava aspecto anémalo, difusamente
infiltrado, branco-acinzentado e fibroelastico, sem planos
de clivagem. Optou-se por realizar exérese completa
do parénquima mamario e sua pele adjacente, através
da incisdo em “T” invertido, com enxertia da placa
areolopapilar. Foi locado dreno a vacuo no subcutianeo
bilateralmente.

A paciente apresentou boa evolugéo, com retirada
do curativo de Brown e dreno a vicuo no quarto dia
pos-operatorio e total integracdo do enxerto. Resultados
estéticos da cicatriz foram bons e a paciente apresentou-
se satisfeita. Houve melhora completa dos sintomas de
dor em mamas e na regido dorsal, além de melhora na
qualidade de vida.

As pecas foram submetidas a exame de congelacao
na sala de operagio, sem evidéncia de malignidade,
apresentando apenas hipertrofia com hiperplasia.
O estudo anatomopatolégico confirmou auséncia de
malignidade, com mama direita pesando 2820 g e mama
esquerda 3050 g. Realizado estudo imunohistoquimico
que evidenciou perfil compativel com PASH bilateral.

Ap6s o terceiro ano de pés-operatério, e completo
desenvolvimento puberal, a paciente comecou a se
queixar da auséncia de tecido mamario, nesse momento
néo mais compativel com a idade, levando novamente
a prejuizo a qualidade de vida, e desejo de aumento
mamario (Figura 2).

Optou-se pela realizagdo de mamoplastia de
aumento com colocagido de prétese maméria. Foi
realizada incisdo inframamaria, com colocagio do
implante submuscular, 235 ml de Perfil Alto Redondo.
Apresentou boa evolugao no pds-operatério, ndo havendo
intercorréncias, e paciente se mostrando bastante
satisfeita no pés-operatério imediato e tardio de 6 meses
(Figuras 3 e 4).
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Figura 2. Pés-operatério de mastectomia.
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Figura 3. P6s-operatério de mamoplastia - 2 semanas.
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Figura 4. P6s-operatério de mamoplastia - 6 meses.

O responsavel legal da paciente assinou o Termo
de Consentimento Livre e Esclarecido, aceitando a
participagéo no estudo.

DISCUSSAO

Apesar de nédo haver causa definida para a
PASH, a resposta proliferativa de miofibroblastos a
horménios endégenos e exégenos parece representar
fator importante da patologia, pois é mais comumente
diagnosticada em mulheres jovens pré-menopausa
ou mulheres pés-menopausa em uso de reposig¢io
hormonal'*. Essas pacientes costumam apresentar
nédulo palpavel e indolor que simula fibroadenoma!®!!.

Até o momento, o diagnéstico de PASH é realizado
apenas por bidpsia excisional por cirurgia. A bi6psia
aspirativa por agulha fina costuma falhar no fornecimento
de material a ser analisado e permitir o diagnéstico®**2.

A excisio local com margens amplas é o tratamento
recomendado®. Porém, em casos com envolvimento
difuso do parénquima ou recorréncia da doenca, pode ser
necessario realizar a mastectomia®. Recorréncias foram
relatadas em 7-22% dos caso*. A PASH nio é considerada
uma lesdo pré-maligna e tem prognoéstico excelente’.

Massas de crescimento rapido nas mamas de adolescentes
devem levantar suspeita de PASH e o diagnéstico
diferencial é feito com angiossarcoma de baixo grau,
tumor filoides e fibroadenoma?®. No referido caso, no
momento da cirurgia ndo havia qualquer possibilidade de
ressecgao parcial, visto que qualquer tentativa de incisar
o tecido mamaério gerava intenso sangramento.

A apresentagéo com aumento difuso e rapido da
mama é rara. Poucos casos foram relatados em pacientes
menores de 18 anos na literatura, especialmente pacientes
com PASH gigante em que foi necesséria a mastectomia
bilateral. Neste caso, a ndo reparagio imediata com
implantes e expansoes justifica-se pela idade da crianga
(11 anos), evitando um desconforto psicossocial, ja que
as meninas da sua idade nio costumam apresentar
desenvolvimento mamario importante.

CONCLUSAOQO

A Hiperplasia Estromal Pseudoangiomatosa
gigante tumoral deve ser considerada em adolescentes
que apresentam rapido crescimento da mama. A
nodulectomia com margens é o tratamento de escolha
na forma tumoral da lesdo, porém hé casos nos quais é
necessario realizar mastectomia. No caso apresentado,
a mastectomia e reconstrugdo mamaria tardia com
implante mostraram-se modalidades terapéuticas
efetivas, respectivamente, na cura e reabilitagido de
paciente jovem portadora de quadro difuso de hiperplasia
pseudoangiomatosa gigante das mamas num seguimento
de 5 anos.
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