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Hamartoma Fibroso Infantil — tumor raro em criangas

Fibrous hamartoma of infancy: A rare tumor in children

Alexandre Pithan Costa', Guilherme Eckert Peterson?, Iara Lucena’, Jose Catlos Soares de Fraga*

RESUMO

O Hamartoma Fibroso Infantil (HFI) é um tumor raro de caracteristica benigna com representa¢do histologica trifasica propria.
Acomete tipicamente criangas de até 2 anos, predominantemente do sexo masculino. Apresenta usualmente didmetro menor de 5 cm,
ocorrendo classicamente em dreas como a parede toracica, bragos, axilas e regido inguinal, porém ja foram descritos acometimentos
de estruturas genitais, cabega, pescoco e estruturas distais. Em sua avaliagdo, patologias como fibrolipoma, lipoblastoma, fibrosarco-
ma e rabdomiosarcoma devem sempre ser consideradas como diagnéstico diferencial. Atualmente, em sua abordagem, exames de
imagem como ultrassonografia e ressonancia nuclear magnética vém tornando-se importantes ferramentas no processo investigativo
e preparatério a terapéutica empregada, que se baseia na excisio da lesio. Apresentamos a seguir um relato de caso de crianca com 4
meses de idade com lesao expansiva em brago esquerdo, diagnosticada como HFI apés investigacio, excisdo e analise histopatologica.

UNITERMOS: Hamartoma Fibroso Infantil, Neoplasia Tecido Conjuntivo.

ABSTRACT

Fibrous hamartoma of infancy (FHI) is a rare, benign tumor with a characteristic three-phase histological pattern. It typically affects children up to two years
of age, predominantly male. 1t is usually smaller than 5 cm in diameter, occurring classically in areas such as the chest wall, arms, underarms and groin,
but it may as well affect genital structures, head, neck and distal structures. In its evaluation, disorders like fibrolipoma, lipoblastoma, fibrosarcoma and
rbabdomyosarcoma should always be considered as a differential diagnosis. Currently, in its approach, imaging tests such as ultrasound and magnetic reso-
nance imaging have become important tools in the investigative and preparatory process for the treatment to be used, which is based on excision of the lesion.
The following is a case report of a 4-month old with an expansive lesion in the left arm diagnosed as FHI after investigation, excision and histopathology.
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INTRODUQAO neoplasias malignas (2) e, para isso, pode-se abrir mao de
exames de imagem (5). Apresentamos a seguir um relato

O Hamartoma Fibroso Infantil (HFI) é um tumor raro, de caso de crianga com HFI, abordando sua apresentagao

com cerca de 200 casos descritos na literatura (2), que clinica, diagnéstico diferencial, caracteristicas radiolégicas

ocorre usualmente nos primeiros dois anos de vida (2,3,5). ¢ tratamento.
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noéstico diferencial com outras tumoragdes, especialmente  avaliagio médica devido a presenca de nédulo no brago

Médico Clinico Geral graduado pela Universidade Federal de Pelotas (UFPel).

Meédico Cirurgido Pediatrico do Hospital Moinhos de Vento, Porto Alegre/RS.

Meédica radiologista do Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA).

Professor Titular de Cirurgia Pedidtrica da Faculdade de Medicina da Universidade Federal do Rio Grande do Sul (UFRGS). Cirurgido Pediatrico
dos Hospitais Moinhos de Vento e HCPA.

E N T

-@ Revista da AMRIGS, Porto Alegre, 60 (1): 51-53, jan.-mar. 2016 51



HAMARTOMA FIBROSO INFANTIL - TUMOR RARO EM CRIANCAS Costa et al

direito. A lesdo foi observada pelos pais aos 2 meses de
idade, e, desde entdo, vinha apresentando crescimento pro-
gressivo, tendo duplicado de tamanho no ultimo més. Nao
havia relato de sinais flogisticos no local da leséo.

Nascido a termo (37 semanas), parto cesirea, apresen-
tava bom desenvolvimento e ganho ponderal. Havia relato
de estridor laringeo eventual, com endoscopia mostrando
laringomalacia leve. Alimentagdo com leite materno exclu-
sivo. Sem queixa digestiva ou urindria.

Ao exame estava em bom estado geral, mucosas imidas
e coradas. Ausculta respiratéria e cardiaca sem anormalida-
des. Abdome flacido, sem massa a palpagio. Testiculos na
bolsa escrotal e presenca de fimose. Apresentava tumor de
grandes propor¢oes palpavel na regido medial do brago es-
querdo, de consisténcia amolecida, ndo aderido aos planos
profundos (Figura 1).

Ultrassonografia com Doppler mostrava lesio expan-
siva na regido posterolateral do brago esquerdo, medindo
3,2x3,0x1,2 cm, apresentando porc¢des de tecido hipoe-
coico em meio ao tecido adiposo hiperecoico, formando
septos no interior da lesdo, com bastante vascularizagdo
apenas na supetficie externa da lesio junto a derme/epi-
derme, e com pouco fluxo arterial e venoso no interior da
lesio (Figura 2).

Encaminhado a cirurgia, esta evidenciou lesdo extrema-
mente aderida a derme/epiderme, que precisou ser resse-
cada juntamente com a lesdo (Figura 3). Nio havia invasio
de estruturas musculares nem vasculares. Anatomopato-
légico confirmou o diagnéstico de HFI. O paciente teve
6tima evolucio, tendo recebido alta ap6s 1 més da cirurgia.

DISCUSSAO

O HFI foi descrito pela primeira vez por Reye, em
1956, como um tumor fibroso subdérmico infantil, sen-
do renomeado por Enzinger em 1965 (1). Atualmente, sua

nosologia ainda nio esta clara, permanecendo duvidoso se
se trata de uma proliferacdo neoplasica ou nao neoplasica
(2). A classificagdo de tumores de tecido mole da Organi-
za¢do Mundial de Saude de 2002 classifica o HFI como
um tumor de células fibroblisticas/miofibroblisticas (2,7).
Alguns relatos de caso ja foram realizados demonstrando
anormalidades citogenéticas (2,5,6,9), indicando uma na-
tureza neoplasica da lesio. Estas alteragdes mostraram-se
heterogéneas, o que pode indicar que o espectro de mu-
dancas citogenéticas do HFI é mais complexo do que o
originalmente postulado (6).

Figura 2 — Ultrassonografia da lesdo: massa de margens mal definidas,
com porgdes de tecido fibroso (hipoecoico) em meio ao tecido adiposo
(hiperecoico)

Figura 1 — Tumoragédo na regido medial do brago esquerdo, de
consisténcia amolecida, ndo aderido aos planos profundos.
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Figura 3 — Tumor apds resseccéo: necessidade de remogéo de parte
de pele que se apresentava muito aderida a leséo.
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Este tumor ¢ descrito na literatura como uma massa de
tecido mole superficial pouco circunscrita, cujos compo-
nentes histologicos sao caracteristicamente trifasicos, com
propor¢des que podem variar entre si: 1) presenca de teci-
do adiposo maduro; 2) fasciculos de tecido fibrocolagenoso
denso; 3) presenca de areas de tecido mesenquimal primitivo
ou de células basofilicas imaturas ou ainda de tecido mixoi-
de com células arredondadas (2,7). Este tumor geralmente
¢ diagnosticado durante os primeiros 2 anos de vida, sendo
que cerca de 20% estdo presentes ja ao nascimento (2,5,7),
caracterizando-se usualmente por uma massa de cresci-
mento lento, indolor, solitaria, firme e mével (2), sendo que
descricbes de massas multiplas ja foram realizadas (2). Seu
tamanho usualmente varia entre 0,5cm e 4cm, podendo, no
entanto, atingir até cerca de 10 cm (2,3). H4, desde o inicio
de sua descri¢do, predominancia no sexo masculino (2-5).
Sdo classicamente descritas areas de predileciao de sua ocor-
réncia como sendo a parede toracica, axilas, bracos e regido
inguinal (2-5), porém, ao longo do tempo, outras areas de
ocorréncia foram sendo descritas, como diversas estruturas
da regido genital, cabeca e pescogo e extremidades distais
como pulsos, maos, pernas e pés (2,5), o que acabou por
tornar o diagnoéstico clinico ainda mais complexo.

Pela vatiedade de manifestagcdes e locais de acometi-
mento do HFI, torna-se importante sua distingdo com ou-
tras patologias. Para isso, abre-se mao da analise histolégica,
além da avaliacio das caracteristicas clinicas, como idade de
inicio da lesdo e local anatémico acometido. Citamos aqui
como diagnésticos diferenciais o fibrolipoma, o lipoblasto-
ma e o miofibroma, distinguiveis a partir de suas manifes-
tacoes histologicas, como auséncia dos fasciculos de tecido
fibroso e de células basofilicas ou tecido mixoide, presenca
de arquitetura lobular distinta e auséncia de tecido adipo-
so abundante, respectivamente. Além destes, outras lesdes
também devem ser lembradas. O fibrosarcoma pode ser si-
milar ao HFI se este for anormalmente grande, sendo que a
deteccio de t(12;15) torna-se util ao diagnéstico. O rabdo-
miosarcoma pode lembrar as areas basofilicas ou de tecido
mixoide do HFI, mas a detec¢io de marcadores miogénicos
especificos, como MyoD1, auxilia no seu diagnéstico (2).

Os exames de imagem, como ressonancia nuclear mag-
nética (RNM) e ultrassonografia (US), tém sido cada vez
mais utilizados como forma de auxilio no diagnéstico e
como elemento pré-operatério. A US, o HFI mostra-se
como uma massa de margens mal definidas, heteroge-
neamente hiperecoica, com padrio de heterogenicidade
definido por porc¢Ses de tecido hipoecoico (componentes
fibrosos), presentes em meio ao tecido hiperecoico (com-
ponente adiposo). Ha, usualmente, pouco ou nenhum
componente vascular no interior da massa, que se localiza
na camada dérmica e subcutinea. Essas sdo descricdes co-
muns nos poucos estudos que abordam a US na avaliagio
do HFI. Lembramos também que alguns destes achados,
como as margens mal definidas ou a presenca de pouca vas-
culatiza¢do, s3o comuns a algumas lesdes, como miofibro-
ma, fibrosarcoma e rabdomiosarcoma, e, por isso, a analise
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histopatolégica é essencial. Na RNM, ha caracteristicas
que também remetem a descri¢do histologica prévia, com
limites pouco definidos, além de padrio reticular interposto
ao tecido adiposo (5).

O tratamento de escolha ¢é a excisio da lesio (3), sendo a
hist6ria natural da doenga de caracteristica benigna, com um
indice de recorréncia de até 15% relacionado principalmente
a excisdo incompleta da lesdo (2,3). Ndo ha aumento no ris-
co de malignizacdo se a cirurgia for feita mais tardiamente,
assim como também ndo torna o procedimento cirirgico
mais complexo. Comparado a um tumor de mais jovem, que
apresenta limites mais imprecisos, um tumor mais antigo
apresentard uma capsula mais bem definida, o que facilita
sua excisdo (7,10). Recorréncia tardia é mais rara, mas ja fol
observada em até 14 anos apds excisdo primaria (2,4).

COMENTARIOS FINAIS

E importante o conhecimento do HFI como
diagnostico diferencial de algumas tumoragdes que se ma-
nifestam em regides de tecido mole, especialmente por tra-
tar-se de patologia de histéria natural caracteristicamente
benigna. Considerando-se o avanc¢o atual no uso de exames
de imagem como métodos complementares de diagnéstico
e investigagdo pré-operatoria, citamos aqui como destaque
o uso da US e da RNM.
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