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RESUMO - O fibroxantoma atipico (FXA) é um cancro cuténeo relativamente raro que surge mais frequentemente como leséo
Unica, de crescimento rdpido, em dreas fotoexpostas de individuos idosos. Apesar de apresentar caracteristicas de agressividade
a nivel histolégico, nomeadamente pleomorfismo e elevado indice mitético, o prognéstico tende a ser favorével. Apresentamos o
caso de uma mulher de 62 anos, com drea de alopécia cicatricial no couro cabeludo secundéria a queimadura na inféncia, que
desenvolve nesse local e em cerca de um ano, uma lesdo tumoral vegetante. O exame anatomopatolégico com imunohistoquimica
da biopsia incisional foi sugestivo de FXA. Realizou-se a excisdo radical com encerramento por duplo retalho de transposicéo opos-
to, obtendo-se controlo local da neoplasia. Os mecanismos envolvidos no desenvolvimento do FXA nédo estdo bem esclarecidos,
mas a exposicdo crénica & radiagdo ultravioleta serd um dos factores primordiais. Outros factores considerados sé@o a radioterapia
e a imunossupressdo. As cicatrizes de queimadura foram descritas apenas esporadicamente.

PALAVRAS-CHAVE - Fibroxantoma Atipico; Sarcoma Pleomérfico Indiferenciado; Cancro Cuténeo; Cicatriz; Queimadura.

ATYPICAL FIBROXANTHOMA - RARE TUMOR ARISING IN A
BURN SCAR

ABSTRACT - Atypical fibroxanthoma (AFX) is a relatively rare cutaneous tumor, characteristically presenting as a rapidly growing
solitary nodule in photo-exposed areas of elderly patients. In spite of worrisome histological features, like pleomorphism and high
mitotic rate, prognosis is favorable. Case report: A 62-year-old woman, with cicatricial alopecia on the parietal area, secondary to
a thermal burn in her childhood, presented an ulcero-vegetant tumor, on the alopecia area, evolving for 1 year. Histology and im-
munohistochemistry showed features suggestive of AF. The tumor was completely excised, and a double transposition flap was used
for closure, achieving local tumor control. The risk factors for AFX are not completely defined. Nevertheless, chronic exposition to
ultraviolet radiation is a primordial factor. Other risk factors are radiotherapy and immunosuppression. Burn scars were only spora-
dically described in association to AF.
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INTRODUCAO

O fibroxantoma atipico (FXA) é uma neoplasia cuténea
maligna relativamente rara. A designagdo de FXA surgiu em
1963 por Helwig, mas o tumor havia sido previamente des-
crito com outras denominagdes como pseudosarcoma ou fi-
brossarcoma paradoxal.!

O FXA surge geralmente em pele fotoexposta, maiorita-
riamente da cabeca e pescoco, de doentes com idade avan-
cada. Clinicamente caracteriza-se por lesées inespecificas,
solitérias, papulosas ou nodulares, eritemato-acastanhadas,
de crescimento rdpido e ocasionalmente ulceradas. No en-
tanto, estdo descritas outras apresentacdes, como por exem-
plo, a variante clinica semelhante a cicatriz quelbide.?

Histologicamente caracteriza-se por uma proliferagdo
de células fusiformes e epitelidides fibrohistiociticas em
proporcéo varidvel, sendo frequente a presenca de histié-
citos xantomizados e células gigantes multinucleadas. As
células tumorais sdo geralmente pleomérficas, de nicleo
hipercromético e multilobulado, apresentando atividade
mitética elevada, com frequentes mitoses atipicas. A desig-
nagéo de “fibroxantoma atipico” justifica-se pela presenca
comum de células fibrohistiociticas de citoplasma vacuo-
lizado e pela marcada atipia citolégica. Sobre o tumor
observa-se geralmente uma epiderme atréfica, ndo sendo
rara a ulceracdo. '3

Apesar das caracteristicas de agressividade a nivel his-
tolégico, o FXA comporta-se de forma benigna ou de baixo
grau de malignidade, com taxas de recorréncia estimadas
em 5-7%.% A possibilidade de metastizag@o é controversa;
alguns autores defendem que os raros casos de metastiza-
¢do resultaram de erro diagndstico em épocas anteriores &
utilizagéo rotineira da imunohistoquimica, correspondendo
na realidade a casos de outros tumores indiferenciados com
marcado pleomorfismo, tais como melanoma, carcinoma
espinhocelular ou leiomiossarcoma.*¢ Actualmente, a maior
parte dos autores continua, no entanto, a admitir a possibi-
lidade de metastizacdo.”®

CASO CLiNICO

Mulher de 62 anos, de fototipo Il, agricultora, com alo-
pecia cicatricial parietal direita, secunddria a queimadura do
couro cabeludo aos 5 meses de idade. Observada por lesGo
tumoral Unica, ovalada, com 1,5cm de maior eixo, de bordo
bem definido e irregular, eritemato-acastanhada, de superfi-
cie erosivo-crostosa, localizada & drea de alopecia cicatricial,
que evoluia desde hé cerca de um ano. Clinicamente era su-
gestiva de carcinoma espinhocelular, néo apresentando linfa-
denopatias locoregionais (Fig. 1).

Realizou-se biopsia incisional da lesdo, e o exame anato-
mopatolégico levantou a hipétese de FXA, mostrando a epider-
me sem alteracdes significativas, e toda a espessura da derme
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Fig 1 - Lesdo tumoral vegetante de superficie hiperque-
ratdsica e erosivocrostosa.

ocupada por uma neoplasia de células fusiformes com padréo
fasciculado denso, pleomorfismo discreto e atividade mitética
importante. A imunohistoquimica foi negativa para marcado-
res epiteliais (citoqueratinas CK5/6, AE1/AE3), melanociticos
(S100 e HMB45) e vasculares (factor VIII, CD34), e positiva
para a vimentina, com marcagdo ocasional de CD68 (Fig. 2).

A lesdo foi submetida a exciséo radical com 1 cm de

Fig 2 - Bidpsia incisional evidenciando neoplasia de cé-
lulas fusiformes de padréo fasciculado denso, com pleo-
morfismo discreto e atividade mitética.
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Fig 3 - A) Excisdo da lesdo tumoral com 1 cm de margem; B) Encerramento com retalho duplo de transposicéo oposto.

margem, e o defeito cirlrgico resultante foi encerrado com um
duplo retalho de transposicéo oposto, obtendo-se um excelen-
te resultado estético, pela possibilidade de cobrir a drea cica-
tricial de alopecia com cabelo proveniente do retalho (Fig. 3).

Histologicamente a lesGo tumoral evidenciou-se simétrica,
bem circunscrita, sem invas@o dos tecidos adjacentes, com-
posta por uma populagéo tumoral semelhante & da biopsia,
de células fusiformes, em padréo fasciculado, mostrando ati-
pia citolégica e atividade mitética, confirmando-se o diagnés-
tico de FXA de células fusiformes (Fig. 4).

Néo se registaram sinais de recidiva loco-regional ou &
disténcia, no seguimento de dois anos apés a cirurgia.

DISCUSSAO
A apresentacédo clinica do FXA é inespecifica, e faz diag-
noéstico diferencial com diferentes neoplasias, incluindo:

Fig 4 - lesdo simétrica, bem circunscrita, sem infiltracéo
dos tecidos adjacentes, constituida predominantemente por
populacdo de células fusiformes, anteriormente observada
na bidpsia incisional. Na derme adjacente existia marcada
elastose solar, que sofreu empurramento significativo pelo
comportamento expansivo da proliferagéo.

carcinoma basocelular, carcinoma espinhocelular, tumor de
células de Merkel, melanoma maligno, dermatofibrossarcoma
protuberans (DFSP), sarcoma pleomérfico indiferenciado (SPI),
angiossarcoma e metdstases cutdneas’. A nivel histolégico, o
FXA é composto por proporcdes varidveis de células epitelioi-
des e/ou fusiformes, e o diagnéstico diferencial faz-se funda-
mentalmente com tumores pleomérficos incluindo: variantes
de carcinoma espinhocelular, melanoma, leiomiossarcoma e
SPI, pelo que a imunohistoquimica é essencial no diagndstico
do FXA.5¢ O diagnéstico torna-se ainda mais desafiante no
caso das variantes histolégicas, nomeadamente osteoide, os-
teocldstica, condroide, pigmentada, de células granulares e de
células claras.” A auséncia de marcagdo para S100 e HMB45,
exclui melanoma maligno, e para citoqueratinas, exclui car-
cinoma espinhocelular. No entanto, os marcadores S100 e
HMB45 néo sdo expressos em todos os melanomas, e alguns
carcinomas espinhocelulares indiferenciados néo expressam
citoqueratinas. O FXA apresenta positividade para a vimenti-
na, CD10, CDé8 e CD99, as células fusiformes sdo também
fortemente positivas para a actina, e as células gigantes para
a al-antiquimotripsina.51°

Entre o FXA e o SPI (anteriormente designado de histioci-
toma fibroso maligno), o diagnéstico diferencial ¢ dificil, pelas
suas semelhancgas clinicas e histolégicas, incluindo marcagéo
imunohistoquimica.* Contudo, a diferenciacéo entre estas duas
entidades é primordial, uma vez que tém prognésticos muito
diferentes. O SPI apresenta taxas de recorréncia e metastizacdo
elevadas, com sobrevida aos 5 anos de 35-69%."5'" Apesar
das caracteristicas citolégicas idénticas, alguns aspectos his-
tolégicos permitem a diferenciacéo entre AF e SPI. O FXA é
um tumor bem circunscrito, na maioria dos casos localizado
& derme, podendo apresentar uma zona de Grenz separando
o tumor da epiderme, apesar de ulceragdo frequente. Contra-
riamente, o SPl tem uma localizacdo mais profunda, padréo
infiltrativo, geralmente com invaséo do tecido celular subcu-
tdneo, e por vezes da féscia, musculo ou de outras estruturas
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adjacentes. A presenga de necrose, invasdo perineural e vas-
cular sédo comuns no SPI, mas incomuns no FXA.*> Além disso,
o CD74 marca preferencialmente o SPl em detrimento do FXA,
no entanto este marcador é raramente utilizado.'?

Tabela 1 - Adaptada de Hiscutt et al, 2008.

Neoplasias cutéineas sobre

Casos publicados

cicatriz 1941-2007
Carcinoma espinhocelular 52
Carcinoma basocelular 15
Melanoma maligno 14
Carcinoma triquilemal 2
Sarcoma pleomérfico 5

Dermatofibrossarcoma protuberans 1

Hemangioendotelioma retiforme 1

Schwannoma maligno 1

Outros sarcomas 7

Metéstases 3

O tratamento recomendado para o FXA é a excisdo cirir-
gica com margens de 1-2 cm, seguido de um follow-up regu-
lar, durante pelo menos 2 anos. Um estudo com 53 doentes
verificou a auséncia de recorréncia local nos tumores excisa-
dos com 2cm de margem, por cirurgia de Mohs.” Nos doentes
em que cirurgia estd contra-indicada, né&o é praticavel, ou é
recusada pelo doente, recomenda-se a radioterapia.’

A maioria dos casos de FXA metastdticos na literatura re-
portam metdstases ganglionares ou localizadas em tecidos
adjacentes ao tumor, como cartilagem e parétida. Mais ra-
ramente foram descritas metdstases pulmonares, cerebrais e
hepdticas. Nestes doentes os tumores primdrios envolviam fre-
guentemente o tecido celular subcutdneo, e/ou apresentavam
necrose, invas@o perineural ou vascular. Além disso, as metds-
tases surgiram geralmente apés recidiva local, indiciando uma
maior agressividade tumoral.”

Os factores de risco para desenvolvimento de FXA incluem:
exposicdo solar cumulativa (lesdes mais frequentes na cabe-
ca e pescoco), imunossupress@o, histéria prévia de cancro
cuténeo, e cicatrizes (queimaduras/RT), tendo sido descritos
apenas cinco casos na literatura de FXA sobre cicatriz.”'® V4-
rios factores estdo implicados no desenvolvimento de tumores
cut@neos em cicatrizes por queimadura incluindo: irritagéo e
inflamacéo crénica, carcinogéneos resultantes da queimadu-
ra, anoxia e vigiléncia imune deficitdria, que resultam da defi-
ciente vascularizagdo sanguinea e linfética.®

E consensual o risco aumentado de carcinomas espinho-
celulares sobre cicatrizes. Contudo, como ilustra o caso clinico
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apresentado, vérios tumores podem surgir sobre terreno cica-
tricial (Tabela 1). Nesse sentido, recomenda-se a vigiléncia pe-
riédica dos doentes com cicatrizes extensas e a sensibilizagéo
dos doentes para a fotoprotegdo.
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