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Resumo

O fibroma desmoplasico € um tumor osteogénico benigno muito raro, composto por
fibroblastos difusos e abundantes fibras de colageno. E localmente agressivo e apresenta alta
taxa de recorréncia, sendo assim, seu tratamento pode ser um desafio e diversas estratégias
tém sido descritas como forma de evitar sua recidiva. Desse modo, o objetivo deste relato foi
apresentar o curso clinico e tratamento de um paciente com diagnostico de fibroma
desmopléasico em regido de arco zigomatico esquerdo. Foi descrito um caso de um paciente de
37 anos de idade, cuja queixa era de aumento de volume indolor em face com
aproximadamente seis meses de evolucdo. O exame fisico evidenciou-se uma massa firme,
solida e bem delimitada em regido temporal do arco zigomatico esquerdo, que foi submetida a
excisdo cirargica. Os achados histoldgicos da leséo incluiram células fusiformes envolvidas
por deposicdo de coldgeno intersticial difusa com auséncia de revestimento mucoso
superficial, compativel com fibroma desmoplésico. O paciente segue com 2 anos e 6 meses de
pGs-operatdrio, ndo apresentando sinais de recidiva da lesao.

Palavras-chave: Fibroma desmoplasico; Neoplasias; Zigoma.
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Abstract

Desmoplastic fibroma is a very rare benign osteogenic tumor composed of diffuse fibroblasts
and abundant collagen fibers. It is locally aggressive and presents a high recurrence rate, so its
treatment can be a challenge and several strategies have been described as a way to prevent its
recurrence. Thus, the aim of this report was to present the clinical course and treatment of a
patient diagnosed with desmoplastic fibroma in the left zygomatic arch region. A case of a 37-
year-old patient, whose complaint was painless volume increase in the face with
approximately six months of evolution, was described. The physical examination showed a
firm, solid and well-delimited mass in the temporal region of the left zygomatic arch, which
was submitted to surgical excision. Histological findings of the lesion included fusiform cells
involved in diffuse interstitial collagen deposition with absence of superficial mucous lining,
compatible with desmoplastic fibroma. The patient is 2 years and 6 months postoperatively,
showing no signs of recurrence of the lesion.

Keywords: Desmoplastic fiboroma; Neoplasms; Zygoma.

Resumen

El fibroma desmoplasico es un tumor osteogénico benigno muy raro compuesto de
fibroblastos difusos y abundantes fibras de colageno. Es localmente agresivo y presenta una
alta tasa de recurrencia, por lo que su tratamiento puede ser un desafio y varias estrategias han
sido descritas como una manera de prevenir su recurrencia. Asi, el objetivo de este informe
era presentar el curso clinico y el tratamiento de un paciente diagnosticado con fibroma
desmoplastico en la region del arco cigomatico izquierdo. Se describid un caso de un paciente
de 37 afios, cuya queja fue un aumento indoloro del volumen en la cara con aproximadamente
seis meses de evolucion. El examen fisico mostré una masa firme, sélida y bien delimitada en
la region temporal del arco cigomatico izquierdo, que fue sometido a escision quirdrgica. Los
hallazgos histoldgicos de la lesion incluyeron células fusiformes implicadas en la deposicién
difusa de colageno intersticial con ausencia de revestimiento mucoso superficial, compatible
con el fiboroma desmoplastico. El paciente es de 2 afios y 6 meses postoperatorios, sin signos
de recurrencia de la lesion.

Palabras clave: Fibroma desmoplastico; Neoplasias; Cigoma.
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1. Introducgéo

O fibroma desmoplésico é um tumor osteogénico benigno muito raro, de crescimento
lento, localmente invasivo para 0ssos e tecidos conectivos sem metastizacdo. Foi descrito por
Jaffe em 1958, em mdltiplos locais de envolvimento na tibia, escapula e fémur, sendo mais
tarde relatado nos maxilares por Griffith e Irby em 1965, sendo raro em outras regides da face
(Madakshira, Bal & Verma, 2019; Arias & Hernandez, 2015).

Embora a etiologia desse tumor seja desconhecida, acredita-se que pode ser causado
por trauma, fatores enddcrinos ou genéticos. Diferentes teorias foram sugeridas, sendo a
teoria hormonal baseada na presenca de receptor de estrogénio e progesterona na superficie
das células tumorais. Duas outras teorias, genéticas e virais, também sdo discutidas na
literatura. O fibroma desmoplasico pode ocorrer em qualquer parte do corpo, no entanto os
locais mais frequentes sdo a diafise de ossos longos e a mandibula, mais frequentemente em
regido de molares. O tumor intradsseo corresponde a 0,06% de todos os tumores 0sseos e
0,3% dos tumores 6sseos benignos na populacdo em geral. Nao ha predilecdo por sexo, com
uma média de 15 anos no momento do diagnostico (Arias & Hernandez, 2015; Chemli, et al.,
2009).

Pacientes podem notar um aumento de volume associado a sensacdo dolorosa ou néo,
limitacdo de abertura bucal, e em baixa porcentagem, mobilidades dentais e disestesia;
guando localizado na maxila, pode causar proptose ocular. Raramente ocasiona fratura
patoldgica. Os achados radioldgicos sdo inespecificos, podendo variar em uni ou multilocular,
com uma aparéncia parcialmente nitida ou limites difusos. Pode causar perfuragdo ou
expansdo da cortical, assim como deslocamento dentario com ou sem reabsorcao radicular
mais raramente (Crim, et al., 1989; Yang, Zhang, & Sui, 2019; Ikeshima & Utsunomiya,
2005; Bontemps, Brix & Simon, 2014).

Por se tratar de uma lesdo que ndo apresenta caracteristicas clinicas e radiogréaficas
especificas, o fibroma desmoplasico muitas vezes podera fazer diagnostico diferencial com
lesbes como o ameloblastoma, mixoma odontogénico, cisto ésseo aneurismatico, fibroma
condromixoide, hemangioma central e granuloma eosinofilico (Chemli, et al., 2009; Kalia,
Kaur & Vashisht, 2015; Faulkner, et al., 1995).

Histologicamente, pode-se observar uma proliferacdo de células fibroblasticas de
modo difuso em um leito mesenquimal invadido por fibras de colageno em disposigdes
distintas, sendo semelhante ao fibroma desmdide da parede abdominal. N&o apresenta

pleomorfismo, as mitoses sdo raras ou ausentes. A auséncia de ostedide com uma completa
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zona de colageno proeminente ajuda a distinguir essa lesdo de outras lesdes fibrosas no osso.
Apesar da sua natureza benigna, os fibromas desmoplasicos sdo localmente agressivos e
apresentam alta taxa de recorréncia. Seu tratamento € um desafio e diversas estratégias tém
sido descritas, incluindo excisdo tumoral, resseccdo mandibular e quimio-radioterapia, sendo
a resseccao cirdrgica a opcao de primeira escolha devido & possibilidade de recorréncia (Koji,
et al., 1986; Hashimoto, et al., 1991; Bontemps, Brix & Simon, 2014).

Desse modo, 0 objetivo deste relato foi apresentar o curso clinico e tratamento de um

paciente com diagndstico de fibroma desmoplasico em regido de arco zigomatico esquerdo.

2. Metodologia

Este artigo trata-se de um estudo de caso clinico com abordagem qualitativa e
descritiva, em que, de acordo com Pereira et al. (2018), caracteriza-se como uma pesquisa em
que, em sua maioria, acontece com coleta direta de dados, sendo o pesquisador o instrumento

primordial.

3. Relato de Caso

Paciente, 37 anos de idade, género masculino, procurou o servi¢o de Cirurgia Buco-
Maxilo-Facial do Hospital Universitario Lauro Wanderley, relatando queixa de aumento de

volume indolor em face ha aproximadamente 12 meses (Figura 1).

Figura 1: Exame clinico pré-operatorio da lesdo apos 12 meses de evolug&o.

Fonte: Proprio autor.
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Pode-se observar na figura acima que, ao exame fisico o paciente apresentava uma
massa firme, solida e bem delimitada em regido pré-auricular esquerda.
Foi solicitado exame de ultrassom para uma investigacdo mais apurada da leséo, visto

na Figura 2.

Figura 2: Ultrassonografia da regido pré-auricular esquerda.

Fonte: Proprio autor.

E possivel verificar na Figura 2, uma imagem nodular de contornos regulares, com
paredes finas, localizada em tecido celular subcutaneo da regido temporal do arco zigomatico
esquerdo, medindo 14,7 x 0,8 x 1,0 mm sugerindo inicialmente cisto epidermdide.

Foi solicitado uma tomografia computadorizada de face, avaliando a lesdo

tridimensionalmente em suas janelas de tecido duro e tecido mole, como mostra a Figura 3.
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Figura 3: Exame tomografico, com imagem de mista densidade em regido antero-lateral do

arco zigomatico.

Fonte: Préprio autor.

Na figura acima observa-se imagem com caracteristica mista de densidade em regido
lateral de arco zigomatico esquerdo, aderida a superficie dssea, com sua maior extensdo em
tecido subcutaneo, medindo aproximadamente 14 mm em seu maior didmetro. Desse modo o
tratamento realizado foi a excisdo cirdrgica da lesdo, ap0s incisdo cutanea linear em regido
zigomatica esquerda, seguida de divulsdo por planos e completa exérese da lesdo, com

posterior sutura por meio de pontos isolados, utilizando nylon 5.0 (Figuras 4 e 5).

Figura 4: Acesso a lesdo por meio de incisao linear.

Fonte: proprio autor.
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Figura 5: Aspecto macroscopico da leséo

Fonte: proprio autor.

Acima, na imagem 4, pode-se observar 0 acesso cirurgico para leséo através de uma
incisdo linear na regido mais anterior do arco zigomatico, seguida da divulsdo por planos, foi
realizado a remocdo total da lesdo. Na imagem 5, visualiza-se de forma macroscopica o
espécime cirurgico, o qual foi acondicionado em formal 10% e enviado para realizacdo de
exame anatomopatoldgico onde foi observado, células fusiformes envolvidas por deposicao
de colégeno intersticial difusa com auséncia de revestimento mucoso superficial, com
diagnostico final de fibroma desmoplasico sem atipias celulares. Acompanhamento realizado
3 meses ap0os o procedimento cirdrgico mostrou evolucdo conforme o esperado sem queixas e

sem alteragOes da normalidade (Figura 6).

Figura 6: Pds operatorio de 3 meses.

Fonte: Proprio autor.

Na ultima imagem o paciente apresentava-se no 3° més de pos opertorio. Podemos

obaservar um melhor contorno na regido lateral esquerda da face. O mesmo segue em
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acompanhamento periddico a nivel ambulatorial, com 2 anos e 6 meses de p6s-operatdrio, ndo

apresentando sinais de recidiva da lesdo.

4. Discussao

De acordo com Safi, et al. (2015), o fibroma desmoplésico € um tumor benigno e raro,
localmente agressivo e apresenta sua maior incidéncia em criancas, o que diverge em relagéo
ao caso em questdo, onde a lesdo manifestou-se em um adulto de 37 anos. De qualquer forma,
a literatura traz que ampla variacéo etéria pode estar relacionada a esta lesdo, estendendo-se
desde o nascimento até a sexta década de vida. Sua ocorréncia € menor que 0,1% entre todos
0s outros tumores 0sseos benignos, possuindo uma etiologia ainda incerta.

Quando afeta a regido maxilofacial, o fibroma desmoplasico geralmente apresenta-se
como massas indolores, de crescimento lento, sendo firme a palpacéo, podendo apresentar
mobilidade dentaria. Esta lesdo esta principalmente associada a mandibula, o que torna mais
raro o caso discutido, uma vez que, tal lesdo acometeu a regido de arco zigomatico. Sinusite
recorrente e exoftalmia sdo relatados com menos frequéncia.

No caso descrito a leséo apresentou cerca de um ano de evolucéo, fato que mostra ser
uma lesdo de crescimento lento, assim como descrito por alguns autores, os quais também
descrevem uma agressividade local deste tipo de lesdo (Safi, et al., 2015; Schneider, et al.,
2009; Mir-mari, et al., 2011; Escalera, et al., 2010).

Em seu artigo, Evans, et al. (2014), ao analisar os cortes tomogréficos de lesdes em
mandibula, descrevem que o fibroma desmoplasico apresenta-se na maioria dos casos como
uma lesdo osteolitica com destruicdo do osso cortical, esclerose marginal e
pseudotrabeculagdo. No caso em questdo a lesdo manifestou-se no tecido celular subcutaneo
junto a face lateral do arco zigomatico, apresentando margens bem definidas e sem destruicéo
Ossea associada.

O fibroma desmoplasico apresenta-se como a contraparte 6ssea da fibromatose dos
tecidos moles e alguns autores classificam essa lesdo como variante do fibroma désseo ndo
ossificante e eles consideraram como um intermediario entre uma lesdo fibrossarcomatosa de
grau benigno.

Histologicamente assemelha-se a uma célula fusiforme semelhante a um fibroblasto
com proliferacdo organizada em feixes com alta producdo de coladgeno sem atipia celular,
assim como observado no laudo histopatolégico desse caso, sendo esses achados compativeis




Research, Society and Development, v. 9, n. 7, e599974512, 2020
(CC BY 4.0) | ISSN 2525-3409 | DOI: http://dx.doi.org/10.33448/rsd-v9i7.4512

com as caracteristicas clinicas e macroscopicas da lesdo (Mir-mari, et al., 2011; Escalera, et
al., 2010).

Véarios métodos de tratamento sdo sugeridos para o fibroma desmoplasico, havendo
ainda controvérsias sobre a melhor opcdo. Enucleacdo, curetagem, resseccao, radioterapia e a
quimioterapia, sdo formas de tratamento implementadas, porém, é de consenso da maioria dos
autores que a radioterapia deve ser excluida do arsenal terapéutico devido ao risco de sarcoma
induzido por radiagéo.

No caso em questdo o paciente foi tratado por meio da enucleacdo cirargica da leséo,
sob anestesia local (Safi, et al., 2015; Gondak, et al., 2013; Azola, et al., 2012; Bontemps,
Brix & Simon, 2014).

Um intervalo significativo de recorréncia estd associado ao fibroma desmoplasico,
dependendo da forma de como é tratado. Se a lesdo for tratada com ressec¢do ou excisao nao
tende a recorrer, uma vez que tumores tratados com exciséo local ou enucleagéo apresentam
uma recorréncia de aproximadamente 20 a 40%, e tratados apenas com curetagem a taxa de
recorréncia é alta.

Por se tratar de uma area bastante evidente e que é responsavel por grande parte da
projecdo do terco médio e lateral da face, optou-se em realizar a enucleacdo da leséo, no
intuito de preservar ao maximo o tecido remanescente do 0sso e arco zigomatico, segue com
30 meses de acompanhamento sem recidivas (Escalera, et al., 2010; Kalia, Kaur & Vashisht,
2015.

5. Considerac0es Finais

O fibroma desmoplasico é uma lesdo, benigna e rara, a mandibula € o0 0sso mais
acometido da regido maxilo-facial, sendo ainda mais raro o acometimento do 0sso
zigomatico. A excisdo cirurgica completa da lesdo se mostrou uma opcéo viavel para fibroma
desmopléasico com comportamento n3o agressivo. E de extrema importancia o
acompanhamento periddico do paciente, proservando o caso, no intuito de observar a

presenca de recidiva.
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