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Abstract

O fibromixoma acral superficial é um tumor raro de tecidos moles. Geralmente se
manifesta por meio de uma massa indolor de crescimento lento que acomete
principalmente adultos do sexo masculino na quinta década de vida. Ele normalmente
afeta a regido distal, com aparéncia polipoide. A aparéncia histolégica é de uma massa
dérmica sem capsula, com fibroblastos fusiformes em estroma mixocolagenoso. A
avaliacdo imuno-histoquimica do fibromixoma acral superficial normalmente é positiva
para CD34 e CD99, com positividade variavel para o antigeno epitelial de membrana. O
tratamento consiste na exérese completa da massa tumoral.

Foi feita uma revisdo da literatura atual sobre o fibromixoma acral superficial com
énfase na quantidade de casos relatados, nalocalizacdo, nos métodos diagndsticos, nas
caracteristicas histoldgicas, nos diagndsticos diferenciais, e no tratamento.

Foram encontrados na literatura atual 314 casos descritos de fibromixoma acral
superficial com localizagdo variada, principalmente em pododactilos (45,8%) e quiro-
dactilos (39,1%). Este tumor tem acometimento ligeiramente superior em homens
(61%), e enorme variabilidade na faixa etdria de acometimento.

O fibromixoma acral superficial ¢ um tumor de tecido mole tnico que deve entrar no
diagnéstico diferencial das lesdes periungueais e subungueais acrais; o tratamento
consiste da exérese simples. Mais estudos sdo necessarios para que se conheca melhor
essa patologia, descrita em 2001.

Superficial acral fibromyxoma is a benign and rare tumor of the soft tissues. It is a
benign slow-growing soft tissue lesion occurring in males in the fifth decade. Clinically,
superficial acral fibromyxoma generally presents on the distal aspect of the hands or
feet, with a polypoid or dome shaped appearance. Histologically, it appears as a non-
encapsulated soft-tissue tumor of the dermis, with spindle-shaped fibroblasts in a
storiform or fasciculated pattern in the myxocollagenous stroma. On the immunohis-
tochemistry, superficial acral fibromyxoma is commonly positive for CD34 and CD99,
with variable positivity for epithelial membrane antigen. The management of superfi-
cial acral fibromyxoma consists of complete surgical excision.

* Trabalho desenvolvido no Grupo de Cirurgia da Mdo e Microcir-
urgia, Hospital Santa Marcelina de Itaquera, Sdo Paulo, SP, Brasil.
Publicado Originalmente por Elsevier Editora Ltda.
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Areview of the current literature on superficial acral fibromyxoma was performed, with
an emphasis on the number of reported cases, location, diagnostic methods, histolog-
ical characteristics, differential diagnoses, and treatment.

Atotal of 314 reported cases of superficial acral fibromyxoma were found in the current
literature, mainly in the toes (45.8%) and fingers (39.1%). It has a slightly greater
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Introducao

Fibromixoma acral superficial (FAS) é um tumor mixoide
descrito em 2001 por Fetsch et al,’ que acomete preferencial-
mente a regido subungueal ou periungueal. Geralmente se
manifesta por meio de massa indolor, com crescimento lento, e
que acomete principalmente adultos do sexo masculino na
quinta década de vida. Localiza-se normalmente na regido
acral das maos e dos pés; porém, pode afetar a regido do
calcanhar e do tornozelo.””” Histérico de trauma associado é
raro, e a maioria dos tumores cresce de forma assintomatica.
No que diz respeito a analise histolégica, apresenta-se como
uma neoplasia de delineagdo dificil e composta de células
fusiformes ou estreladas, com grau variado de pleomorfismo.
Apresenta células dispostas em estroma mixoide e colagenoso,
com imunorreatividade para CD34, CD99, e vimentina, e
focalmente para o antigeno de membrana epitelial (AME).
Vasos sanguineos predominam na drea mixoide, e mastécitos
costumam estar distribuidos em toda a lesdo. O tratamento
consiste tipicamente na exérese da massa completa com o
intuito de evitar recidivas ou maligniza¢do, embora o tumor
ndo apresente comportamento agressivo, apesar da presenga
de atipias celulares em alguns casos. Até o presente momento,
ndo foi relatada a ocorréncia de malignizacdo na literatura. O
seguimento pdés-operatério deve ser feito devido a taxa de
recorréncia de 10 a 24%.578 Este trabalho tem como objetivo
fazer umarevisdo daliteratura atual sobre o FAS, com énfase na
quantidade de casos relatados, na distribuicdo de género, na
localizagdo, nas caracteristicas da lesdo, nos métodos diag-
nosticos, nas caracteristicas histolégicas, nos diagnoésticos
diferenciais, e no tratamento.

Casuistica e Métodos

O presente estudo de revisdo da literatura sobre a tumoragdo
descrita por Fetsch et al' como fibromixoma acral superficial
tem como énfase estudar a quantidade de casos relatados, sua
localizagdo, as principais caracteristicas histolégicas, seus diag-
nosticos diferenciais, e o tratamento. Foi feita uma pesquisa
bibliografica no site de periédicos Pubmed, no qual foram
encontrados 58 trabalhos por meio da pesquisa pelos descrito-
res: “superficial AND acral AND fibromyxoma”. Para a inser¢do no
estudo em questdo, foram estabelecidos os seguintes critérios
de inclusdo e exclusdo:
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incidence in men (61%), and has enormous variability in the age group of occurrence.
Superficial acral fibromyxoma is a single soft-tissue tumor that must enter into the
differential diagnosis of periungual and subcutaneous acral lesions; its treatment consists
of simple excision. More studies are needed in order to better understand this pathology,
which was first described in 2001.

Critérios de Inclusao

 Trabalhos escritos em lingua portuguesa e/ou inglesa.

* Trabalhos completos.

 Artigos que apresentavam técnicas diagnosticas, diagn6s-
ticos diferenciais, técnicas cirdrgicas, ou relatos de caso
sobre a patologia em questdo.

Critérios de Exclusao

+ Artigos sem resumos.

* Trabalhos escritos em linguas diferentes das mencionadas
nos critérios de inclusao.

* Trabalhos cujo tema diferia do apresentado na pesquisa.

Foram excluidos desta revisdo seis artigos por ndo terem
resumos, quatro por nio terem sido escritos em portugués ou
inglés, e trés por ndo acrescentarem informacgdes quanto a
casos relatados, localizacdo, caracteristicas histolégicas,
diagno6sticos diferenciais e/ou tratamento da patologia.

Resultados

Foram encontrados na literatura atual 314 casos descritos de
FAS com localizagio variada, representados na tabela 1."-3-38
A média da idade na qual foi feito o diagnéstico foi de 47
anos e 7 meses, mas com enorme variancia; foram encon-
trados casos em pacientes com idades entre 4 e 91 anos.

Dos 306 casos em que a informacdo de género estava
disponivel, encontramos: 61% dos casos em homens,
enquanto as mulheres foram responsaveis por apenas 39%
(=~Fig. 1).

Com relagdo a localizagdo, encontramos acometimento
quase que exclusivo das maos e dos pés, mais comumente nas
regides dos dedos. Também foi descrito acometimento em
panturrilha e coxa.?

Os principais locais de acometimento (~Fig. 2) foram os
pododactilos, responsaveis por 45,8%, e, em segundo lugar, os
quirodactilos, com 39,1% dos casos. Em 19 casos (6%), a
informacdo sobre a localizagdo ndo estava disponivel (~Fig. 2).

Tipicamente, o FAS é uma lesdo de crescimento lento,
solitaria, geralmente indolor, com consisténcia entre gelati-
nosa e firme, e apresenta tamanho entre 0,5 e 5 cm.'"8

No exame histolégico, o FAS é encontrado como um tumor
de derme ndo encapsulado, que pode se estender ao tecido
subcutdneo, a fiscia subjacente ou a camada periostal.’ E
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Tabela 1 Distribuicao dos casos de fibromixoma superficial acral por artigo, nimero de casos e localizagao

Referéncias Casos Localizagao N° de | Referéncias Casos Localizacao N° de
Relatados casos relatados casos
Fetsch et al’ 37 Pododactilos 20 Kazakov et al'# 2 Pododactilos 2
Hum Pathol. 2001 Quirodactilos 13 Dermatology.
Palma 4 2002
Meyerle et al3 1 Segundo 1 André et al'® 1 Halux 1
J Am Acad quirodactilo Am | Dermatopathol. 2004
Dermatol. 2004 (subungueal)
Quaba et al’ 1 Quarto quirodactilo | 1 Abou-Nukta et al'? 1 Unha do polegar | 1
Br ] Plast Surg. 2005 ] Hand Surg Br. 2006
Oteo-Alvaro et al'’ 1 Pododactilo 1 Misago et al'’ 1 Ponta do halux 1
Arch Orthop ] Eur Acad Derma.
Tra Surg. 2008 Venereol. 2008
Varikatt et al'® 2 Ponta do segundo 2 Al-Daraji e Miettinen’ 32 Pododactilos 15
Skeletal Radiol. 2008 quirodactilo J Cutan Pathol. 2008 Quirodactilos 13
Calcanhar 4
Al-Daraji e Miettinen’ 2 Hélux 1 Prescott et al® 41 Pododactilos 29
Dermatol Quirodactilo 1 Br | Dermatol. 2008 Quirodactilos 11
Online J. 2008 Palma 1
Tadio et al'® 4 Halux 1 Luzar e Calonje?° 14 Hélux 8
Am ] Dermatophatho. Palma 1 Histopathology. 2009 ? 6
2008 Polegar 1
Quirodactilo 1
Pasquinelli et al® 1 Segundo 1 Wang et al’® 1 Terceiro 1
Ultrastruct quirodactilo Zhonghua Bing Li quirodactilo
Pathol. 2009 Xue Za Zhi 2009
Goo et al?? 1 Segundo 1 Chattopadhyay 1 Segundo 1
Ann Dermatol. 2010 quirodactilo et al quirodactilo
(subungueal) Clin Exp Dermatol. 2010 (subungueal)
Cogrel et al?? 3 Quirodactilo Halux 1 Fanti et al?3 12 Quirodactilos ?
Ann Dermatol Pododactilo 1 G Ital Dermatol Pododactilos ?
Vereol. 2010 1 Venereol. 2011
Messeguer et al* Actas | 1 Segundo 1 Bem Brahim et al’® 1 Pododéctilo 1
Dermosifiliogr. 2012 quirodactilo Tunis Med. 2012
Wakabayashi et al® 1 Halux 1 Wei e Fleegler® 1 Polegar 1
Acta Dermatovenerol Eplasty. 2013
Croat. 2012
Kwok et al®” Clin Exp 1 Pododactilo 1 Hwang et al3® 1 Segundo 1
Dermato. 2013 Arch of Plast Surg. 2013 pododactilo
Chabbab et al*3 3 Subungueal 3 Garcia et al®® 1 Quinto 1
Anales of Derma. 2014 Anais Br de Derma. 2014 pododactilo
Park et al?* 1 Palma 1 Carranza et al?’ 1 Halux 1
Annals of Derma. 2014 The Am Journ of
Derma. 2015
Schwager et al** 3 Halux 1 Raghupathi et al*? 1 Hélux 1
Cutis. 2015 Quarto pododactilo | 1 Journal of Cytol. 2015 (subungueal)
Quinto pododactilo | 1
Crigore et al?® 1 Halux (subungueal) | 1 Ramya et al?! 1 Polegar 1
Clujul Med. 2016 India Jour of Derma. 2016 (subungueal)
Sundaramurthy et a1 Segundo 1 DeFroda et al?® Journ 1 Polegar 1
Journ Clin Diag quirodactilo of Ortopae. 2016
Rese. 2016
Agaimy et al®® 11 Quirodactilos 5 Hollmann et al® 124 Quirodactilos 60
Hum Pathology. 2016 Pododactilos 3 The American Journal Palma 3
Calcanhar 1 of Surgical. 2012 Dorso da mao 1
Panturrilha 1 pé 56
? 1 Outros 4

composto por células tumorais fusiformes ou estelares tipo
fibroblastos num grau variavel de matrizes mixoide ou de
colageno misturadas. A medida que o tumor persiste, a
matriz coldgena tende a se tornar predominante sobre a

matriz mixoide.! A neoplasia frequentemente apresenta
microvascularizacdo marcada e mastécitos. Em quase todos
0s casos, as figuras mitéticas sdo pouco frequentes, e atipias
nucleares, se presentes, sio de leves a moderadas.'?
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Homens (188) M Mulheres (118) |

61%

Fig. 1 Relagdo percentual do género dos casos publicados: homens,
188 casos (61%); mulheres, 118 casos (39%).

Local de acometimento

319 19%

4,7%

6%

B Pododactilos 144
Quirodactilos 123
M Desconhecido 19
M Pé 15
B Palma 10
Outros 6

Fig. 2 Local de acometimento dos 314 casos relatados: pododactilos, 144
casos (45,4%); quirodactilos, 123 casos (38,8%); desconhecido, 19 casos
(6%); pé, 15 casos (4,7%); palma, 10 casos (3,1%); outros, 6 casos (1,9%).

Imuno-histoquimicamente, as células tumorais no FAS
mostram imunorreatividade para CD34, AME e CD99. No
estudo de Fetsch et al,’ a positividade foi de: 21/23 (91,3%)
para CD34; 18/25 (72%) para AME; e 11/13 (84,6%) para
CD99. Em outro estudo, de autoria de Hollmann et al® a
positividade foi de apenas 42/61 (68,8%) para CD34, e 3/40
(7,5%) para AME. Nao se observa positividade para actinas,
desmina ou citoqueratinas.”

Os principais diagnésticos diferenciais encontrados na
literatura estdo representados na =Tabela 2.

O tratamento desses tumores tipicamente envolve a exci-
sdo completa para excluir a malignidade e prevenir a recor-
réncia, segundo dez trabalhos.'-46:8:12,22,26,28,30.35
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Tabela 2 Principais diagndsticos diferenciais e sua positividade
para o CD34

Neoplasias CD34+ Neoplasias Outras
CD 34- lesdes
Neurofibroma Tumor de células Fibroma da
mixoide gigantes da bainha do
bainha do tenddo tenddo

Angiomixoma Tumor glémico Onicocriptose

superficial
Dermatofibrossarcoma Perineuroma Mixoma
protuberans esclerosante cutdneo

Histiocitoma
fibroso benigno

Fibroma esclerosante

Mixoinflamatério acral
Lipoma de células
fusiformes

Fibroqueratoma
acral

Discussao

0 FAS é um tumor de tecido benigno, distintivo, macio, e de
crescimento lento, com predilecdo para a regido periungueal
e subungueal das mios e dos pés.>?

O FAS é uma entidade de dificil diagnéstico, devido as
caracteristicas que ele tem em comum com muitas patologias,
0 que gera atraso no diagnéstico definitivo, com casos relata-
dos em que o intervalo entre o inicio da sintomatologia e o
diagnéstico final foi superior a dez anos.”'® O diagnéstico
tardio também se deve a sua natureza indolente e geralmente
com baixa morbidade para o paciente. O fato de se tratar de
uma patologia relativamente recém-descrita (2001) e com
poucos casos na literatura contribui para o atraso no diagnés-
tico e para a possibilidade de haver casos subdiagnosticados.

A divisdo quanto ao género dos pacientes demonstra
predomindncia para o sexo masculino de aproximadamente
2:1 em grande parte dos trabalhos avaliados;*® na revisio
feita no presente artigo, a predominancia foide 1,59:1: foram
encontrados 61% de acometimento para o sexo masculino,
enquanto o sexo feminino foi responsavel por 39%, numa
populagdo de 306 casos na qual a informac¢do do género se
encontrava disponivel (~Fig. 1).

Até o momento ndo foram relatados outros fatores de risco.

A distribuicdo em relacdo a localizagdo demonstra a
predominancia das regides acrais das maos e dos pés, mas
o FAS pode ser encontrado em outros locais, como pernas,
coxas e tornozelos, conforme descrito em trés trabalhos.”%2>

Devido a heterogeneidade de apresentagdo e de caracte-
risticas clinicas e histol6gicas, o FAS deve sempre fazer parte
do diagnéstico diferencial diante de uma lesdo na regido acral
das mdos e dos pés.

O diagnéstico é de suspeita clinica e confirmagdo histo-
patolégica; porém, outros métodos diagnésticos tém sido
descritos de forma auxiliar, como radiografia simples, ultras-
sonografia, e ressondncia nuclear magnética (RNM).3-41-42

Aradiografia simples do local tem sido tGtil na determinagdo
do acometimento 6sseo (36% dos casos no estudo de Hollmann
et al® apresentaram lesdes Gsseas erosivas ou liticas).® A massa
de tecido mole normalmente ndo demonstra calcificagdo em

39



radiografias simples. No entanto, é responsavel pela erosao do
osso cortical subjacente, que pode estar presente. Na suspeita
diagnostica, é imperativa a complementac¢do com radiografias
simples, visto que o acometimento ésseo pode alterar a
extensdo estimada da lesdo, bem como o planejamento tera-
péutico, como observado no estudo de Varikatt et al'®

O exame ultrassonografico pode acrescentar informagées
importantes quanto ao tamanho da massa tumoral, a locali-
zacdo, a forma e ao contetido da massa. Associado a comple-
mentacdo por meio do estudo vascular proporcionado pelo
Doppler colorido, o padrao vascular pode ser definido, auxi-
liando na decisdo terapéutica. O exame ultrassonografico tem
seu uso associado também na monitora¢ao e recidiva das
lesoes tratadas cirurgicamente.41

No exame de ressondncia magnética, o FAS classicamente
demonstra hiperintensidade homogénea em imagens pon-
deradas em T2, e aumento do contraste com o tecido normal
na ressonancia magnética pés-contraste.*2

Histopatologicamente, o FAS é descrito na maioria dos
estudos como um tumor dérmico bem circunscrito, ndo
encapsulado, composto de células fusiformes e estreladas
em um arranjo fascicular solto, embutido em um estroma
mixoide, mixocolagenoso ou somente de colageno. Geral-
mente, ocupa toda a derme, e pode estender-se para o tecido
subcutaneo ou, ocasionalmente, para a fiscia e os ossos.'’

As células tumorais no FAS mostram imunorreatividade
para CD34, AME e CD99." Embora a imunorreatividade seja
difusa e relativamente forte para CD34 e CD99, para AME ela
é um pouco mais variavel. Recentemente, alguns tumores
também mostraram reatividade focal para actina e desmina
de misculo liso, embora essa ndo seja considerada uma
caracteristica geral.!-8%3

O diagnéstico diferencial inclui uma variedade de prolife-
ragdes fibromixoides ou mixoides. O dermatofibrossarcoma
protuberans (DFSP) pode ter areas mixoides extensas que
podem imitar o FAS. Esse fato, em combinagdo com a expressao
de CD34 e AME por ambas as entidades, torna um desafio
diagnéstico diferencial *4

Outros sarcomas mixoides, como o mixofibrossarcoma,
podem ser distinguidos pela presenca de maior atipia citol6-
gica, maior nimero de células em mitose, e formas mitéticas
atipicas.®

Neurofribroma mixoide geralmente tem uma aparéncia
neural, sem aumento da vascularizagdo. Os tumores sdao
caracterizados por células tumorais positivas para S100
misturadas com células fibroblasticas positivas para CD34,
o que difere dos FASs, os quais sdo negativos para S100 e tém
microvasculatura concentrada.'®!

O fibroma da bainha do tenddo é um tumor solitério, de
crescimento lento, subcutdneo, com uma predile¢do para os
dedos, mdos e pulsos de adultos de meia-idade. E mais
comum em homens. De modo geral, os tumores sdo cin-
zento-esbranquicados, bem circunscritos, e anexam uma
bainha do tenddo. Em contraste com uma proliferagdo celular
de células fusiformes e estreladas semelhantes a fibroblastos
observadas no FAS, esse tumor apresenta células estelares
esparsas encaixadas numa matriz fibrocolagenosa com
canais vasculares dilatados ou semelhantes a fendas.*®

Fibromixoma Acral Superficial Crepaldi et al.

O tumor de células gigantes da bainha do tenddo é um
tumor benigno de crescimento lento, com uma predilecdo
pela superficie dorsal do dedo perto da articulagdo interfa-
langeana distal em adultos jovens. Os tumores sdo lobulados,
cinzento-amarronzados, e acoplados geralmente a uma
bainha do tendao. Histologicamente, sdo fusiformes, e sdo
misturados em um estroma de colageno. As células gigantes
multinucleadas sdo caracteristicas. O pigmento de hemossi-
derina, as células de xantoma e as células inflamatoérias
cronicas também sdo um achado comum. As células mono-
nucleares mostram imunorreatividade para CD68, mas ndo
para AME, CD34 ou actina de misculo liso.*

Tumor glomico é uma massa extremamente dolorosa,
solitaria, subcutanea, que envolve os dedos das mdos e dos
pés em adultos de meia-idade. A regido subungueal pode ser
afetada. As células tumorais mostram imunorreatividade
para vimentina e actina de mdsculo liso no citoplasma.*®

Em resumo, o FAS deve ser incluido no diagndstico
diferencial de qualquer massa ou nédulo de crescimento
lento localizado na regido periungueal ou subungueal dos
dedos das maos e dos pés, como recomendado pelos estudos
avaliados nesta revisio.*8:10:11.22.34.35.42

O tratamento desses tumores envolve a exérese para
excluir a malignidade e prevenir a recorréncia. Embora o
tumor ndo apresente evidéncia de comportamento agres-
sivo, a presenca de atipia citolégica em um pequeno nimero
de casos torna o potencial de transformacdo maligna pouco
claro.!

Nio foram relatados casos de malignizac3o na literatura.'®

0 acompanhamento regular ap6s a exérese é justificado,
uma vez que a taxa de recorréncia relatada pode chegar a
24%, principalmente devido i exérese incompleta.”™

Conclusao

O FAS é um tumor de tecido mole Gnico, com uma predile¢do
para as regides periungueais e subungueais acrais. Apresenta
quadro clinico e caracteristicas histopatolégicas semelhantes
a outras condi¢des dermatolégicas, o que dificulta o seu
diagnéstico final.

Os métodos descritos na literatura que auxiliam a definicdo
diagnostica sdo: os exames de imagem, a avalia¢do histopato-
l6gica, e o estudo imuno-histoquimico.

Atualmente, o tratamento do FAS é limitado a exérese
simples, com taxa de recidiva importante e malignizacdo
desconhecida.
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