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Fibrossarcoma infantil R
congénito: tumor raro que os
dermatologistas devem
conhecer™**

Prezado Editor,

Paciente do sexo feminino, 7 meses de idade, apresen-
tou historia de lesdao congénita, violacea, de crescimento
rapido, localizada na superficie plantar direita. Ao exame
dermatoldgico, verificou-se tumor de consisténcia firme,
esférico, com vasos dilatados na superficie, ulceracao cen-
tral com tecido fridvel, sangrante e crostas hematicas
(fig. 1). A crianca desenvolveu anemia grave (hemoglobina
4,4 g/dL), necessitando de hemotransfusdao. A contagem de
plaquetas estava normal. O exame histoldgico foi suges-
tivo de hemangioendotelioma kaposiforme. Tratamento com
prednisolona oral (2 mg/kg/dia) foi iniciado, mas interrom-
pido ap6s um més por falta de resposta (fig. 1).

Os exames de ressonancia magnética (RM) e a angio-
grafia por ressonancia magnética (ARM) revelaram massa
solida bem vascularizada, com envolvimento dos muscu-
los subjacentes e extensdo para a face anterior do pé.
Havia realce difuso do contraste em toda a lesao, sem
sinais de shunts arteriovenosos ou vasos tortuosos agrupados
(nidus), afastando, assim, o diagnostico de tumor vascular
- entre eles, o hemangioendotelioma kaposiforme (fig. 2).

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2020.12.020
* Como citar este artigo: Pereira LB, Gontijo JRV, Garcia MM,
Fonseca KC. Congenital infantile fibrosarcoma: a rare tumor der-
matologists should know about. An Bras Dermatol. 2022;97:825-7.
*¥ Trabalho realizado no Hospital das Clinicas, Universidade Fede-
ral de Minas Gerais, Belo Horizonte, MG, Brasil.

Uma segunda biopsia foi realizada revelando tumor hiper-
celular fusiforme. A imuno-histoquimica foi positiva para
vimentina e negativa para CD31, CD34, fator VIlIl, desmina,
MyoD1, miogenina, CD99 e EMA, possibilitando o diagnéstico
de fibrossarcoma infantil congénito (FIC).

A paciente foi submetida a quimioterapia neoadjuvante
(vincristina, actinomicina-D e ciclofosfamida) para reducao
do tamanho do tumor (fig. 1), seguida de amputacao do pé.
Nao ha sinais de recorréncia ou metastase no seguimento
apos cinco anos.

O FIC é tumor maligno raro da infancia; no entanto,
€ o sarcoma de partes moles mais comum em criancas
menores de 1 ano." Esse tumor congénito altamente vas-
cularizado é de dificil distincao clinica dos tumores ou
malformacdes vasculares. Pode estar presente ao nasci-
mento ou desenvolver-se durante os primeiros cinco anos;
cerca de 80% dos casos sao diagnosticados durante o primeiro
ano de vida.?

Fibrossarcomas sao doencas malignas provenientes dos
fibroblastos mesenquimais. A variante infantil comparti-
lha caracteristicas histopatologicas com o fibrossarcoma
adulto, mas tem progndstico melhor. Embora as recorrén-
cias locais sejam comuns, a taxa de metastase do FIC
é inferior a 10% e o indice de sobrevida em 10 anos
é de até 90%.° As extremidades sdo mais comumente
acometidas, e as lesoes localizadas no tronco, cabeca e
pescoco sdo menos frequentes, porém mais agressivas.'*
Em razdao do risco de recorréncia local, a resseccao
cirlrgica ampla é recomendada. A cirurgia sozinha apre-
senta taxas de recorréncia de 17%-40%. A quimioterapia
neoadjuvante reduz o risco de recorréncia local e de
metastases.? >

Os achados histopatologicos do FIC incluem a proliferacéo
de células fusiformes densas e areas vascularizadas.
A imuno-histoquimica é positiva para vimentina e, em
alguns casos, para desmina, actina de musculo liso e
citoqueratina. O FIC é caracterizado em até 85% dos
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CARTA - CASO CLINICO

-

Figura 1

(A), Massa tumoral ulcerada e sangrante. (B), Apds 13 semanas, aumento importante do tamanho (antes da quimiotera-

pia). (C), Reducéo do tumor e da Ulcera ap6s quimioterapia adjuvante e antes da amputacao.

AXIALA
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Figura 2

Tricks MAV

(A), Ressonancia magnética identificando massa expansiva com realce difuso do contraste. (B), Angiografia por resso-

nancia magnética mostrando lesao expansiva sustentada por estruturas vasculares. Nao ha evidéncia de fistulas arteriovenosas ou

nidus.

casos por translocacao cromossomica especifica t (12; 15)
(p13:g25) que codifica uma fusao do gene ETV6-NTRK3."3-

O diagnostico de FIC deve ser sempre considerado ao
se deparar com um tumor congénito, esférico, com san-
gramento nas extremidades de criancas, a fim de se evitar
atrasos no tratamento.
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Achados dermatoscépicos em n
caso de queilite
plasmocitaria™ **

Prezado Editor,

A queilite plasmocitaria (QCP) é doenca inflamatoéria rara
de origem desconhecida, dentro do espectro da mucosite de
células plasmaticas. Clinicamente, manifesta-se como placa
ou mancha eritematosa, erosada, e circunscrita, plana a
levemente elevada, envolvendo o labio inferior de pacientes
idosos do sexo masculino.” Histopatologicamente, observa-
-se densa infiltracdo em faixa de plasmoécitos na derme
superior.” As caracteristicas dermatoscopicas dessa enti-
dade foram descritas em apenas um relato.? Aqui, os autores
descrevem um caso de QCP refrataria e suas caracteristicas
dermatoscopicas.

Um homem de 52 anos, saudavel, trabalhador agricola,
foi encaminhado ao hospital com histéria de dez anos de
erosao eritematosa dolorosa no labio inferior. O exame
fisico revelou placa eritematosa com xerose difusa, jun-
tamente com erosdes e crostas (fig. 1). A dermatoscopia
mostrou lesdao bem delimitada com area sem estrutura
vermelho-leitosa, pequenas erosdes e multiplos vasos line-
ares aumentados na periferia, com distribuicao radial.

DOI referente ao artigo:
https://doi.org/10.1016/j.abd.2020.12.019
* Como citar este artigo: Truffello D, Cevallos C, Escanilla C, Mor-
gan P. Dermoscopic findings in a case of plasma cell cheilitis. An
Bras Dermatol. 2022;97:827-9.
*¥ Trabalho realizado no Hospital Regional Libertador Bernardo
O‘Higgins, Rancagua, Chile.

Embora um pequeno foco da lesao apresentasse escamas,
essa nNao era uma caracteristica predominante (fig. 2).
Exames laboratoriais, incluindo hemograma completo e
testes de funcao hepatica e renal, ndo mostraram acha-
dos anormais, e testes para hepatite B e C e infeccao
por HIV foram negativos; PPD, raio-X do toérax, testes
de tireoide e eletroforese de proteinas estavam dentro
da normalidade. A histopatologia mostrou epitélio pluries-
tratificado parcialmente ulcerado com paraceratose, sem
atipias, com hiperplasia pseudoepiteliomatosa (fig. 3A). A
derme apresentava focos de infiltrado inflamatério cro-
nico com plasmocitos abundantes (fig. 3B), macrofagos e
areas de tecido de granulagao. O estudo imuno-histoquimico
revelou CK AE1/AE3 (—), CD68 (+) na membrana celular e
citoplasma de macrofagos, e imunomarcagao positiva para
cadeias kappa (fig. 3C) e lambda (fig. 3D). O paciente ini-
ciou tratamento com corticoide topico e intralesional de alta
poténcia, com pouca resposta. Apds uso de prednisona oral
na dose de 1 mg/kg/dia, apresentou remissao total da lesao
no sétimo dia (fig. 1). Entretanto, a lesdo recidivou cons-
tantemente com a reducao da medicacdo. O tratamento
com inibidores topicos da calcineurina nao foi possivel em
decorréncia das condi¢des econdmicas.

Um dos principais diagnosticos diferenciais no contexto
deste paciente foi a queilite actinica (QA) ou mesmo
progressao para carcinoma espinocelular (CEC). A dermatos-
copia pode ser uma ferramenta (til para ajudar a diferenciar
essas doencas. Foram encontradas algumas semelhancas
entre nosso caso e o relatado anteriormente, em relacao
a regularidade da borda e ao aumento e proliferacdao de
estruturas vasculares.® Outras caracteristicas importantes
encontradas no presente caso foram o fundo vermelho-
-leitoso em toda a lesao com algumas erosdes focais,
auséncia de borda estrelada e escamas (caracteristicas
sugestivas de QA) e distribuicao radial dos vasos lineares
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