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Caso Clinico / Radiological Case Report

SERA MALIGNO OU SERA TUMOR DESMOIDE DA MAMA?

IS IT MALIGNANT OR IS IT DESMOID TUMOR OF THE BREAST?
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Resumo

Os tumores desmodides da mama sdo raros,
benignos e sem potencial de metastizagio, no
entanto, sao localmente agressivos, com margens
infiltrativas e alta taxa de recidiva.
Apresentam-se clinica e radiologicamente como
neoplasias malignas da mama. A biopsia esta
sempre indicada para determinar a natureza do
tumor.

A excisdo cirargica completa é o tratamento de
escolha.
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Abstract

Desmoid tumors of the breast are rare, benign
and nonmetastasizing, however they are locally
aggressive, with infiltrative margins and high
recurrence rate.

It presents clinically and radiologically as breast
malignancy. Biopsy is always indicated to
determine the nature of the tumor.

Wide local surgical excision is the treatment of
choice.
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Introducao

Os tumores desmoides sao tumores benignos, com proliferacio
fibroblastica do tecido conjuntivo do musculo, fiscia e
aponevrose'. Representam 0,03% de todas as neoplasias e 3%
das neoplasias de tecidos moles®. Sio localmente agressivos
e tendem a recidivar, no entanto, ndo tém potencial de
metastizacdo. Sao divididos em trés tipos com base na sua
localizagdo anatémica: abdominal, extra-abdominal e intra-
abdominal'.

O tumor desmdbide da mama, também chamado de fibromatose
da mama, sarcoma de baixo grau, ou fibromatose agressiva,
¢ uma entidade rara’. Representa 4% dos tumores desmdides
extra-abdominais e contribui apenas para 0,2% de todos os
tumores mamarios*,

Realizamos uma revisdo retrospectiva da base de dados
anatomo-patologica de Janeiro de 2000 a Agosto de 2016.
Foram identificados sete casos de tumores desmoides da
mama. Em seis desses casos estavam disponiveis resultados
imagiologicos. Destes escolhemos os cinco melhores casos
para efeitos ilustrativos.

Casos clinicos

Apresentamos cinco casos clinicos com a informacio clinica
relevante e com imagens de tumores desmoides da mama,
caracterizados pelos métodos de imagens convencionais, a
mamografia e a ecografia mamaria.

Caso 1

Mulher de 29 anos sem antecedentes pessoais relevantes,
apresentava noédulo palpavel no quadrante supero-
interno da mama direita, superficial e ndo aderente, que
condicionava discreta retrac¢ao cutanea.

Foi realizada biopsia mamaria que revelou um tumor
desmodide mamario. A doente submeteu-se a tumorectomia,
confirmando-se o diagnodstico histolégico.

Decorreram aproximadamente 9 meses desde a terapéutica,
nao se verificando sinais de recidiva(Fig. 1).

Figura 1 — Na ecografia documentou-se uma massa hipoecogénica de
morfologia irregular e margens espiculadas, com otienta¢io perpendicular
a0 plano cutaneo, medindo cerca de 18mm de maior eixo.
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Caso 2

Mulher de 65 anos sem antecedentes pessoais relevantes,
tendo no exame objectivo um noédulo palpavel no quadrante
infero-externo da mama esquerda, duro, firme e com bordos
irregulares.

Foi realizada biopsia mamaria que diagnosticou um tumor
desmodide mamario. A doente submeteu-se a excisao

do nédulo com posterior alargamento de margens, que
confirmou o diagnéstico de tumor desmoide.

Encontra-se em vigilancia ha cerca de dois anos e meio, nao
apresentando sinais de recidiva(Fig, 2).

1 L 1206 mm

Figura 2 — O estudo ecografico mostrou uma massa hipoecogénica, de
morfologia irregular e margens irregulares, com orientagao perpendicular ao
plano cutineo, condicionando atenuagio posterior dos ecos, com cerca de
12mm de maior eixo.

Caso 3

Mulher de 64 anos com antecedentes de carcinoma ductal in
situ na mama direita aos 62 anos e linfoma aos 34 anos. Foi
submetida a tumorectomia e radioterapia para o carcinoma
ductal in situ.

Durante a vigilancia do carcinoma da mama direita os exames
mamarios convencionais monstraram uma lesao na mama
esquerda. Foram também diagnosticadas, por cintigrafia
Ossea, lesdes Osseas secundarias na coluna cervical e dorsal
e, por tomografia computorizada, uma volumosa massa de
tecidos moles na regido cervico-dorsal posterior, com discreta
erosio de elementos Osseos ¢ ainda mdaltiplos nédulos
parenquimatosos pulmonares, suspeitos de metastizagao.

A biopsia mamaria da lesao revelou um tumor desméide.
Nao existem registos sobre a terapéutica ou o seguimento

(Fig. 3).

Caso 4

Mulher de 20 anos sem antecedentes pessoais relevantes e
sem alteragdes a palpacdo mamaria.

A avaliacdo ecografica revelou uma lesio mamaria, tendo
sido realizada citopuncio aspirativa da mesma. O diagnéstico
citolégico foi de lesdo epitelial proliferativa benigna. A doente
foi submetida a exérese do noédulo, sendo o diagnéstico
histolégico de tumor desméide da mama.

Nao existem registos de seguimento(Fig. 4).

Figura 4 — No estudo ecografico observou-se um nédulo no quadrante
infero-externo da mama esquerda, com ecogenicidade heterogénea, de
morfologia ovalada, relativamente bem circunscrito e com cerca de 14 mm
de maior eixo.

Caso 5

Mulher de 45 anos sem antecedentes pessoais trelevantes,
apresentava nédulo palpavel no quadrante infero-interno da
mama esquerda, com retrac¢ao cutanea.

Foi realizada biopsia mamaria que revelou um tumor
desmdide mamario. Confirmou-se o diagnéstico histologico
na peg¢a de tumorectomia.

Decorreram aproximadamente 2 meses desde a terapéutica,
ndo apresentando sinais de recidiva(Figs. 5 e 6).

Discussio

Os tumores desmoides foram descritos pela primeira vez em
1832°. Contudo sé em 1923 foi reportado o primeiro caso de
tumor desmoide mamario®.

A grande maioria dos tumores desmoides mamarios ocorrem
na mulher, embora alguns casos tenham sido descritos no
homem. Sdo mais frequentes na mulher em idade fértil do

Figura 3 — A. e B. A mamografia, nas incidéncias cranio-caudal e medio-lateral obliqua, observou-se um pequeno nédulo irregular no quadrante infero-
interno da mama esquerda (setas amarelas). C. No estudo ecografico havia um nédulo hipoecogénico, de morfologia irregular e margens irregulares, com
orienta¢do perpendicular ao plano cutaneo, com cerca de 7mm de maior eixo.



que na peti-menopausa e pés-menopausa’. Na nossa série de
casos apenas foram diagnosticados tumores desmoides da
mama em mulheres, com idades compreendidas entre os 20
e 0s 90 anos.

A etiologia e a fisiopatologia destas lesoes sao desconhecidas.
Virios factores tém sido propostos: a prolifera¢io celular pode
iniciar-se ap6s traumatismos, havendo casos descritos apds
traumatismo acidental ou por cirurgia mamatria, para reduciao
ou aumento mamario, com colocagio de proteses; também
parece haver um efeito promotor das hormonas sexuais, ja que
os tumores desmoides tém sido descritos preferencialmente
em mulheres multiparas, desencadeados pela gravidez, num
contexto de hipetrestrogenismo ou de contracepe¢io oral®. Por
outro lado, a regulacao do crescimento dos fibroblastos pode
ser determinada geneticamente. As mutacdes nas vias da
polipose adenomatosa célica e da B-catenina tem implicagGes
no desenvolvimento das fibromatoses mamarias associadas a
polipose adenomatosa esporadica e familiar®’®. Os tumores
desmoides também tém sido associados a sindrome de
Gardner e a fibromatose multicéntrica familiar, levando a que
a colonoscopia seja recomendada’.

Figura 5 — A. e B. A mamografia, nas
incidéncias cranio-caudal e medio-lateral
obliqua, observou-se um nédulo alongado,
que condiciona retrac¢do cutanea no
quadrante infero-interno da mama
esquerda (setas amarelas). C. Na ecografia
documentou-se uma lesio hipoecogénica,
de morfologia alongada e contornos
discretamente irregulares, medindo cerca
de 25 mm de maior eixo, que contacta o
musculo peitoral e se estende a pele. D. A
vasculariza¢io foi confirmada no estudo com

Doppler.

Figura 6 — A. e B. A histologia da

lesao mostra fibroblastos, cujo estudo
imunohistoquimico mostrou positividade
para Actina do musculo liso. A lesdo invade
o tecido adiposo (seta preta) e os ductos
mamarios (seta branca).

E ainda incerto se os tumores desmoides da mama sio
a mesma entidade que a fibromatose abdominal e extra-
abdominal, especialmente devido as diferencas nas taxas de
recidiva e no petfil dos receptores hormonais'.

O tumor desmdide mamario pode ter origem no parénquima
mamario ou numa lesdio dos musculos da parede toracica
com extensio a mama. Na presenca de proteses mamarias
pensa-se que os tumores desmoides tenham origem na
capsula fibrosa*®!",

Os tumores desmoides da mama sdo geralmente unilaterais
e solitarios. Em 4% dos casos sdo bilaterais>'’. Casos de
lesbes multicéntricas também ja foram descritos®. O tumot
desmoide confinado a mama, sem envolvimento da fascia
musculo-aponevrética ou do musculo, é raro”!.
Clinicamente os tumores desmoides da mama apresentam-se
como massas firmes, moveis e indolores. Pode haver retracio
ou edema cutineo. Se a lesdo estiver préxima do mamilo
pode haver retracio mamilar. Geralmente nao se associa
a corrimento mamilar®”!’, Também ndo é habitual haver
adenopatias axilares palpaveis™!’.

No estudo mamografico os tumores desmoides mimetizam
lesGes malignas da mama, j4 que tém habitualmente
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morfologia irregular, margens espiculadas e alta densidade.
Raramente tém microcalcificagcdes associadas.

No entanto estima-se que apenas 1/3 destes tumores tenham
expressdo na mamografia®®.

A aparéncia ecografica tipica do tumor desmoéide ¢ uma
massa hipoecogénica, espiculada ou microlobulada, mal
definida, com halo hiperecogénico e atenuacido acustica
postetior, aspectos que simulam lesdes malignas. Também
tém sido descritos tumores desmodides com caracteristicas
mais benignas, como margens regulares, orientacio paralela
a0 plano cutineo e auséncia de halo hiperecogénico®!V,
Os tumores desmoides associados aos implantes mamarios
podem ter semiologia diferente, tendo geralmente margens
bem definidas®. A ecografia também permite avaliar o
envolvimento dos musculos peitorais e intercostais pelo
tumor desmoide®.

A semelhanca do que acontece com a mamografia, nem todos
os tumores desmoides sio identificados ecograficamente®.
Na nossa experiéncia os tumores desmoéides da mama tém
caracterfsticas suspeitas, na maioria das vezes classificados
como BI-RADS® (breast imaging-reporting and data systems) 4
ou 5, com postetior citologia/biopsia, para caractetizacio
citolégica/histolégica.

O tumor desmoide é mais rigido que o parénquima mamario
normal, o que resulta em achados na elastografia semelhantes
aos tumores malignos. Assim, a elastografia nao ¢ um bom
método para distinguir entre tumor desmoide e maligno’.
Na ressonancia magnética os tumores desmoides sao
tipicamente massas irregulares, de contornos mal definidos,
hipointensos a isointenso em relacio ao musculo em
sequéncias ponderadas em T1 e com hiperintensidade de
sinal varidvel em sequéncias ponderadas em T2. O realce ¢é
moderado a intenso™*™. O padrio de realce é progressivo,
sugestivo de benignidade®.

Adicionalmente tém sido descritas bandas hipointensas em
T1 e T2, em provavel relacio com bandas hipocelulares de
colagénio, que se pensa serem caracteristicas desta entidade®.
A RM ¢ a melhor técnica de imagem para avaliar a extensdao
tumoral e, particularmente, o envolvimento da parede
toracica”®!!.

Macroscopicamente, os tumores desmoides sio mal
definidos, de consisténcia firme e de coloracio branca ou
acinzentada.
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