Case report/Caso clinico

Atypical fibrous histiocytoma of the

vulva — report of a rare entity

Histiocitoma fibroso atipico vulvar —
relato de uma entidade rara

Carla Marinho*, Roberto Silva™, Fernanda Costa

José Manuel Lope

Centro Hospitalar Tamega e Sousa (Penafiel, Portugal)

Centro Hospitalar de Sao Jodo (Porto, Portugal)

Abstract

Atypical fibrous histiocytoma is a rare and poorly documented variant of cutaneous fibrous histiocytoma.The vulvar localiza-

tion is rare. Its clinical behaviour is generally benign; however, it presents histological features associated with malignancy.

The pathological differential diagnoses include benign and malignant skin tumors; namely, atypical fibroxanthoma, cuta-

neous fibrous histiocytoma, cutaneous leiomyosarcoma, malignant fibrous histiocytoma, malignant melanoma, and

dermatofibrosarcoma protuberans. We report a new case of atypical vulvar fibrous histiocytoma in a young woman whose
diagnosis was based on morphological and immunohistochemical features of the tumor.
According our knowledge this is the second documented case of atypical fibrous histiocytoma of the vulva.
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INTRODUCAO

CASO CLiNICO

histiocitoma fibroso atipico (HFA), também de-

signado por dermatofibroma de células gigantes,
foi descrito pela primeira vez em 1983 por Fukamizu ez
al’?.

O HFA consiste numa variante rara do histiocitoma
fibroso cuténeo e apesar de estar associado a um com-
portamento clinico geralmente benigno, tem caracte-
risticas histolégicas associadas a malignidade®*. As re-
cidivas locais do HFA sio infrequentes e raramente
pode metastizar®’.

Na literatura estido descritos menos de 150 casos de
HFA e localizam-se mais frequentemente no tronco e
membros*. A localizagdo genital ¢ extremamente rara,
existindo na literatura referéncia a um caso na vulva®,
outro no escroto® e um na regiio perianal®.

Descrevemos um caso de HFA vulvar diagnostica-
do numa mulher jovem.
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Uma mulher de 33 anos de idade, sem antecedentes
pessoais ou familiares relevantes, foi orientada para a
consulta de Ginecologia por uma tumefagdo vulvar a
esquerda com trés anos de evolugdo. A tumefagio vul-
var ndo era dolorosa, nio se associava a prurido nem a
outros sintomas (locais ou sistémicos) e teve um au-
mento progressivo de tamanho durante o tltimo ano.

A doente apresentava um bom estado geral. No exa-
me ginecoldgico, identificou-se uma formagio nodular
vulvar, mével, de consisténcia eldstica, localizada no
polo inferior do pequeno libio esquerdo, com 4 cm de
maior didmetro. Nio apresentava outras altera¢des va-
lorizdveis no restante exame fisico. Foi proposta para
exérese cirdrgica da referida formagio que decorreu sem
intercorréncias, encontrando-se as margens da pega
operatdria livres de lesdo.

Macroscopicamente identificou-se formagdo tumo-
ral com 4,2 cm de maior dimensio, bem delimitada e
com superficie de corte compacta e amarelada sem 4dreas
de necrose ou hemorragia.

No exame histolégico o tumor tinha padrio sélido
bem delimitado e focalmente infiltrativo. O tumor era

Acta Obstet Ginecol Port 2016;10(2):148-151



Carla Marinho, Roberto Silva, Fernanda Costa, José Manuel Lopes

constituido por células poliédricas e fusiformes, por ve-
zes com padréo turbilhonado, estroma focalmente co-
lagenoso, e frequentes células xantelasmizadas, isoladas
ou em grupos. O indice mitdtico era de 6 mitoses por
10 campos de grande ampliacio (x400), identifican-
do-se mitoses atipicas. Ndo se observaram dreas de ne-
crose tumoral (Figura 1).

No estudo imuno-histoquimico observou-se ex-
pressdo nas células tumorais de vimentina e de CD68
(células fusiformes e xantelasmizadas), CD10, recetor
de estrogénio e, em raras células fusiformes, de recetor

de progesterona, na auséncia de expressdo de querati-
nas (AE1/AE3), proteina S100, actina, desmina,
CD34 e ALK (Figura 2).

FIGURA 1. Histiocitoma fibroso atipico vulvar. Tumor sélido,
constituido por células poliédricas e fusiformes, com células
histiocitdrias xantelasmizadas isoladas ou em ninhos que
focalmente infiltra os tecidos adjacentes. (a — Hematoxilina-
-Eosina [HE], 20X; b — HE, 100X). Note as figuras de mitose e
a atipia nuclear das células neopldsicas (c e d — HE, 200X)

As caracteristicas morfolégicas e imuno-histoqui-
micas observadas coadunam-se com o diagnéstico de
histiocitoma fibroso atipico.

Apbs a cirurgia a doente foi submetida a estudo por
tomografia axilar computorizada (TAC) toraco-abdo-
mino-pélvica, que nio apresentava alteragoes valoriza-
veis.

Considerando o potencial agressivo do HFA, o caso
toi discutido em Consulta Multidisciplinar de Gineco-
logia Oncolégica e foi proposta para alargamento das
margens, que foi efetuada dois meses apds a primeira
intervengio cirdrgica. Nio se identificou lesdo residual
na peca operatoria.

Dezassete meses apés a excisdo cirdrgica a doente
estd assintomadtica e clinicamente sem evidéncia de re-
cidiva.

DISCUSSAO

O HFA ¢ uma entidade infrequente. O diagnéstico
correto é importante pois pode evitar tratamentos
agressivos ou inadequados®. O diagnéstico de HFA
deve basear-se num exame andtomo-patolégico ade-
quado com estudo imuno-histoquimico®, particular-
mente em localizagées raras como no caso presente.

Os HFA sio tumores dérmicos geralmente bem de-
limitados, ndo capsulados e altamente celulares. Histo-
logicamente distingue-se pelo marcado pleomorfismo
que pode ser identificado em baixa ampliagdo®.

O diagnéstico diferencial andtomo-patolégico é am-
plo e inclui tumores cutdneos benignos e malignos com
células fusiformes e/ou citomorfologia pleomérfica in-
cluindo fibroxantoma atipico (FXA), histiocitoma fi-
broso (HF), fibroma pleomérfico da pele, leiomiossar-
coma cutineo, histiocitoma fibroso maligno (HFM),
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FIGURA 2. No estudo imuno-histoquimico observa-se expressio difusa das células neopldsicas para vimentina (a — 100x), CD68

(b —200x) e focalmente para recetores de estrogénio (c — 200X).
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melanoma maligno e, dermatofibrossarcoma protube-
rante®*,

Na maioria dos casos, quando a exérese é completa,
o HFA tem um comportamento clinico benigno. No
entanto, tem maior tendéncia para recidiva local quan-
do comparado com o histiocitoma fibroso cutaneo co-
mum (14% contra 1-2%) e raramente pode metasti-
zar>,

Os autores efetuaram a revisio dos casos clinicos
publicados através de uma procura na Med/ine usando
o termo “atypical histiocytoma”, cujos resultados se re-
sumem no Quadro I. A maior série de casos foi publi-
cada por Kaddu ez a/ em 2002 e dos 59 casos de HFA
estudados estavam disponiveis os dados do seguimen-
to clinico de apenas 21. O tempo médio de vigilancia
foi de 50,6 meses. Foram registadas recidivas locais em
3 doentes e num deles foram documentadas pelo me-
nos 5 recorréncias locais ao longo de um periodo de
aproximadamente 8 anos’. Em todos os casos de reci-
diva local a excisdo primdria do tumor tinha sido in-
completa’. Dos 59 HFA descritos por Kaddu ez aZ, 2
desenvolveram metistases a distiAncia; nestes, as lesdes
apresentavam caracteristicas histolégicas semelhantes
as dos casos que nio metastizaram, o que indica a di-
ficuldade na identificagdo dos (raros) casos com po-
tencial metastatico. Em ambos os casos a metastiza¢do
ocorreu cerca de 12 meses apés a excisdo cirdrgica ini-
cial do tumor primdrio. Um dos casos de metastizagio
ocorreu no doente que apresentou multiplas recidivas
locais. Esse doente morreu de doenga metastatica dis-
seminada 96 meses ap6s a excisio cirdrgica inicial. No
outro caso o doente apresentou metdstases pulmona-
res bilaterais e hd apenas referéncia ao facto de se en-
contrar vivo 16 meses apés a excisdo cirdrgica inicial®.

De acordo com a revisio efetuada, este é o segundo
caso publicado de um HFA em localiza¢io vulvar. O
reconhecimento desta entidade é fundamental para
que seja possivel realizar o tratamento assim como o se-
guimento pés-tratamento adequado. O tratamento do
HFA ¢ cirtrgico; a excisio deve ser completa, com
margens cirurgicas livres, para evitar recidiva local. Ndo
estd recomendada a realizag¢io de tratamentos com-
plementares como parte do tratamento inicial. No que
refere ao seguimento pés-tratamento é consensual a
vigilancia clinica*.
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