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Colagenoma estoriforme: relato de caso
Storiform collagenoma: case report
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RESUMO

0 colagenoma estoriforme é um tumor raro originado a partir da
proliferacéo de fibroblastos com produgao aumentada de colageno tipo I.
E encontrado mais frequentemente na face, pescoco e extremidades,
podendo aparecer no tronco, couro cabeludo e, raramente, na mucosa
oral e leito subungueal. Afeta ambos os géneros, com discreta
predominancia em mulheres. Pode ser solitario ou mdiltiplo, sendo que,
neste caso, é um importante indicador da presencga de sindrome de
Cowden. Apresenta-se como tumor sélido, nodular, de crescimento
lento e indolor. Deve constar como diagnéstico diferencial de tumores
cutaneos bem delimitados, como dermatofibroma, fibroma pleomérfico,
lipoma esclerdtico, fibrolipoma, colagenoma de células gigantes,
histiocitoma fibroso benigno, nevo de Spitz intradérmico e angioistiocitoma
de células gigantes.

Descritores: Colageno; Hamartoma; Neoplasias cutaneas; Fibroma;
Pele; Relatos de casos

ABSTRACT

Storiform collagenoma is a rare tumor, which originates from the
proliferation of fibroblasts that show increased production of type-I
collagen. It is usually found in the face, neck and extremities, but
it can also appear in the trunk, scalp and, less frequently, in the
oral mucosa and the nail bed. It affects both sexes, with a slight
female predominance. It may be solitary or multiple, the latter being
an important marker for Cowden syndrome. It presents as a painless,
solid nodular tumor that is slow-growing. It must be considered in the
differential diagnosis of other well-circumscribed skin lesions, such as
dermatofibroma, pleomorphic fibroma, sclerotic lipoma, fibrolipoma,
giant cell collagenoma, benign fibrous histiocytoma, intradermal Spitz
nevus and giant cell angiohistiocytoma.
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INTRODUCAO

O colagenoma estoriforme, ou fibroma esclerético, é
um tumor cutaneo benigno raro, que afeta mais comu-
mente adultos jovens e de meia idade de ambos os gé-
neros, com discreto predominio em mulheres. Apresen-
ta-se como pequena papula ou nddulo de consisténcia
fibrética, é bem circunscrito, réseo, esbranquicado ou
de coloracdo da pele, e tem crescimento lento e indo-
lor. E mais frequentemente encontrado na face e nas
extremidades, podendo aparecer em tronco, couro ca-
beludo e, mais raramente, leito subungueal e mucosa
oral. Geralmente, aparece como tumor solitario, sendo
a apresentacao multipla um importante indicador da
presenca da sindrome de Cowden, uma genodermatose
de heranca autossomica dominante.!¥ Tem como diag-
nosticos diferenciais outros tumores cutaneos bem de-
limitados, como dermatofibroma, fibroma pleomorfico,
lipoma esclerdético, fibrolipoma, colagenoma de células
gigantes, histiocitoma fibroso benigno, nevo de Spitz
intradérmico e angioistiocitoma de células gigantes.®®

RELATO DE CASO

Paciente do género masculino, 36 anos, branco, auxi-
liar de limpeza, natural de Aracaju (SE), morando em
Sao Paulo (SP) ha 15 anos. Queixava-se de surgimento
de massa em ombro direito ha 2 anos, de crescimento
lento, indolor, sem sinais inflamatoérios ou saida de se-
crecoes. Negava trauma prévio no local da massa. Ne-
gava surgimento de outras massas, comorbidades, an-
tecedentes pessoais patoldgicos ou familiares, etilismo,
tabagismo e uso de drogas ilegais.

! Instituto de Cirurgia Plastica Santa Cruz, Sao Paulo, SP. Brasil.

Autor correspondente: Guilherme Flosi Stocchero — Instituto de Cirurgia Plastica Santa Cruz, Rua Santa Cruz, 398 - Vila Mariana — CEP: 04122-000 - S&o Paulo, SP, Brasil - Tel.: (11) 5080-2196

E-mail: guilherme@vivermelhor.com.br
Data de submisséo: 7/7/2013 - Data de aceite: 4/12/2013
DOI:10.1590/S1679-45082015RC2907

einstein. 2015;13(1):103-5



104 Stocchero FG

Ao exame fisico, apresentava lesao nodular em re-
giao supraescapular direita, bem delimitada, de colora-
¢ao résea, com 1,5cm de didmetro, consisténcia fibrotica,
indolor a palpacao (Figura 1).

Figura 1. Aspecto pré-operatorio da lesdo

O paciente foi submetido a exérese de fuso cutaneo,
contendo a lesdo sob anestesia local com lidocaina, se-
guida de fechamento primario com sutura simples de
Nylon 4.0mm preto e curativo com gaze estéril e fita
microporosa. A lesdo foi submetida a estudo histopato-
l6gico. O paciente foi orientado a realizar limpeza local
da ferida operatoria diariamente com clorexidina aquo-
sa e manter troca didria de curativos. Apds 14 dias, os
pontos de sutura foram removidos, havendo evolugao
satisfatoria de cicatriz no local da ferida operatdria
(Figura 2).

Figura 2. Aspecto pds-operatério (2 meses) do sitio de exérese da leséo
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O exame histopatoldgico da lesdo revelou formagao
nodular bem delimitada, caracterizada por proliferagao
colagénica hipocelular, com fibras coldgenas dispostas
em arranjo estoriforme. Presenca de células com cito-
plasma mal definido e nudcleos ora ovalados, ora alon-
gados. O nddulo encontrava-se circundado por derme
preservada e epiderme sem alteracoes histoldgicas
dignas de nota. A lesao foi totalmente removida, e nao
havia sinais histologicos de malignidade. Pelos achados
da microscopia, permitiu-se concluir pelo diagnostico
de colagenoma estoriforme.

DISCUSSAO

O colagenoma estoriforme é um tumor benigno des-
crito primeiramente por Weary et al.,” na lingua de
um paciente com sindrome de Cowden, uma genoder-
matose de heranca autossdmica dominante que associa
lesdes mucocutaneas como tricolemomas faciais multi-
plos, papulas verrucosas em mucosa oral, papulas que-
ratosicas translicidas em polpas digitais e desenvolvi-
mento aumentado de carcinomas em mamas e tireoide.
Apb6s a descrigao original, outros autores descreveram
a ocorréncia do colagenoma estoriforme em face, pal-
mas e plantas de pacientes portadores de sindrome
de Cowden.!*!) Nio esta totalmente esclarecido se o
tumor € um hamartoma ou uma neoplasia fibrocistica
verdadeira.(>19)

Os primeiros autores a descreverem a lesao isola-
da, sem associacdo com a sindrome, foram Rapini e
Golitz, em uma série de casos de 11 pacientes porta-
dores de colagenoma estoriforme solitario em diversas
localizacdes da superficie corpdrea, e que nao apresen-
tavam quaisquer sinais de sindrome de Cowden.

Requena et al.) revisaram a literatura pertinente
e chegaram a conclusdo de que a presenca de colage-
nomas estoriformes multiplos constituia um marcador
cutaneo da sindrome de Cowden, que pode auxiliar no
diagnoéstico precoce dessa genodermatose. A presen-
ca solitdria do tumor néo indica, por si s, a ocorrén-
cia da sindrome. Entretanto, conforme apontado por
Al-Daraji et al.1¥, mesmo o achado da presenca de um
colagenoma estoriforme isolado deve propiciar investi-
gacao clinica detalhada do paciente a procura de outros
sinais que possam apontar para a presenca de sindrome
de Cowden, posto que esse tumor pode ser a primeira
manifestacao clinica evidente da genodermatose.

Do ponto de vista histopatoldgico, a lesao é bastante
caracteristica. Consiste em um fibroma majoritariamen-
te constituido por fibras espessas de coldgeno e presenga
escassa de fibroblastos. As fibras de colageno se dispdem
em arranjo estoriforme ou em “anéis de cebola”.®



A imuno-histoquimica demonstra que o colageno-
ma estoriforme apresenta, usualmente, coloracao posi-
tiva para vimentina e CD34, mas negativa para neurofi-
lamentos, S-100, enolase neurdnio-especifica, antigeno
carcinoembriogénico, antigeno de membrana embrio-
ndria, queratina de alto peso molecular e citoqueratina.
A coloracao de fator 13a € positiva para células den-
driticas esparsas, o que pode ser util no diagndstico di-
ferencial de dermatofibroma, o qual exibe positividade
difusa em toda a lesao.!® Foi sugerido que a lesdo é
uma neoplasia fibrocistica com regulacdo anormal de
producéo e processamento de colageno tipo 1.0

CONCLUSAO

O colagenoma estorifome ¢ um tumor benigno raro
que pode ser encontrado em qualquer area da superfi-
cie corpdrea e mucosa oral, e cujo tratamento-padrao
¢ a excisao com margens livres. A ocorréncia solitaria
€ a mais frequente e, uma vez confirmado o diagnosti-
co histopatolégico, nenhum tratamento ou investigacao
adicionais costumam ser necessarios. Porém, o achado
de multiplos colagenomas estoriformes em um paciente
deve apontar para uma investigagao mais detalhada so-
bre a provavel presenca de sindrome de Cowden, tanto
no paciente como em seus familiares, em virtude da ori-
gem genética da sindrome. Apesar da baixa incidéncia,
o colagenoma estoriforme, por sua apresentacao clinica,
deve ser lembrado no diagndstico diferencial de tumo-
res cutaneos bem delimitados, como dermatofibroma,
fibroma pleomorfico, lipoma esclerédtico, fibrolipoma,
colagenoma de células gigantes, histiocitoma fibroso
benigno, nevo de Spitz intradérmico e angioistiocitoma
de células gigantes.
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