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RESUMO

Objetivo: Relatar um caso de miofibroma solitdrio oral intraésseo, dis-
cutindo o diagndstico diferencial e reabilita¢io oral aplicados a doenga.
Relato de caso: Paciente do sexo masculino, 31 anos de idade, procu-
rou atendimento odontoldgico com queixa de um aumento de volume
no lado direito da maxila. O exame intraoral revelou tumefa¢io indolor
de crescimento lento, coloragio semelhante a da gengiva e consisténcia
firme medindo cerca de 5 cm de didmetro. A tomografia computado-
rizada mostrou lesao hipodensa envolvendo a regido de pré-molares e
molares superiores que causava divergéncia entre as raizes dos dentes
pré-molares. O exame histopatoldgico mostrou neoplasia composta por
células fusiformes exibindo discreta atipia de disposi¢do aleatéria inter-
caladas por espessas bandas coldgenas. A imuno-histoquimica mostrou
imunorreatividade para beta-catenina e actina de musculo liso, ¢ nega-
tividade para desmina e S-100, levando ao diagndstico de miofibroma.
Nove meses depois, foi realizada a reabilitagio com enxerto dsseo, tela
de titdnio e implantes dentdrios. Conclusdo: O miofibroma solitdrio
intradsseo oral do adulto guarda semelhancas clinicas, radiogréficas e
histoldgicas com outras lesdes benignas e malignas, devendo ser consi-
derado no diagnéstico diferencial de tumores de células fusiformes in-
tradsseos maxilofaciais. A remogio cirtrgica conservadora é efetiva, pre-
serva estruturas adjacentes e proporciona reabilitagio local adequada.
Palavras-chave: Miofibroma; Miofibromatose; Neoplasias de Tecidos
Moles e Conjuntivos.

ABSTRACT

Objective: To report a case of intraosseous oral solitary myofibroma,
discussing differential diagnosis and oral rehabilitation applied to the
disease. Case report: A 31-year-old male was referred to dental care due
a complaint of a swelling in right side of the maxilla. Intraoral exam-
ination revealed a slow-growing painless tumor normochromic with
gum-like coloration and firm consistency, measuring about 5 cm in di-
ameter. Computed tomography showed hypodense lesion involving the
region of upper premolars and molars causing root divergence of pre-
molars. Histopathological examination revealed a neoplasia composed
of fusiform cells exhibiting discrete atypia, random arrangement and
interspersed by thick collagen bands. Immunohistochemistry showed
immunoreactivity for beta-catenin and smooth muscle actin, and neg-
ativity for desmin and S-100, leading to the diagnosis of myofibroma.
Nine months after the first surgery, rehabilitation was performed with
bone graft, titanium screen and dental implants. Conclusion: Intraos-
seous oral solitary myofibroma of the adult has clinical, radiographic and
histological similarities with other benign and malignant lesions and
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should be considered in the differential diagnosis
of maxillofacial intraosseous fusiform cells tumors.
Conservative surgical removal is effective, preserves
adjacent structures and provides adequate local re-
habilitation. Keywords: Myofibroma; Myofibro-
matosis; Connective and Soft Tissue Neoplasms.

RESUMEN

Objectivo: Reportar un caso de miofibroma in-
tradseo oral solitario, discutiendo el diagndstico
diferencial y rehabilitacién oral aplicada a la enfer-
medad. Caso clinico: Un varén de 31 afios fue re-
mitido a atencién odontoldgica debido a una queja
de hinchazén en el lado derecho del maxilar. El exa-
men intraoral revelé un tumor normocromico de
crecimiento lento e indoloro, con coloracién simi-
lar a la goma y consistencia firme, de aproximada-
mente 5 cm de didmetro. La tomografia computa-
rizada mostré una lesion hipodensa que involucra
la regién de los premolares superiores y los molares
causando divergencia radicular de los premolares.
El examen histopatoldgico revelé una neoplasia
compuesta de células fusiformes que exhiben ati-
pia discreta, disposicién aleatoria e intercalada por
gruesas bandas de colidgeno. La inmunohistoqui-
mica mostrd inmunorreactividad para beta-cateni-
nay actina muscular lisa, y negatividad para desmi-
nay S-100, lo que lleva al diagnéstico de miofibro-
ma. Nueve meses después de la primera cirugfa, se
realizé rehabilitacién con injerto éseo, pantalla de
titanio e implantes dentales. Conclusién: El mio-
fibroma intradseo oral solitario del adulto tiene si-
militudes clinicas, radiograficas e histolégicas con
otras lesiones benignas y malignas, debiendo ser
considerado en el diagndstico diferencial de tumo-
res de células fusiformes intradseas maxilofaciales.
La extirpacidn quirtrgica conservadora es efectiva,
preserva las estructuras adyacentes y proporcio-
na rehabilitacién local adecuada. Palabras clave:
Miofibroma; Miofibromatosis; Neoplasias de Teji-
dos Blandos y Conjuntivos.

INTRODUCAO

O miofibroma (MF) ¢ uma neoplasia mesenqui-
mal benigna rara composta por células mioides con-
triteis e miofibroblastos.* Embora possa acometer
qualquer faixa etdria, cerca de 90% dos casos ocorrem
em pacientes pedidtricos abaixo de 2 anos de idade.>?
Na atualidade, o termo MF ¢ utilizado para descrever
lesoes solitdrias, ao passo que a contraparte multicén-
trica é denominada miofibromatose (MFT).%°

A maior parte dos casos de MF ¢ diagnosticada
nas primeiras duas décadas de vida ¢’ e costuma afe-
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tar os tecidos subcutineos da cabeca e pescoco.® O
envolvimento do aparelho estomatognitico ¢ inco-
mum'. Apesar exibir crescimento caracteristicamen-
te lento e indolor’, MFs dos ossos maxilares podem
estar associados a perfuragio e destruigdo cortical de
forma semelhante ao observado em algumas neopla-
sias odontogénicas e tumores malignos.** A histopa-
tologia do MF e MFT ¢ idéntica’ e inclui a presenga
de um componente celular bifésico composto por
células com ntcleos fusiformes e células nicleo de
arredondado e hipercromitico dispostas em feixes
entrelacados e interpostos por fibras coldgenas es-
pessas, sendo infrequente a presenca de atipias como
pleomorfismo e figuras de mitose.?

O diagnéstico diferencial do MF pode repre-
sentar um verdadeiro desafio devido a sua semelhan-
ca histolégica com outras neoplasias mesenquimais
benignas e mesmo com algumas malignidades de
células fusiformes.* O tratamento das lesdes orais e
periorais permanece controverso.® Enquanto exci-
sa0 cirt'lrgica Ou mesmo curetagem local parecem ter
melhor resultado para MF em comparagio a MFT,
existem relatos de regressao € involugio espontﬁnea
para alguns casos solitdrios e multicéntricos.

Isto posto, o presente trabalho tem como ob-
jetivo relatar um caso raro de miofibroma solitdrio
intradsseo oral, discutindo aspectos essenciais rela-
cionados ao diagndstico diferencial e tratamento
conservador deste tumor.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 36 anos de idade,
procurou atendimento odontolégico tendo como
queixa principal a presen¢a de um aumento de vo-
lume no lado direito da face. Durante a anamnese,
apesar de reconhecer o crescimento lento da lesio, o
paciente nio soube estimar o tempo aproximado de
evolugio da condigdo. O paciente apresentava bom
estado geral de satide e negou qualquer condigio sis-
témica, intervengdes prévias no local ou mesmo tra-
tamentos anteriores para a tumefagio em questio.

O exame fisico extrabucal nio registrou linfo-
nodos palpiveis ou qualquer outro achado clinico
digno de nota. O exame fisico intraoral revelou tu-
mefagio com coloragio semelhante a gengiva, indo-
lor e firme a palpagio, medindo aproximadamente
Scm de didmetro localizada na regido de corpo e pro-
cessos alveolares no lado direito da maxila.

A tomografia computadorizada revelou a pre-
sen¢adelesio hipodensa bem delimitada envolvendo
corpo e processos alveolares da maxila que se esten-
dia da superficie distal do dente 17 até a superficie
distal da raiz do dente 15, cuja imagem ainda estava
associada a divergéncia entre as raizes dos dentes 15 e
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14 (Figura 1A). Os cortes axiais mostraram reabsor-
¢do da cortical dssea vestibular (Figura 1B), enquan-
to os cortes sagitais (Figura 1C), e coronais (Figura
1D) evidenciaram reabsor¢io do assoalho do seio
maxilar para o interior do qual a lesio se estendia.

Figura 1 - Aspectos do miofibroma solitario oral in-
tradsseo na tomografia computadorizada. (A) Recons-
trugdo panoramica mostrando lesdo hipodensa unilo-
cular no corpo da maxila associada a divergéncia entre
as raizes dos dentes 15 e 14. (B) Corte axial mostrando
rompimento da cortical vestibular. (C) Corte sagital evi-
denciando reabsorcédo do assoalho do seio maxilar com
protrusdo do tumor para o interior da cavidade sinusal.
(D) Corte sagital evidenciando reabsor¢do do assoalho
do seio maxilar com protrusdo do tumor para o interior
da cavidade sinusal.

Realizados os exames pré-operatérios, foi rea-
lizada a bidpsia incisional e o espécime fixado em
solug¢io de formol a 10% seguiu para a andlise his-
topatolégica. O exame anatomopatolégico revelou a
presenca de lesdo mesenquimal formada por células
fusiformes, algumas das quais com formato estrela-
do, hipercromasia, cariomegalia, dispostas aleatoria-
mente em meio a fibras coldgenas curtas e espessadas
(Figura 2A). Neste espécime, foi registrado menos
de uma mitose a cada 10 campos em maior aumento
e auséncia de necrose.

Diante de uma neoplasia de células fusiformes,
optou-se por realizar o estudo do perfil imuno-his-
toquimico da lesdo. Apés aplicagio de um amplo
painel de marcadores, o tumor exibiu imunorreativi-
dade apenas para 1A4 (Figura 2B). O tumor foi ne-
gativo desmina, S-100, AE1/AE3, CD34, CK8/18,
antigeno epitelial de membrana (EMA), GLUT1,
MUC4 e p63. Com base na interpretagio dos acha-
dos morfolégicos e imuno-histoquimicos, foi esta-
belecido o diagnéstico de miofibroma.
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mica (IHQ) do miofibroma solitario oral intradsseo. (A)
Fotomicrografia evidenciando a presenca de células
fusiformes de nucleo hipercromatico interpostas por
feixes colagenos curtos e espessos de aparéncia hialina
(Hematoxilina-eosina, 400x). (B) Fotomicrografia mos-
trando a positividade citoplasmatica das células neo-
plasicas para 1A4 (IHQ, 400x).

Em um segundo momento, foi realizada a exci-
sdo cirdrgica conservadora em ambiente hospitalar sob
anestesia geral. Apds incisio e rebatimento do retalho,
foi possivel visualizar a presenga de lesio tumoral de
coloragio esbranquicada e aspecto fibroso apresen-
tando ponto de clivagem na sua interface com o osso
adjacente (Figura 3A). Durante o procedimento, os
dentes 16, 15, 14 e 13 foram removidos, uma vez que
estavam completamente envolvidos pela lesio e sem
qualquer suporte dsseo. A exérese da lesdo resultou em
um espécime de tecido mole, coloragio esbranquigada,
consisténcia fibrosa, medindo 4,3 x 3,2 x 2,5 cm em
suas maiores dimensdes (Figura 3B), que foi fixado em
formol a 10% para novo exame anatomopatoldgico.

-

Figura 3 - Exérese do miofibroma solitario oral intrads-
seo. (A) Imagem transcirdrgica evidenciando tumor de
coloracdo esbranquicada e aspecto fibroso. (B) Exame
macroscopico do espécime cirdrgico, onde se destaca
um material brancacento sélido de formato irregular e
aparéncia fibrosa.
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A andlise histopatoldgica do espécime revelou
presenca de neoplasia benigna nio encapsulada com-
posta predominantemente por células fusiformes
dispostas sob a forma formando feixes entrelagados
arranjados de forma aleatdria entremeadas por feixes
coldgenos espessos de aspecto hialino (Figura 4A). As
células neopldsicas exibiam citoplasma eosinofilico de
limites indistintos e ntcleo vesicular, eventualmente
com nucléolos visiveis, compativel com o observado
em células de origem miofibrobléstica (Figura 4B).
Em algumas 4reas, era possivel observar o fenémeno
de “zoneamento” formado pelo contraste entre as cé-
lulas de ndcleos fusiformes e citoplasma claro, que pre-

dominavam ao longo de todo o espécime, com células
arredondadas de nicleo mais hipercromdtico (Figura
4C). Na porg¢io central do espécime, foi possivel visu-
alizar vasos sanguineos de paredes finas e contornos ir-
regulares com formato semelhante a “chifres de veado”
(Figura 4D). Houve presenga marcante de um com-
ponente hialinizado interposto entre as células tumo-
rais (Figura 4E) em todos os segmentos histol6gicos,
assim como matriz de aspecto condroide predominan-
temente localizada na periferia do tumor (Figura 4F).
Atipias como cariomegalia e hipercromasia estavam
presentes de forma escassa. Nio foi observada ativida-
de mitética significativa ou dreas de necrose.

D

B i

Figura 4 - Achados histopatoldgicos do miofibroma solitario oral intradsseo presentes na analise da bidpsia excisio-
nal. (A) Fotomicrografia evidenciando a feixes de células fusiformes entrelacados entremeados por fibras colagenas
espessas e eosinofilicas (H/E, barra de escala 100um). (B) Células fusiformes de nucleo vesicular e citoplasma de
limites indistintos tipicos de células miofibroblasticas (H/E, barra de escala 30um). (C) Fendmeno de “zoneamento”
proveniente do contraste entre células de nucleo fusiforme e citoplasma claro e células de nucleo hipercromético
arredondado e citoplasma eosinofilico (H/E, barra de escala 100um). (D) Vasos irregulares de parede delgada exi-
bindo formato de “chifres de veado” encontrados na porcdo central do tumor (H/E, barra de escala 60um). (E) Forte
presenca faixas de material eosinofilico hialinizado (H/E, barra de escala 60um). (F) Material de aspecto condroide
encontrado predominantemente na periferia do tumor (H/E, barra de escala 50um).
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Nove meses ap6s a exérese da lesdo, uma nova
abordagem cirtrgica foi realizada para levantamen-
to do assoalho do seio maxilar direito. Em seguida,
a regido foi preenchida com enxerto ésseo xendgeno
(BioOss, Geistlich Biomaterials, Wolhusen, Sweden)
e envolvida externamente por uma tela de titinio de-
vidamente moldada, adaptada e fixada por parafusos

L

2\,
L.
N Iy

-y

.

(Figuras SA e 5B). Passados 6 meses, foram instalados
3 implantes dentdrios de titinio nas posi¢des referentes
aos dentes 16, 14 e 13 com finalidade de suporte para
prétese fixa (Figura SC). Posteriormente, foi confec-
cionada prétese fixa de 4 elementos implante-suporta-
da (Figura SD). Nenhum sinal de recorréncia local foi
constatado apds 45 meses de acompanhamento.

Figura 5 - Reabilitacdo oral do miofibroma solitario oral intradsseo. (A) Tomografia computadorizada em corte axial
e reconstrucado panoramica mostrando enxerto ésseo local coberto externamente por tela de titanio. (B) Reconstru-
¢do tridimensional evidenciando placa de titanio adaptada. (C) Imagem clinica intraoral mostrando recuperagéo da
altura éssea na regido exertada. (D) Radiografia panoramica onde se observa a instalagdo dos implantes dentéarios
de titdnio como parte da reabilitagdo oral. (E) Protese fixa suportada por implantes adaptada no modelo de trabalho.

DISCUSSAO

Desde que foi primeiramente descrito como fi-
brossarcoma congénito por Williams e Schrum™ em
1951, o MF recebeu vdrias denominagdes diferentes
até que o termo “miofibroma” fosse cunhado por
Smith et al. em 1989.%7 Esta neoplasia mesenquimal
benigna de origem incerta pode exibir tanto um com-
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portamento benigno e localizado (MF) quanto apre-
sentagdes multicéntricas e mais agressivas (MFT).”
Mutagoes somdticas nos genes que codificam o
receptor da proteina tirosina fosfatase do tipo gama
(PTPRG), o receptor do fator de derivado de plaque-
tas do tipo beta (PDGFRB) e do receptor de NOT-
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CH3 foram identificadas em MFTs associados tanto
ao padrio de heranga autossémico dominante quan-
to a0 autossdmico recessivo.® A hipétese de influéncia
do trauma local prévio na etiopatogénese do MF foi
levantada por alguns autores, embora seja amplamen-
te questionada pela literatura cientifica.”

Uma revisio sistemdtica recente sobre MF e
MFT da regidgo oral e maxilofacial mostrou nio
haver predile¢io por sexo em MFs intradsseos e
que uma parcela significativa (47%) dos casos nesta
localiza¢io ¢ diagnosticada na primeira década de
vida?, diferente do presente caso. Apesar da grande
incidéncia na regido de cabega e pescogo, MFs de
cavidade oral sdo raros e tem maior prevaléncia em
sitios como mucosa jugal, lingua e gengiva.>>” MF
intradsseos sio mais comuns na mandibula.>” Neste
cendrio, lesdes em maxila, como no presente relato,
sio excepcionalmente incomuns.*¢

O MF se apresenta radiograficamente como
uma lesio radiolticida uni ou multilocular de limites
bem definidos comumente associada a expansio Gssea
e deslocamento de elementos dentdrios.>® Em casos
mais agressivos, o MF pode estar associado a rompi-
mento e perfuragio da cortical 6ssea similares a alguns
casos de tumores odontogénicos ou mesmo de malig-
nidades.* Neste sentido, tanto o deslocamento den-
tério com divergéncia radicular quanto a destruigio
da cortical vestibular e assoalho do seio maxilar foram
identificados no presente relato, o que também levan-
tou inicialmente a hipdtese diagnéstica de um tumor
odontogénico. A auséncia de caracteristicas radiogra-
ficas especificas e a baixa incidéncia faz com que o MF
nio seja considerado entre as hipSteses diagndsticas
de lesées intradsseas dos maxilares’, fazendo deste
muitas vezes um diagndstico incidental e refor¢ando
o papel crucial da andlise histopatoldgica no diagnds-
tico deste tumor.

A histopatologia do MF ¢ caracterizada por um
padrio celular bifisico que geralmente cria um con-
traste de imagem entre células fusiformes de ndcleo
alongado e citoplasma claro e células de nicleo mais
hipercromdtico e citoplasma eosinofilico.” As células
tumorais sio interpostas por um estroma que com
frequéncia ¢ fortemente colagenizado e de aspecto
hialino.>* Alguns autores afirmam que o fen6meno
de “zoneamento” produzido pelo contraste do com-
ponente celular bifisico nem sempre serd evidente,
sobretudo em MF adultos®, situa¢io em que o pre-
sente relato particularmente se encaixa.

Estudos morfoldégicos do MF reportam a ocor-
réncia de dreas pseudocondroides, quando hid pre-
senca de uma matriz de coloragio mais basofilica
que remonta caracteristicas de uma matriz cartila-
ginosa,’ tal como visto em nosso caso, e de “bolas
mioides”, termo que descreve um quadro onde uma
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matriz coldgena densamente eosinofilica e pouco ni-
tida infiltra o estroma e demarca zonas mais celulari-
zadas do tumor.>¢

Outro achado histolégico identificado neste
relato e frequentemente descrito para o MF ¢ a pre-
senca de vasos sanguineos irregulares de paredes del-
gadas arranjados com formato de “chifres de veado”
semelhante ao visto no hemangiopericitoma/tumor
fibroso solitirio, especialmente na regiio central do
tumor.>* Embora alguns grupos restritos de células
tenham exibido discreto hipercromatismo e cariome-
galia, sobretudo na andlise do material proveniente
da bidpsia incisional deste caso, nio houve presenca
marcante de atipias celulares ou figuras de mitose.
Neste sentido, a auséncia de atipias significativas ¢ um
parimetro que auxilia no diagndstico diferencial mor-
folégico ao descartar algumas malignidades de células
fusiformes, como o leiomiossarcoma.*’

A similaridade do MF com outras lesdes mesen-
quimais benignas ou malignas pode complicar sensi-
velmente o diagnéstico, o que implica em um verda-
deiro risco de diagndsticos equivocados que resultem
em abordagens inadequadas de tratamento.*

Ainda que a andlise microscépica seja o padrio
ouro para o diagndstico do MF, o estudo do perfil
imuno-histoquimico ¢ um importante instrumento
no diagndstico diferencial, uma vez que permite a ex-
clusio de patologias de células fusiformes que com-
partilham caracteristicas microscépicas com o MF, a
exemplo do leiomioma, miopericitoma, tumor fibro-
so solitdrio, tumor desmoide, histiocitoma benigno,
fibrossarcoma de baixo grau e fascite nodular.>”’

A imunorreatividade tipica para marcadores
como actina alfa de musculo liso (a-SMA) e vimen-
tina confirmam a origem miofibroblistica e suas ca-
racteristicas intermedidrias entre fibroblastos e células
musculares lisas.*'° No presente, a positividade para
1A4, anticorpo monoclonal utilizado para detectar a
a-SMA em tumores de células fusiformes e pleomér-
ficos, estd em concordincia com a literatura e confir-
mou a histogénese do tumor.

A negatividade para inimeros marcadores imu-
no-histoquimicos também tem papel importante na
defini¢io do diagnéstico do MF. A falta de reativi-
dade do MF para §-100 exclui como probabilidade
tumores da bainha do nervo periférico® e, apesar da
semelhan¢a morfoldgica, a negatividade para a desmi-
na o separa o MF dos leiomiomas, tipicamente posi-
tivos para este anticorpo.>” Ainda que compartilhem
a presenca de vasos bemangiopericitoma-like, o tumor
fibroso solitdrio, diferentemente do MF, ¢ positivo
para CD34.*3

A evolugio clinica lenta e baixas taxas de recor-
réncia local fazem da remogio cirtrgica conservado-
ra ¢ o tratamento de primeira escolha tanto para MF
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quanto para MFT."* A abordagem cirtrgica do pre-
sente caso seguiu este mesmo principio e, ao preservar
a0 mdximo as estruturas normais adjacentes, colabo-
rou para uma reabilitagio bem-sucedida da forma e
funcio do sitio operado comprovada apds 45 meses
de acompanhamento. Recorréncias locais parecem ter
relagdo com remogio incompleta da lesio.”"” Ainda
assim, relatos de casos de lesdes solitdrias e multicén-
tricas que regridem ou mesmo involuem espontanea-
mente apds perfodos longos, mesmo naqueles casos
inicialmente mais agressivos, € 0 comportamento
indolente envolvendo progndstico desfavordvel em al-
guns casos de MFT alimentam a controvérsia em tor-
no do tratamento da condi¢io.¢ Esta discussio apenas
reforga a importincia da proservagio de casos de MF
alongo prazo.

CONCLUSAO

O MF solitdrio intradsseo do adulto é uma
neoplasia mesenquimal benigna rara que pode mi-
metizar aspectos clinicos e radiogrificos comuns a
tumores odontogénicos e certas malignidades. Sob
risco de diagndsticos errdneos e tratamentos desne-
cessariamente mutilantes, a andlise histopatoldgica
criteriosa e o estudo do perfil imuno-histoquimico
sio fundamentais para o diagndstico diferencial do
MF intradsseo frente a outras lesdes benignas e ma-
lignas com as quais compartilha semelhanga histolé-
gica, justificando a inclusio deste tumor no diagnés-
tico diferencial de lesdes de células fusiformes dos
maxilares. A remogio conservadora costuma estar
associada a um bom progndstico e, ao preservar ao
méximo estruturas adjacentes, permite uma reabili-
tagio local adequada.
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