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RESUMO

Introdugdo: Mixomas cuténeos sdo neoplasias benignas raras que podem ocorrer isoladamente ou em
associagdo ao Complexo de Carney. Apresentam-se como lesdes papulares, polipoides ou nodulares, de
tamanhos variados, geralmente no dorso, membros inferiores e cabeca. Casos perianais solitarios sao
raros e pouco descritos na literatura. Objetivo: Descrever evolucgdo, tratamento cirdrgico e
acompanhamento de uma neoplasia perianal rara. Método: Trata-se de um relato autorizado e an6nimo
de um caso de mixoma cutaneo perianal solitario em um paciente jovem, abordando diagnéstico, manejo
e seguimento desta condicdo rara, comparando com a literatura existente. Discussdo: Os mixomas
cuténeos séo tumores benignos raros, que possuem forte associacdo com o Complexo de Carney, mas
podem se apresentar de maneira isolada. Sdo lesdes dermo-hipodérmicas bem delimitadas e
multilobuladas. Acometem ambos 0s sexos, com pico entre a quarta e quinta décadas de vida, e se
localizam preferencialmente no tronco, membros inferiores, cabega e pescogo, e bracos. Clinicamente,
0s pacientes se queixam da presenca de uma lesdo indolor, de crescimento lento. O diagndstico é
histologico, caracterizado por estroma mixoide, celularidade variavel e vasculatura fina. A
imunohistoquimica é util para excluir lesdes semelhantes. O tratamento baseia-se na excisdo cirdrgica
total da lesdo. O seguimento clinico dos pacientes é fundamental, tendo em vista as taxas de recorréncias
locais. Concluséo: Relato de caso de neoplasia de pele perianal rara submetida & resseccao local e
acompanhamento por 15 anos, sem recidiva. O mixoma cutaneo deve ser incluido como um possivel
diagnostico diferencial de lesdes nodulares em regido perianal.

Descritores: Mixoma cutaneo; Angiomixoma superficial; Neoplasias anais.
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ABSTRACT

Introduction: Cutaneous myxomas are rare benign neoplasms that may occur either as isolated lesions
or in association with Carney Complex. They present as papular, polypoid, or nodular lesions of variable
sizes, typically located on the back, lower limbs, and head. Solitary perianal cases are rare and scarcely
described in the literature. Objective: To describe the clinical course, surgical treatment, and follow-up
of a rare perianal neoplasm. Method: This is an authorized and anonymized case report of a solitary
perianal cutaneous myxoma in a young patient, detailing diagnosis, management, and follow-up of this
rare condition, with comparison to existing literature. Discussion: Cutaneous myxomas are rare benign
tumors strongly associated with Carney Complex, but they may also present in isolation. They are well-
demarcated, multilobulated dermo-hypodermal lesions. Both sexes are affected, with a peak incidence
between the fourth and fifth decades of life. The lesions preferentially occur on the trunk, lower limbs,
head and neck, and arms. Clinically, patients report a painless, slow-growing lesion. Histological
diagnosis is characterized by myxoid stroma, variable cellularity, and delicate vasculature.
Immunohistochemistry is useful to exclude histologically similar lesions. Treatment consists of
complete surgical excision of the lesion. Clinical follow-up is essential due to the risk of local
recurrence. Conclusion: We report a rare case of a perianal cutaneous neoplasm treated by local excision
and followed for 15 years without recurrence. Cutaneous myxoma should be considered in the
differential diagnosis of nodular lesions in the perianal region.

Keywords: Cutaneous myxoma; superficial angiomyxoma; anus neoplasms.

INTRODUCAO
Mixomas cutaneos, também denominados como angiomixomas superficiais, sdo neoplasias

mesenquimais benignas raras inicialmente descritas em associacdo ao Complexo de Carney, que
consiste em uma sindrome familiar de heranca autossdmica dominante com diferentes manifestacdes
incluindo lentigos, nevos azuis, mixomas cardiacos e maltiplas anormalidades endécrinas®-2).

Os mixomas cutaneos também podem ser diagnosticados isoladamente acometendo diversas
regides do corpo como perineo, vagina, mama e mais raramente na regido perianal, entre outros 7.

Em virtude da raridade dos mixomas cutaneos perianais solitarios e escassa quantidade de
relatos na literatura, esse estudo tem o objetivo de discutir e atualizar o conhecimento sobre o tratamento
e seguimento desse tipo de neoplasia cutanea rara que participa do diagnostico diferencial de lesbes
perianais.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 22 anos, branco, solteiro, estudante, previamente higido procurou
o ambulatério de Coloproctologia referindo ha 6 meses aparecimento de uma nodulagdo perianal,
indolor, endurecida, bem delimitada, sem hematoquezia, secrecdo ou outras queixas orificiais. N&o
apresentava nenhuma outra leséo cutanea similar na avaliacdo geral, nem histéria de endocrinopatia ou
de neoplasia familiar.

Ao exame proctoldgico na inspec¢do, identificou-se nddulo cuténeo réseo, endurecido, de limites
bem definidos, superficie lisa, com centro perolaceo e cerca de 1 cm de didmetro, indolor a palpacéo,
movel em relagdo ao tecido celular subcutaneo (TCSC), localizado no quadrante anterior esquerdo da
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regido perianal a 3 cm da margem anal (Figura 1). Toque retal e anuscopia normais. Paciente foi
submetido a resseccgdo excisional local e sintese primaria com pontos separados fio inabsorvivel (Nylon
4.0) sob raquianestesia (Figura 2).

A analise histopatolégica demonstrou a macroscopia uma elipse de pele e TCSC medindo 2 cm
com nodulo séssil com 0.9 cm de didmetro com margens livres Microscopicamente, foi evidenciada pele
apresentando neoplasia nodular formada pela proliferacao turbilhonada de células estelares em meio a
estroma frouxo, apresentando na area subdérmica vasos neoformados, confirmando o diagnostico de
mixoma cutaneo (Figura 3).

Apos a confirmacdo histopatoldgica, o paciente foi submetido a exames complementares para
diagndstico diferencial e identificacdo de associacdo com Complexo de Carney (Quadrol) sendo todos
resultados normais (Tabela 1).

O paciente apresentou cicatrizacdo completa da ferida com retirada dos pontos no 14° pds-
operatdrio e estd em acompanhamento ambulatorial sem evidéncias de recidiva local ou outras lesdes
h& 15 anos.

DISCUSSAO

O termo mixoma foi usado pela primeira vez por Virchow em 1871, para descrever tumores que
simulavam a estrutura histolégica do corddo umbilical e ndo exibiam nenhum outro tipo de diferenciacéo
celular. Stout em 1948 classificou como uma neoplasia composta por células estreladas dispostas em
um estroma mixoide frouxo, com a presenca de fibras reticulares delicadas®. Carney et al. em 1985
descreveram uma sindrome na qual um conjunto de mixomas (cutaneos, mamarios e cardiacos) estava
associado a outras manifestacGes clinicas®!?. Em 1988, Allen et al., introduziram a denominacio de
“angiomixoma superficial” abrangendo tanto o mixoma cutidneo quanto outros tumores mixoides da
pele®),

De maneira geral os mixomas cutaneos acometem similarmente ambos 0s sexos com pico de
incidéncia entre a quarta e quinta décadas de vida”. A maioria dos casos de mixomas cutaneos solitarios
é descrita em regido de tronco, membros superiores, inferiores e pesco¢o sem raramente encontrados no
perineo ou genitalia 791219 No caso relatado a apresentacdo se deu na segunda década de vida e
localizada na regido perianal dificultando a suspeicdo pelo médico Coloproctologista durante o pré-
operatdrio haja vista a raridade desse tipo de acometimento local como demonstrado na literatura.

A principal queixa clinica descrita na literatura é a presenca de uma lesdo de pele sélida,
superficial, de crescimento lento e indolor. Macroscopicamente séo lesdes papulares, polipoides ou
nodulares, multilobuladas, com ou sem ulceragdo com margens bem definidas e tamanho variando entre
1 e 5 cm de diametro¥. Nesse caso descrito a principal queixa foi a nodulagdo indolor perianal.
Histologicamente, os mixomas cutaneos apresentam um estroma mixoide extenso, com numerosa
vasculatura de pequeno calibre, pools de mucina acelular e celularidade variada, com fibroblastos
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estrelados ou bipolares e infiltrado de células inflamatdrias, sobretudo neutrofilos. Na
imunohistoquimica, as células tumorais tipicamente sdo positivas para as proteinas S-100, actina de
musculo liso e CD34. Além disso, nota-se aparente perda da expressdo da proteina PRKAR1A, por
provaveis mutacdes ou delecdes do gene de mesmo nome (1510, O diagnéstico da amostra do caso foi
realizado pela avaliacdo histopatologica ndo estando disponivel o estudo imunohistoquimico
complementar, fato esse que em nossa visao ndo compromete o relato, pois o diagndstico na literatura
invariavelmente é confirmado pela histologia.

O manejo dos mixomas cuténeos é preferencialmente cirurgico com resseccao local excisional
e margens livres. A recorréncia das lesdes apds excisdo priméaria varia de 3 a 38% com tempo de
seguimento variando entre 50 e 135 meses"11819) Alternativamente a cirurgia microgréafica de Mohs
pode ser indicada sobretudo para lesGes sintométicas em locais anatdmicos esteticamente relevantes ou
funcionalmente sensiveis ou para lesdes que recidivaram ap6s excisdo primaria local convencional ??.
O paciente do relato foi submetido a excisao local com margens livres e sutura primaria sem sinais de
recidiva local ha 15 anos demonstrando ser esse um tratamento seguro e eficaz no tratamento desse tipo
de leséo perianal e que apresenta um prognostico favoravel comparado a literatura.

CONCLUSAO

Trata-se de um relato de caso de neoplasia de pele perianal rara submetida a resseccao local e
acompanhamento por 15 anos sem recidiva.

O presente relato demonstra que 0 mixoma cutaneo deve ser incluido como um possivel
diagnostico diferencial de lesdes nodulares em regido perianal.
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TABELAS, QUADROS E FIGURAS

Quadro 1. Critérios diagnosticos do Complexo Carney

CRITERIOS DIAGNOSTICOS MAIORES

ACHADOS SUGESTIVOS

Pigmentacdo cutdnea com distribuicdo tipica (labios,

conjuntiva, mucosa vaginal e perianal)

IGF-1 elevado, TOTG anormal ou resposta paradoxal do GH

durante teste do TRH na auséncia de acromegalia

Mixoma (cutaneo ou mucosa)

Lentigos solares

Mixoma cardiaco

Manchas café-com-leite

Mixomatose mamaria* ou imagem na RM sugestiva do
diagnostico

Historia familiar de sindrome de Cushing, acromegalia ou
morte subita

PPNAD*

Cardiomiopatia

Acromegalia — adenoma produtor de GH*

Multiplos lipomas, skintags ou outras lesdes de pele

TCSGCC*
testicular

ou calcificagbes caracteristicas no USG

Pélipos colbnicos, usualmente em associagdo com

acromegalia

Neoplasia de tireoide ou multiplos nédulos hipoecdicos ao
USG

Hiperprolactinemia, usualmente leve e associada a

acromegalia

Schwanoma melanético*

Doenca pilonidal

Nevos azuis multiplos

Adenoma mamario ductal (multiplo)*

Nodulo tiredideo Gnico em paciente jovem ou multiplos em

paciente idoso

Osteocondromixoma

CRITERIOS SUPLEMENTARES

Parente de 1° grau afetado

Historia familiar de carcinoma de c6lon, tireoide, pancreas e

ovario; tumores malignos ou benignos multiplos

Mutacdo inativadora do gene PRKAR1A

* Ap6s confirmacao histopatologica

Tabela 1. Exames complementares realizados para investigacdo de Complexo de Carney.

EXAME COMPLEMENTARES

RESULTADO (referéncia)

Ecocardiograma

USG testiculos

USG tireoide

TSH

Cortisol total

Teste de supressdo com 1 mg de dexametasona
Potéssio

Normal (normal)

Normal (normal)

Normal (normal)

1,6p Ul/mL (0,4 - 4,0 UI/mL)
16,03 pg/dL (5 - 25 pg/dL)
0,2 pg/dL (< 1,8 pg/dL)

3,7 mEg/L (3,5 - 5,0 mEq/L)
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Figura 1. Lesdo cutanea nodular perianal, rosea, perolacea com 1cm de diametro localizada a
3cm da margem anal (setas).
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Figura 2. Pos-operatério imediato da exérese da lesdo com margens livres e fechamento primério.

Figura 3. Fotomiscroscopia (40X) evidenciando proliferagdo turbilhonada de células estelares em meio
a estroma mixoide frouxo e vasos neoformados subdérmicos (setas).
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