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Hamartoma leiomiomatoso oral em ventre de lingua de paciente adulto: relato de
caso e revisao de casos em adultos

Oral leiomyomatous hamartoma of the ventral tongue in an adult patient: case report and
review of adult cases

RESUMO

Introdugdo: O hamartoma leiomiomatoso oral (HLO) é uma malformagdo benigna rara da cavidade oral, caracterizada pela
proliferacdo desorganizada de fibras musculares lisas. A lingua é o principal sitio de acometimento, predominantemente em
areas de fusdo embrionaria, como dorso e base lingual. No entanto, ndo ha registros prévios de ocorréncia no ventre da lingua,
especialmente em pacientes adultos, o que evidencia o ineditismo do presente relato. Objetivo: Descrever um caso inédito de
HLO localizado no ventre lingual de paciente adulta, enfatizando os aspectos clinicos, histopatoldgicos e imunohistoquimicos
que permitiram o diagndstico definitivo e sua importéncia no diagndstico diferencial de lesGes nodulares ventrolinguais. Relato
de Caso: Paciente do sexo feminino, 34 anos, apresentou nodulo assintomatico em ventre lingual direito, de crescimento lento
e limites bem definidos, inicialmente sugestivo de mucocele de Blandin-Nuhn. A lesdo foi removida cirurgicamente e submetida
a analise histopatoldgica, que revelou proliferagdo desorganizada de feixes de musculo liso associados a vasos sanguineos
de diferentes calibres. A imuno-histoquimica demonstrou positividade para a-SMA e marcagéo seletiva de CD34 no endotélio
vascular, com expressédo focal de podoplanina em vasos linfaticos marginais, confirmando o diagndstico de HLO com fendtipo
angioleiomiomatoso. A paciente encontra-se sem sinais de recidiva apés 11 meses de acompanhamento. Conclusdo: Este é
o primeiro relato de HLO localizado no ventre lingual em paciente adulta, ampliando o espectro anatémico dessa entidade e
destacando a necessidade de sua inclusdo no diagnoéstico diferencial de lesdes nodulares ventrolinguais. Apesar da associagao
da polidactilia pds-axial tipo B com mutagGes no gene GLI3, os achados clinicos, histopatoldgicos e imuno-histoquimicos ndo
sustentaram correlagdo sindromica com o HLO, sugerindo tratar-se de uma associagdo esporadica. A correlagdo entre achados
clinicos, histopatoldgicos e imuno-histoquimicos é fundamental para o diagnostico preciso, evitando tratamentos inadequados.
O manejo cirtrgico conservador mostrou-se eficaz, com progndstico favoravel.
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ABSTRACT

Introduction: Oral leiomyomatous hamartoma (OLH) is a rare benign malformation characterized by the disorganized proliferation
of mature smooth muscle fibers. The tongue is the most commonly affected oral site, with lesions predominantly occurring in
embryonic fusion areas such as the dorsal or basal surface. To date, no cases involving the ventral surface of the tongue body
in adult patients have been documented, highlighting the novelty and clinical relevance of the present report. Objective: To
describe the first reported case of OLH located on the ventral surface of the tongue in an adult patient and to discuss its clinical,
histopathological, and immunohistochemical features. Case Report: A 34-year-old female presented with a solitary, asymptomatic,
slow-growing nodular lesion on the ventral surface of the tongue, initially suggestive of a Blandin-Nuhn gland mucocele. The
lesion was surgically excised and submitted for histopathological evaluation, which revealed a disorganized proliferation of smooth
muscle bundles interspersed with blood vessels of varying calibers. Immunohistochemical staining demonstrated strong positivity
for a-SMA, CD34 positivity restricted to vascular endothelial cells, and focal podoplanin expression in marginal lymphatic vessels,
confirming the diagnosis of OLH with angioleiomyomatous features. No recurrence was observed after an 11-month follow-up
period. Conclusion: This case represents the first documented occurrence of OLH on the ventral surface of the tongue in an adult
patient, expanding the current anatomical spectrum of this entity. The clinical similarity to salivary gland lesions underscores
the need to consider OLH in the differential diagnosis of ventrolingual nodules. Despite the association of postaxial polydactyly
type B with mutations in the GLI3 gene, the clinical, histopathological, and immunohistochemical findings did not support a
syndromic correlation with OLH, suggesting a sporadic association. Accurate diagnosis relies on clinical examination together with
histopathological and immunohistochemical analysis, and conservative surgical excision remains as the effective treatment with
excellent prognosis.
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Viruses; Case Reports.

HU Rev. 2026; 51:1-7. DOI: 10.34019/1982-8047.2025.v51.51532




Camargo et al. Hamartoma leiomiomatoso em ventre de lingua.

INTRODUCAO

Os hamartomas sao malformacdes benignas
caracterizadas pela proliferacdo desorganizada de
tecidos maduros nativos do sitio anatdomico em que
se desenvolvem, geralmente com predominio de um
componente tecidual especifico.! Embora amplamente
descritos em 6rgdos como figado, bago, pulmdes e rins,
sua ocorréncia na cavidade oral é rara, representando

uma pequena fragdo das anomalias congénitas
dessa regido.? Dentre essas entidades, destaca-se
o hamartoma leiomiomatoso oral (HLO), composto

predominantemente por fibras musculares lisas e
considerado uma das formas mais raras de hamartoma
em tecidos orais.>*

O HLO apresenta predilecdo por areas de fusdo
embrionaria, como a linha média da lingua e a regido da
papila incisiva, o que sugere uma origem relacionada ao
desenvolvimento embrionario.® Clinicamente, manifesta-
se como um nddulo de aspecto polipoide bem delimitado,
de coloracdo semelhante a mucosa adjacente, superficie
lisa e consisténcia firme, variando de poucos milimetros
a aproximadamente 4 cm.3> A maioria dos casos é
descrita em criancas, reforgando seu carater congénito,
embora apresentacdes em adolescentes e adultos
também tenham sido relatadas.®

Do ponto de vista histopatolégico, o HLO
é composto por epitélio pavimentoso estratificado
sobrejacente a um estroma fibrovascular contendo feixes
irregulares de musculo liso, entremeados por elementos
neurovasculares e desprovidos de capsula delimitante.3
Esses achados permitem diferencia-lo de neoplasias
de musculo liso, como o leiomioma, sustentando sua
classificacdo como malformagdo ndo neoplasica.! O
comportamento clinico benigno leva a excisdo cirurgica,
considerada curativa, sem relatos de recorréncia.”-8

Apesar de sua baixa prevaléncia, o hamartoma
leiomiomatoso localizado na lingua possui relevancia
clinica significativa, uma vez que pode interferir em
fungdes como mastigacdao, degluticdo e respiracao.*
Além disso, por apresentar caracteristicas clinicas que
sobrepdem aoutraslesdesbenignasdacavidadeoralcomo
cistos, tumores vasculares, papilomas e tireoide lingual
ectopica, e as vezes, mesmo que raramente, até lesdes
malignas, o HLO deve ser criteriosamente considerado
no diagnodstico diferencial.”® Essa sobreposigdo clinica
e topografica pode levar a interpretacGes diagndsticas
equivocadas e procedimentos invasivos desnecessarios,
reforgando a importancia da correlagao clinico-patoldgica
para o estabelecimento do diagndstico definitivo.

Diante desses aspectos, o presente estudo
tem como objetivo relatar um caso de hamartoma
leiomiomatoso oral localizado no ventre da lingua em
uma paciente adulta, uma localizacdo ainda nao descrita
na literatura. Ademais, considerando o numero limitado
de casos relatados em individuos adultos, este trabalho

busca contribuir para ampliar o conhecimento sobre o
espectro clinico e anatémico dessa entidade, ressaltando
sua importéncia no diagndstico diferencial de lesGes
nodulares na regido ventral da lingua.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, leucoderma, 34 anos,
procurou atendimento no servico de Estomatologia,
em 2024, referindo um “carocinho redondo na lingua
desde 2021”, com crescimento lento, progressivo e com
auséncia de sintomas. A anamnese revelou auséncia
de habitos como tabagismo ou etilismo, historico
meédico de gastrite crénica sem uso de medicamentos
e relato familiar de malformagGes congénitas menores
(polidactilia em pai e irma).

Ao exame fisico geral, observou-se malformagédo
congénita menor caracterizada por apéndice digital
compativel com sexto artelho no dedo minimo (Figura
1A). No exame fisico intraoral, identificou-se nddulo
submucoso localizado em ventre de lingua do lado
direito, medindo aproximadamente 1,3 cm, modvel, de
consisténcia firme-fibrosa e com limites bem definidos,
mimetizando clinicamente lesdo cistica (Figura 1B-C).
Com base nos achados, foi considerado no diagnodstico
diferencial a mucocele de Blandin-Nuhn ou outra lesdao
benigna de origem muscular ou neural. Optou-se por
bidpsia excisional sob anestesia local. Foi realizada
tracdo da lingua mediante reparo em apice, seguida de
incisdo mediana do ventre lingual, divulsdo dos planos
superficiais e profundos e ligadura arterial seletiva,
com isolamento da artéria lingual visando prevenir
hemorragia intraoperatéria (Figura 1D-G). O espécime
foi encaminhado para anadlise histopatoldgica.

Nas secgdes histoldgicas coradas em
Hematoxilina e Eosina (H&E), observou-se proliferagao
desorganizada de vasos sanguineos de diferentes
calibres, muitos deles hiperemiados, revestidos por
camadas espessas de musculo liso. Entre os vasos,
havia a presenca de células alongadas, com nucleos
vesiculosos e extremidades rombas, compativeis com
leiomioblastos, distribuidas de maneira desorganizada. O
estroma apresentava tecido conjuntivo frouxo e capsula
periférica fibrosa e descontinua (Figura 2A-C). Na
coloragdo por tricromico de Masson, evidenciou-se rede
vascular exuberante com vasos de paredes espessas,
formados por fasciculos de musculo liso coradas em
vermelho/rosa, entrelagados e desorganizados entre
si, contrastando com um tecido conjuntivo corado em
verde (Figura 2D-F).

A imunohistoquimica (IHQ) demonstrou
positividade difusa para a-actina de musculo liso na
parede vascular e em fasciculos irregulares, positividade
para anti-CD34 no endotélio vascular e marcacao focal
de podoplanina em vasos linfaticos marginais (Figura 2G-
I). As caracteristicas morfoldgicas associadas ao perfil
histoquimico e imunohistoquimico foram conclusivas
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para o diagnodstico de Hamartoma Leiomiomatoso Oral
(HLO).

A paciente foi informada do diagndstico e
permanece em acompanhamento clinico, apresentando
11 meses de seguimento sem sinais de recidiva (Figura
1H).

DISCUSSAO

O hamartoma leiomiomatoso oral

(HLO) &

Figura 1: A - Presencga de artelho acessorio em dedo minimo; B-C - Aspecto intraoral de lesdo nodular localizada no ventre

uma malformacdo benigna rara caracterizada pela
proliferacdo desorganizada de fibras musculares
lisas maduras, sem evidéncias de atividade mitética
significativa ou comportamento neopldsico.! Embora
o musculo liso esteja presente na cavidade oral em
estruturas como vasos sanguineos, ductos glandulares
e musculos intrinsecos da lingua, a ocorréncia nessa
regido é incomum e representa uma pequena fragdo
dos hamartomas descritos no corpo humano.? Alarcon-
Sanchez et al5, em sua revisao sistematica, identificaram

lingual direito; D-F - Procedimento transcirlrgico evidenciando divulsdo dos tecidos e isolamento vascular; G - Aspecto pds-

-operatério imediato; H - Aspecto intraoral apds 11 meses de seguimento (follow-up).

[y Yo R BB o

Figura 2: A-C - Perfil histolégico em H&E, evidenciand

s de musculo

liso; D-F - Coloragéo por tricromio de Masson demonstrando abundante rede vascular com fasciculos de musculo liso corados

em vermelho/rosa e tecido conjuntivo em verde; G-I - Perfil imuno-histoquimico com positividade para a-SMA (actina de mus-

culo liso), CD-34 - (marcador endotelial) e podoplanina (marcador linfatico).

HU Rev. 2026; 51:1-7. DOI: 10.34019/1982-8047.2025.v51.51532



Camargo et al. Hamartoma leiomiomatoso em ventre de lingua.

66 casos de HLO, dos quais aproximadamente metade
localizava-se na lingua, principalmente em areas de
fusdo embrionaria, como dorso médio e base lingual.
Contudo, ndo foram identificados relatos envolvendo
o ventre lingual, tornando o presente caso a primeira
descricdo documentada nessa localizagdo anatdémica
especifica, ampliando o espectro topografico dessa
lesdo.

Embora o HLO seja mais frequentemente
diagnosticado em criancas, reforcando seu carater
congénito, apenas seis casos foram documentados
em pacientes maiores de 18 anos.> O presente relato
representa o sétimo caso descrito em adultos e destaca
uma apresentacdo topografica inédita, reforcando que
o espectro clinico do HLO pode ser mais amplo do que
previamente considerado. A localizagdo ventral contribui
para a dificuldade diagndstica inicial, uma vez que
lesdes ventrais sao mais frequentemente associadas
a glandulas salivares menores, como as mucoceles de
Blandin-Nuhn.291%16 Com base nos achados clinicos,
foram considerados no diagndstico diferencial a mucocele
de Blandin-Nuhn e outras lesGes benignas de origem
mesenquimal que podem ocorrer na regido ventral da
lingua, incluindo leiomioma, rabdomioma, neurofibroma
e schwannoma.!>23

Clinicamente, os HLO apresentam-se como
nodulos bem delimitados, de crescimento lento e indolor,
com aspecto réseo e superficie lisa, caracteristicas que
podem mimetizar diversas lesdes benignas, incluindo
neurofibromas, leiomiomas, hiperplasia fibrosa focal,
epulide congénita e neurofibroma/schwannomas e cistos
glandulares.®t

Conforme descrito por Ashish Lommba’?, os
hamartomas sdo compostos por tecidos proprios do
orgao de origem e permanecem em estado proliferativo
dormente, o que os distingue de neoplasias verdadeiras.
Nava-Villalba et a/** destacam que os HLO orais tendem
a apresentar-se como lesdes menores que 1,5 cm, com
morfologia polipoide ou pedunculada, coloragdo rdsea
e predilegdo por areas de fusdao embrionaria, como a
linha média da lingua e o palato. No entanto, essas
caracteristicas podem se sobrepor a outras lesdes
benignas, tornando a andlise histopatoldogica e imuno-
histoquimica determinantes para o diagndstico.

Com o] objetivo de contextualizar
epidemiologicamente o presente caso dentro do
conjunto restrito de relatos de HLO em adultos, realizou-
se a compilagdo da Tabela 1. Como demonstrado, a
maioria dos casos ocorreu na lingua, com predilegdo
pelas regides dorsal e basal. Nenhum caso havia sido
descrito no ventre lingual, reforcando a originalidade
da apresentacdo aqui documentada e a necessidade
de ampliar os critérios anatémicos considerados no
diagnédstico do HLO. Além disso, observa-se que todos
os casos foram tratados por excisdo cirurgica, com
prognostico favoravel e baixa morbidade, corroborando

a conduta terapéutica adotada neste relato.

Do ponto de vista histopatoldgico, os achados
caracteristicos incluem proliferacdo desorganizada de
vasos sanguineos de diferentes calibres associados a
feixes de musculo liso maduros, sem atipias musculares,
padrdo evidenciado pelas coloragdes em Hematoxilina
e Eosina e tricobmio de Masson. A positividade difusa
para a-SMA confirmou a origem miogénica da lesdo,>!’
enquanto a marcagdo seletiva de CD34 evidenciou
o endotélio vascular e ajudou a excluir neoplasias de
proliferacao vascular.'® A expressao focal de podoplanina
em vasos linfaticos marginais corroborou a presenca de
componente linfovascular acessério, sem predominio
linfangiomatoso, reforcando o diagndstico de HLO,
subtipo  angioleiomiomatoso.>7'®¢  Esses achados
imunohistoquimicos sdo fundamentais, pois permitem
diferenciar o HLO de outras lesdes fusiformes, como o
leiomioma tipico, fibroma, neurofibroma e neoplasias
mesenquimais de maior agressividade.>17:18

E importante diferenciar o hamartoma
leiomiomatoso oral do angioleiomioma, que representa
uma neoplasia benigna verdadeira composta por
proliferacdo de musculo liso vascular. Em contraste,
0os hamartomas sao malformagdes do desenvolvimento
caracterizadas pela proliferagdo desorganizada de tecidos
maduros nativos do local afetado, sem comportamento
neoplasico verdadeiro.>22

A presenca de polidactilia pds-axial tipo
B observada na paciente introduz um elemento
embrioldgico de relevancia clinica. Segundo Kyriazis
et al*®, a polidactilia é uma malformagdo congénita
frequentemente herdada como traco autossémico
dominante, com penetrancia varidvel, relacionada a
desregulagdo no desenvolvimento axial embrionario e
associada, em muitos casos, a mutagdes no gene GLI3.?!
Embora a literatura ndo descreva associagdo sindréomica
entre polidactilia e HLO, a coexisténcia dessas duas
condigdes sugere possivel origem comum em distUrbios
da diferenciagdo mesenquimal. Tal observagdo levanta
uma hipdtese etiopatogénica relevante, justificando a
importancia da documentacgdo deste caso e incentivando
futuras investigagGes genéticas em apresentacdes
semelhantes.

A presenga de polidactilia pods-axial tipo B
observada na paciente representa uma malformagao
congénita relativamente comum, frequentemente
associada a alteragdes no desenvolvimento embrionario
e, em alguns casos, a mutacSes no gene GLI3.**
Entretanto, até o momento, ndo ha evidéncias na
literatura que estabelegam associagdo sindromica entre
polidactilia e HLO. Assim, a coexisténcia dessas duas
condicdes no presente caso deve ser interpretada com
cautela, podendo representar apenas uma ocorréncia
coincidente. Estudos futuros poderdao contribuir para
esclarecer eventuais relagdes embrioldgicas ou genéticas
entre essas alteragbes.>20:2!
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O tratamento de escolha para o HLO é a
excisdo cirurgica conservadora, com margens limitadas
ao tecido lesional.*'® Em revisdo de Alarcdn-Sanchezs,
a excisdo foi o tratamento realizado em 78,4% dos
casos, com auséncia de recidiva em todos os pacientes
acompanhados. No presente caso, a paciente permanece
sem sinais de recidiva ap6s 11 meses de seguimento,
confirmando o excelente prognéstico do HLO apds
resseccdo completa. A necessidade de isolamento
da artéria lingual durante o procedimento destaca
ainda a importancia do conhecimento anatémico da

regido ventral da lingua para prevenir complicagées
hemorragicas.

Do ponto de vista clinico e cientifico, este
relato contribui de maneira significativa para a literatura
ao apresentar a primeira descricdo de HLO no ventre
lingual, sugerindo que essa regido também deve
ser considerada no diagnédstico diferencial de lesGes
nodulares ventrolinguais. Além disso, a associagdo
com malformacdo congénita menor reforca o potencial
papel de mecanismos embrionarios compartilhados na
patogénese dessa entidade. A compreensdo ampliada

Tabela 1: Casos de hamartoma leiomiomatoso oral em pacientes adultos (=18 anos)

Autor (ano) / Tipo de Idade Sexo Aspecto clinico Tamanho Localizagcdo Tratamento
Pais estudo (anos) (cm)
Perri et al. Relato de o Amarelado, liso, tumor 3 Excisdo
40 Feminino ) . . 2.0 Base de lingua L
(1956)'° EUA caso firme, assintomatico cirdrgica
Lesdo polipoide
Nava-Villalba Série de o normocroémica, Crista alveolar Excisdo
19 Feminino . . . 0.5 . . L
et al. (2008) casos pediculada, lisa, firme e maxilar anterior cirdrgica
México assintomatica
. Relato de o Lesdo pediculada, , Excisdo
De Faria et al. 61 Feminino ) . 4.0 Dorso de lingua L
. caso rosada, assintomatica cirurgica
(2008)*2 Brasil
Relato de . Informagédo ndo Crista alveolar Excisdo
McGuff et al. 20 Masculino . , 1.0 . . L
caso disponivel maxilar anterior cirdrgica
(2009)* EUA
Nédulo firme, exofitico, s
Wang et al. Relato de . 3 Excisao
29 Masculino avermelhado e 2.0 Dorso de lingua L
(2013) caso . L cirdrgica
’ assintomatico
Taiwan
Nguyen et Relato de . Lesdao amarelada, , Excisdo
20 Masculino L o 1.5 Dorso de lingua o
al. (2018)*° caso exofitica, polipoide cirurgica
Australia
Nodulo moével, de
palpacao fibrosa, de
Dias et al. Relato de o limites bem definidos, 3 Excisdo
. 34 Feminino . 1.3 Ventre de lingua L
(2026) Brasil caso de consisténcia cirlrgica

“resiliente” como de um

cisto, assintomatico

das possiveis localizagdes anatdomicas e manifestacdes
clinicas do HLO ¢é essencial para evitar diagnosticos
equivocados, orientar o manejo cirurgico apropriado e
promover conduta terapéutica conservadora e eficaz.

CONCLUSAO

O hamartoma leiomiomatoso oral é uma
entidade rara, cuja ocorréncia no ventre da lingua, como
apresentada neste relato, representa uma localizagao
inédita na literatura, ampliando o espectro anatémico
conhecido dessa lesdo. Embora a polidactilia pds axial
do tipo B esteja frequentemente associada a mutagdes
no gene GLI3, ndo ha, até o momento, evidéncias que
indiquem correlagdo sindromica ou patogenética entre
essa malformacgdo e o desenvolvimento de hamartomas

musculares lisos, sugerindo tratar-se de uma associagao
esporadica. Este relato reforga a necessidade de incluir
o HLO no diagndstico diferencial de lesGes nodulares
ventrolinguais, sobretudo quando mimetizam cistos de
glandulas salivares menores. A analise histopatoldgica,
associada ao painel imunohistoquimico, demonstrou-se
fundamental para o diagndstico definitivo e diferenciacdo
de outras lesdes mesenquimais. O tratamento cirdrgico
conservador foi eficaz, com excelente progndstico e
auséncia de recorréncia no seguimento. A documentacgéo
de apresentagbes atipicas, como aqui descrita, é
essencial para ampliar o entendimento clinico-patolégico
do HLO e favorecer o reconhecimento de padrdes ndo
classicos na pratica diagndstica.
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