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INTRODUCAO

RESUMO

Dermatofibrossarcoma protuberante € um tumor cutaneo raro, com baixo grau de malignidade,
caracterizado pelo padréo de crescimento lento, infiltrativo e alta tendéncia de recorréncia
local ap0s excisao cirlrgica. A alta taxa de recorréncia deste tumor esta correlacionada com
uma conduta cirGrgica inadequada em decorréncia das lesdes serem confundidas corr
dermatofibroma ou com quel6ide. Este artigo de revisdo analisa as caracteristicas clinicas,
etiopatogénicas e histoldgicas, bem como aspectos do tratamento e evolugdo do
dermatofibrossarcoma.

Descritores:Dermatofibrossarcoma/cirurgia. Fibrossarcoma. Neoplasias cutaneas/cirurgia.

SUMMARY

Dermatofibrosarcoma protuberans is a rare cutaneous tumor of low malignant grade,
characterized by a pattern of slow, infiltrative growth and a marked tendency to recur locally
after surgical excision. The high rate of recurrence of this tumor is correlated with poor surgical
management because lesions may be confused with dermatofibroma or keloid. This article
reviews dermatofibrosarcoma with particular emphasis on the epidemiologic, clinical, and
histological features of diagnosis, as well as treatment modalities and prognosis. This review
confirms the importance of accurate diagnosis of primary lesion and the need for aggressive
surgical treatment (excision of 3 cm of surrounding tissue) to lower the incidence of local
relapse.

Descriptors: Dermatofibrosarcoma/surgery. Fibrosarcoma. Skin neoplasms/surgery.

Ocorre tipicamente em adultos de idade média,
freqientemente na faixa etaria de 20 a 50 anos de idade, com

O dermatofibrossarcoma protuberante € um tumor fibrouma leve predominancia em hom&h4\ localizagéo prefe-
histiocitico de baixa a moderada malignidade, de origemencial € no tronco (Figura 1), seguido pelos membros supe-
dérmica, representando a maioria dos sarcomas cutaneomres (Figura 2) e pela cabeca (Figura 3), representando 60%,
Apresenta crescimento local agressivo, alta taxa d@0% e 15% dos casos, respectivam&nteprincipal carac-

recorréncia, mas baixo potencial metastatico

teristica deste tipo de tumor € a sua elevada taxa de recidiva

O dermatofibrossarcoma foi descrito por Taylor,em 1891Jocal apds excisdo cirdrgica, especialmente em tumores de
como “um tumor sarcomatoso de aspecto queloidiano”; €abeca e pescoco (Figurd.4)
Darier & Fernand, em 1924, o descreveram como
“dermatofibroma progressivo e recorrente”. Entretanto Etiopatogenia
deve-se a Hoffman a terminologia de dermatofibrossarcoma Antecedente de trauma como fator desencadeante é des-

protuberante, em 1925

crito entre 10 e 20% dos casos. Varios relatos, todavia,
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Figura 1 - Paciente com dermatofibrossarcoma protuberante em tronco posferidarcagao pré-operatoria de
4 cm para ressecgao cirlrgicB. Viséo lateral para verificar o crescimento vertical do tumor.
C. Pés-operatdrio com enxerto de pele parcial na ferida operatéria

Figura 2 - Paciente com dermatofibrossarcoma protuberante em regido deltdideacalizacdo em regido deltéidea e o aspecto do
tumor favorecem a confusdo com lesdo queloidiBndarcacéo pré-operatéria de 3 cm para resseccao cirdrgica.
C. Resseccao cirdrgica do tumor, incluindo pele, subcutaneo e fascia subjzePés-operatério de 3 meses com enxerto
de pele parcial na ferida operatoria, verifica-se cicatriz hipertréfica nas bordas da enxertia

Figura 3 - Paciente com dermatofibrossarcoma protuberante em cabBegéséo lateral do tumor de grandes dimensdes,
verifica-se a cicatriz onde foi realizada a bidpsia incisioBalVisdo frontal do tumor de 29 x 35 cm, com pequenas
areas de ulceragadC. Pos-operatdrio de 2 anos com enxerto de pele parcial na ferida operatéria

Rev. Bras. Cir. Plast. 2008; 23(2): 138-43 139



MacedalLS et al.

descrevem o tumor desenvolvendo-se em cicatriz prévia deiagndéstico
operacdo, queimadura, imunizacdo para BCG, bem como o Microscopicamente, 0 tumor consiste em células
crescimento rapido durante a gravidez, fato atribuido arecefdsiformes atipicas em um estroma fibrético, na derme e
tores para progesterona no tudfor envolvendo o subcutaneo, organizadas em fasciculos irregu-
A origem provavel do tumor, segundo estudoslares, entrelacados, resultando em padréo estoriforme ou em
imunohistoquimicos recentes, é perineurafusao do gene roda de carroca (Figura 6). A atividade mitGtica é leve e o
do colageno tipo-1 alfa-1 do cromossomo 17 com o fator deleomorfismo nuclear € minimo, explicando o comportamento
crescimento Beta derivado de plaqueta (PPBGHEo do tumor ser geralmente de baixo grdu
cromossomo 22 é a principal anormalidade molecular do Imunohistoquimicamente, as células tumorais do
tumoe. Essa fusao génica favorece a producdo aumentada dermatofibrossarcoma exibem positividade para CD34 e para
PDGH3, que age de forma autécrina nos receptores do fatarimentina, mas ndo reagem ao CD44, a proteina S-100 e ao fator
de crescimento derivado de plaqueta, desempenhando uXilla (Figura 7). Em contrapartida, os dermatofibromas rea-
papel importante na patogénese do dermatofibrossatcomayem fortemente ao CD44 e a estromelisina 3 (ST3) e negativa-
Em casos raros, uma histéria pessoal ou familiar de cancenente ao CD34 e a vimentiha
de mama ou de outros sarcomas € relatada, sugerindo que oA extensao do tumor e o grau de fixacdo as estruturas
dermatofibrossarcoma protuberante pode ser parte do espestthjacentes sdo geralmente avaliados pelo exame fisico.
tro de tumores associado a Sindrome Li-Fraumeni (defeit&ntretanto, atomografia computadorizada pode ser solicitada

inerente no gene p53) em casos suspeitos de invasdo 6ssea (Figura 8). Além disso,
aradiografia do térax ou atomografia do térax podem ser Uteis
Quadro clinico para descartar a presenca de metastases pulnfofiares

Em sua fase inicial, apresenta-se como um nédulo rosa,
assintomatico, de aproximadamente 1 cm de didametro aderido
ao plano subcutaneo. O nédulo tende a crescer lentamente
coberto por epiderme normal, normalmente confundido com
dermatofibroma ou lesdes queloidianas (Figuras 1 e 2). Tam-
bém pode se apresentar como uma placa avermelhada o
pardacenta entremeada por multiplos nédulos satélites de|
crescimento progressivo (Figura 5). O comportamento indo-
lente do dermatofibrossarcoma e suas caracteristicas impre
cisas freqlientemente levam a demora em sua percepc¢ao pelo
doentes, ocasionando atraso no diagnostico. Entretanto,
guando alesao esta evoluida, o tumor néo é de dificil diagnés
tico devido a sua aparéncia clinica caracterfstica

Variantes atipicas, como o dermatofibrossarcoma
protuberante pigmentado (tumor de Bednar) e a forma
atrofica, sao raras. O diagnostico diferencial faz-se com
linfomas, sarcoidose, melanoma, metédstases cutaneas
queldides, tumor desmoide, fibrossarcoma, tumores de ane- Figura 4 - Paciente com dermatofibrossarcoma protuberante
xos e dermatofibrontéa recidivado em cabeca ap6s duas ressecgdes em outro servico

Figura 5 - Paciente com dermatofibrossarcoma protuberante em face interna de coxa esfu&wdaor com aspecto em placa
pardacenta entremeada por multiplos nddulos satélites de crescimento progri@siiescacdo pré-operatoria
de 5 cm para ressec¢ao cirargica. Pos-operatério com enxerto de pele parcial na ferida operatoria
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Tratamento

O tratamento de escolha é a ressecgdo cirlrgica com
amplas margens 3-5cm ou a cirurgia micrografica de Mohs. As
margens tumorais histoldgicas normalmente estédo bem além
das margens macroscépicas, em decorréncia da disseminacéo
horizontal do tumor. Mesmo tumores aparentemente peque-
nos podem, de fato, apresentar proje¢cdes distantes intercala-
das em lébulos de gordura, justificando a elevada taxa de
recidiva local*4

Aresseccdao cirirgica do tumor deve incluir a pele, o tecido
celular subcutéaneo e a fascia subjacente (Figura 2). Em areas
com estruturas 6sseas subjacentes, o periésteo e uma porcao
do osso também podem ser necessarios para alcancar uma
Figura 6 - Fotomicrografia mostrando a grande celularidade do Margem cirlrgica negativa. Para alguns autores, a margem

tumor, caracterizado pela proliferacdo de células fusiformes ~ Cirdrgica negativa ndo é suficiente, ou seja, uma reoperacao
monomorficas dispostas em arranjo irregular. HE, 400x estaria indicada em margem histolégica menor que 1}5 cm

Figura 7 - Exame imunohistoquimico em seccdes histopatolégicas de dermatofibrossarcoma protuberante.
A. Imunorreagéo positiva para CD-38. Imunorreagdo positiva para vimentina

- B

Figura 8 - Paciente com dermatofibrossarcoma protuberante em regido frént@l.grau de fixagdo do tumor as estruturas subjacentes
foi avaliado pelo exame fisicB. Tomografia computadorizada foi solicitada devido a suspeita de invasdo éssea, que nao foi confirmada
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A excisao através da cirurgia micrografica de Mohs é umalcangadas, como no caso de tumores em face, por exemplo. Em
Otima opcao em regides onde a excisdo ampla ndo é desejdwaha série de 19 casos de dermatofibrossarcoma protuberante,
como na face. Embora a experiéncia com a cirurgia de Mohsatados com radiagcdo pos-operatoria apds resseccao conser-
no tratamento do dermatofibrossarcoma seja relativamenteadora no M.D. Anderson Cancer Center (Houston, Texas), a
limitada, as taxas de recorréncia sédo baixas (0 a 6,6%), pdiaxa de controle local da doenca apés 10 anos foi d&95%
permite uma avaliagdo completa e precisa das margens cirdr- O uso do inibidor seletivo da tirosina-kinase (Imatinib)
gicas do tumdrt. vem sendo estudado, demonstrando alguma atividade em

O fechamento primério do sitio cirdrgico geralmente néo éacientes com dermatofibrossarcoma irressecavel ou
possivel apds a excisdo do dermatofibrossarcoma, sendo maetastatico. O Imatinib funciona como um inibidor do recep-
cesséria a enxertia de pele ou o uso de retalhos na maioria dos do fator de crescimento derivado de plaquetas, bloquean-
casos operadd¥. Entretanto, as reconstrucdes complexas owlo a estimulacdo autdcrina desse fator. Estudos clinicos sao
o fechamento da ferida com grandes descolamentos néo esté®cessarios para determinar se o uso neo-adjuvante do
indicados até que se tenha uma confirmagao definitiva ddsnatinib pode reduzir o tamanho do tumor e facilitar a
margens cirdrgicas livres do tumor pelo patologista (Figura 9)esseccao, assim como, o uso adjuvante do Imatinib em

Existe, ainda, um papel para a radioterapia pos-operatérigombinacao com a ressecgdo do dermatofibrossarcoma dimi-
em lesdes cujas margens cirlrgicas ndo puderam sewuiria ataxa de recidiva do tuniét

Figura 9 - Paciente com dermatofibrossarcoma protuberante em couro cab&uds&do superior do tumor de 15 x 12 cm
em couro cabeludd®. Visao lateral.C. PGs-operatério de 4 meses com enxerto de pele parcial na ferida operatoria.
D. Pds-operatorio de 3 anos apds quatro operagdes de colocagdo de expansor de pele e reposicionamento
de retalhos expandidoE. Visdo superior apés cobertura total da area de alopecia
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Prognéstico exigindo a analise imunohistoquimica para fechar o diagnés-
A maioria das recorréncias é detectada dentro de trés antiso. O tratamento de escolha é a excisdo ampla e 0 seguimento

ap0s a excisao primaria, mas estas podem aparecer apOsdds-operatorio regular e longo.

anos de operacao. Devido a alta taxa de recorréncialocal, sao
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