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RESUMO

O “Dermatofibrossarcoma protuberans” ¢ um varo tumor cutineo maligno, localmente agressivo, com elevada
vecidiva local, mas que varamente da metdstases. Apresentamos andlise de caso gigante em membro superior,;
medindo 28 x 23 x 16 cm ¢ pesando 3. 850 gramas, tratado no servigo de Cirurgia Pldstica do Hospital
Universitario Clementino Fraga Filho - UFR], em 1993.

Um estudo restropectivo desta patologia em nosso seyvigo, entre janeiro de 1984 e maio de 1994, constatou
outros quatro casos localizados em diferentes regioes do corpo tratados cirurgicamente.

Através de dados da literatura discutimos os aspectos etiopatogénicos e as suas formas de tratamento deste
tumor que, além de raro, possui caracteristicas especiais quanto ao tamanho, malignidade ¢ evolugdo.

INTRODUCAO

O “Dermatofibrossarcoma protuberans” foi descrito
pela primeira vez em 1924 por Darier ¢ Ferrand que
o reconheceram como entidade clinica e o
denominaram “Dermatofibroma Progressivo e
Recidivante” ou “Fibrossarcoma de Pele” (2).
Hoffman, em 1925, foi o primeiro a usar o termo
“Dermatofibrossarcoma protuberans™ (5). O

diagnostico continuou sendo baseado na historia
clinica e nos aspectos macroscopicos da lesao até 1962,
quando Taylor e Helwig descreveram meticulosamente
suas caracteriticas microscopicas (12).

Abrange cerca de 0,1% de todos os tumores malignos

(1).
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Rutgers e colaboradores, em1992, apresentam extensa
revisao de literatura com 913 casos. O tamanho de
tumor primdrio neste relato varia entre 1 ¢ 8 cm (9).
Taylor e Helwig (1962), em uma série de 115 casos
descrevem a maior tumorag¢io com 12 cm de
didmetro('?.

Sua histopatogénese ¢ controversa. Dados
histologicos, ultraestruturais e cultura tecidual,
consideram sua origem como fibrohistiocitica”!%,
Outros tém proposto derivagao neurogénica,
fundamentada em caracteristicas morfoldgicas e
microscopia eletronica®*. Recentes estudos
citogenéticos associam esta patologia com aberragoes
cromossomicas!,

E um tumor de comportamento localmente agressivo
com crescimento infiltrativo. As recidivas locais sao
freqlientes, mas as metdstases, raras. Podem acometer
qualquer regiao do corpo, com predilegio por tronco
e extremidades proximais, sendo mais freqiientes em
homens, entre a 2 ¢ a 5 década de vida.

O caso a ser relatado chamou-nos a atengao por tratar-
se de tumoragao gigante em membro superior que
atingiu grande propor¢io rapidamente. A ocorréncia
sobre membros determina dificuldades maiores, pelos
problemas circulatérios que pode acarretar e pela
dificuldade na cobertura da drea cruenta apos a retirada
do tumor.

RELATO DO CASO

A. C. S., 38 anos, masculino, procurou nosso servigo,
em outubro de 1992, com tumoragao multinodular
primdria em ter¢o proximal do membro superior
direito. O quadro clinico teve inicio hd 30 meses com
pequeno nédulo cutaneo endurecido, de evolugao lenta
durante 12 meses. Apds esse periodo, houve
crescimento rdpido da lesio que se tornou vegetante,
bocelada, eritematosa, fridvel, recoberta parcialmente
por secre¢ao sero-purulenta de odor fétido, com
algumas ulceragoes, pequenas dreas de necrose e
aumento de vascularizagao local. No momento da
primeira consulta, o tumor media 28 x 23 x 16 cm ¢
pesava 3.850 gramas (fig. 1).

Em 02-06-1993 foi feita arteriografia que evidenciou
massa hipervascularizada, nutrida principalmente pelo
primeiro ramo muscular da artéria braquial direita.

Procedeu-se, em 16 de julho de 1993, a embolizagao
dos dois pediculos arteriais nutridores da massa tu-

moral com esponja de dlcool polivinilico e duas molas
metalicas, uma em cada pediculo (fig. 2). Houve
redugao moderada do volume e acentuada turgéncia
do tumor.

Em 19de julho de 1993 realizamos ressec¢ao ampla
da lesao com margens periféricas de 2 cm, atingindo,
na profundidade, plano subaponeurdtico, e incluindo
parte do musculo deltéide e das aponeuroses do biceps
e do triceps, que se achavam aderidos ao tumor (figs. 3e4).

Na drea cruenta foram feitos curativos didrios com
antisséptico (hexaclorofeno) e pomada ( colagenase),
obtendo satisfatério crescimento de tecido de
granulagao. Entretanto, dois meses apos a cirurgia e
antes do fechamento da drea cruenta, o paciente
mudou de enderego e desapareceu do controle
ambulatorial. Somente em junho de 1994
conseguimos localiza-lo. Encontrava-se em boas
condigoes de satide, com a drea cutinea totalmente
cicatrizada, sem restrigoes funcionais de importancia
¢ sem sinais de recidiva do tumor (figs. 5 ¢ 6).

Em estudo retrospectivo do periodo compreendido
entre janeiro de 1984 ¢ maio de 1994, encontramos
outros 4 casos de dermatofibrossarcoma protuberans
que estao analisados no Quadro 1.

DISCUSSAO

As revisoes mais extensas da literatura foram feitas
por Taylor e Helwig, em 1962 (115 casos) e por
Rutgers e cols., em 1992 (913 casos). A maior
tumoragao descrita media 12 cm de diametro. O caso
aqui relatado apresentava 28 x 23 x 16 ¢m
constituindo, a0 que parece, 0 maior volume ja descrito
na literatura para este tipo de tumor.

A histopatogénese do “Dermatofibrossarcoma
protuberans” ¢ controversa. As primeiras referéncias
quanto a sua origem foram feitas por Taylor e Helwig
em 1962. Analisaram as caracteristicas histologicas de
115 casos e afirmaram ser fibrohistiocitica’?. Ozzelo
e Hamels, em 1976, através de cultura tecidual e
estudo ultraestrutural, mencionam a mesma origem'”.
Entretanto, Hashimoto e colaboradores (1974) em
extenso estudo através de microscopia eletronica,
sugerem que a célula principal seja origindria de célula
neural modificada como célula endoneural ou perineu-
ral®. Fletcher e cols. em 1985, confirmam esta
hipétese'®. Stephenson e cols. relacionaram o tumor
com trissomia do cromossomo 7 e anel
cromossomico''"| mas sugerem estudos adicionais para
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determinar a significincia deste dados, pois os
conhecimentos citogenéticos da patologia na literatura
sao limitados.

Quanto a localizagao e faixa etdria mais acometidas ha
uma uniformidade nas observagoes da maioria dos
autores': %12 que referem maior incidéncia no tronco,
seguida pela extremidade proximal dos membros e, mais
raramente cabega e pescogo, em pacientes entre 20 ¢ 50
anos. Em nossa casuistica, ainda que pequena, observa-
se a mesma prevaléncia.

Rutgers e Cols. e Lanskin referem discreta preferéncia
pelo sexo masculino®?, enquanto Bendix-Hansen e cols.,
mostram mesma frequéncia em ambos os sexos'!.

O indice de recidiva local gira em torno de 50%, mesmo
apos adequada excisao da lesao. Rutgers e cols. e Lanskin
referem que margens cirtirgicas maiores do que 3 ¢cm
reduzem este indice para 20 a 30%%*. Por sua vez, Smola
e Cols. recomendam a ressecgao da fiscia aponeurdtica
para minimizar as recidivas'!?.

As metdstes sao raras (5% dos casos). Segundo os estudos
de Platil e Cols. a disseminagao procede via hematogénica
(4%) e via linfitica para ganglios linfiticos regionais
(1%), aparecendo entre 7 ¢ 15 anos ap6s o surgimento
do tumor primdrio (8). Para Lanskin (6), o pulmio ¢ o
alvo preferido (80%) sendo menos comuns cérebro,
0ss0s, coragao e pancreas. Relacionam, ainda, a maior
frequéncia de metdstase ap6s multiplas recidivas locais.

Em nossa casuistica, somente um paciente foi controlado
durante 12 meses ap0s a cirurgia e evoluiu sem recidivas
locais ou metdstases. No caso do tumor gigante, o
paciente encontrava-se bem apds um ano, mesmo sem
acompanhamento médico e tendo cicatrizado por
segunda intengdo. Pelo perfil de nossos pacientes, isto
ocorre geralmente porque se encontram bem e nao
querem perder o dia de trabalho ou ter despesas com
transporte “apenas para serem vistos pelo médico”. Se
houver recidiva, aparecerio.

Quanto ao tratamento, 0s autores sa0 unanimes em
aconselhar a ressecgao cirtrgica local com margens
periféricas de 2 a 3 c¢m, incluindo a fiscia subjacente.
Optamos pela mesma conduta, porém, em lesoes
infiltrativas a ressecgao deve extender-se além da fascia,
tanto quanto necessdrio.

A embolizagao pré-operatéria da massa tumoral foi
indicada apenas para o tumor gigante, diminuindo
consideravelmente seu tamanho e sua turgéncia e
facilitando o ato cirtirgico com sangramento minimo.

Em avaliagao conjunta com o Servigo de Oncologia de
nosso hospital, optamos por nao utilizar radioterapia
como medida adjuvante ou terapéutica. Constatamos

que, na maioria da literatura, o papel da radioterapia
mantém-se indefinido. Os autores pesquisados enfatizam
que os casos de “Dermatofibrossarcoma protuberans”
tratados dessa forma nao apresentaram resposta'’: % 12),
Dentre eles, apenas Taylor e cols., cosideram que a
radioterapia pode ser opgao terapéutica em lesoes
irresecdveis''?.
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