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Resumo Dermatofibrossarcoma protuberante é um tumor cutdneo raro, de baixo grau de
malignidade, caracterizado por um padrdo de crescimento lento e infiltrativo e grande
tendéncia de recorréncia local apds excisdo cirtrgica. A localizacdo anatémica mais
comum é o térax (65%), e o tumor raramente localiza-se no couro cabeludo (5%). Sua

Palavras-chave alta taxa de recorréncia esta associada ao manejo cirdrgico inadequado pelo fato de as
= cirurgia plastica lesdes serem confundidas com dermatofibroma ou queloides. Relatamos aqui um caso
= couro cabeludo de dermatofibrossarcoma protuberante do couro cabeludo que representa um desafio
= dermatofibrossarcoma  particular devido a proximidade do tumor com o periésteo, a calota craniana, a dura-
= dispositivos para mater e o cébebro. Os defeitos resultantes geralmente necessitam de procedimentos

expansao de tecidos  reconstrutivos extensos. Este caso confirma a importancia do diagnéstico primario da
= neoplasias de cabeca lesdo e a necessidade do tratamento cirlrgico agressivo (excisdo de 2-3cm de

e pescogo margens laterais) para diminuir a incidéncia de recorréncia local.
Abstract Dermatofibrosarcoma protuberans is a rare cutaneous tumor of low malignant grade, with
Keywords slow, infiltrative growth and a strong tendency towards local recurrence after surgical
= dermatofibrosarcoma excision. The most frequently affected anatomic site is the thorax (65%), and the tumor
= head and neck rarely affects the scalp (5%). Its high recurrence rate correlates with poor surgical
neoplasms management, as lesions may be confused with dermatofibroma or keloid. We herein
= scalp report a case of scalp dermatofibrosarcoma protuberans posing particular challenges due
= surgery to the proximity to the periosteum, calvaria, dura mater, and brain; the resulting defects
= plastic surgery often require extensive reconstructive procedures. This case confirms the importance of
= tissue expansion the accurate diagnosis of the primary lesion and the need for aggressive surgical treatment
devices (excision of 2-3 cm of the lateral margins) to lower the incidence of local relapse.
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Dermatofibrossarcoma protuberante no couro cabeludo

Introducao

O dermatofibrossarcoma protuberante (DFSP) é um sarcoma
cutaneo incomum, localmente invasivo e com um curso
clinico indolente, com uma incidéncia anual de 4,1 casos
por 1 milhdo de habitantes nos Estados Unidos." Ocorre
tipicamente em adultos de meia idade, com uma leve pre-
domindncia em homens, sendo responsavel por 1% dos
sarcomas de partes moles. A localizagdo preferencial é no
tronco (40-50%) e nas extremidades (30-40%), sendo que na
cabeca e pescoco a incidéncia é de 10 a 15%, e no couro
cabeludo, de 5%. A principal caracteristica desse tipo de
tumor é a sua elevada taxa de recidiva local apds excisdo
cirargica, especialmente quando localizado na cabeca e
pescoco.?

Este relato tem por objetivo apresentar um caso de DFSP
cujo diagnéstico foi confundido com dermatofibroma, apesar
da recidiva do tumor ap6s duas resseccdes. Com a evolucdo
da oncologia cutanea, os cirurgioes tém sido cada vez mais
requisitados para o diagnoéstico e orientacdo terapéutica de
tumores menos frequentes.

O presente estudo foi submetido ao Comité de Etica em
Pesquisa da Fundagdo de Ensino e Pesquisa em Ciéncias da
Sadde/Secretaria de Estado de Satde do Distrito Federal
(Fepecs/SES-DF, sob o CAAE 48838921.2.0000.5553/ parecer
n° 5.784.230), e seguiu todos os aspectos éticos descritos na
Resolug¢do n® 466/2012 do Conselho Nacional de Sadde.

Relato do Caso

Uma paciente do sexo feminino, de 25 anos, branca, solteira,
procedente de Paracatu, Minas Gerais, procurou atendi-
mento médico no ambulatério de Cirurgia Plastica do hospi-
tal queixando-se de um tumor de couro cabeludo havia 2
anos, que tinha sido retirado 2 vezes, mas recidivou. Nas duas
ocasides, o diagnéstico histopatolégico foi dermatofibroma.
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Apbs o Gltimo procedimento 6 meses antes, a lesdo apre-
sentou um crescimento rapido, e alcangou 12 cm de didme-
tro. A paciente estava em bom estado geral e, a palpacdo, ndo
se evidenciaram linfoadenomegalias ou visceromagalias. A
tomografia computadorizada da cabeca revelou que o tumor
do couro cabeludo ndo infiltrava a calota craniana subja-
cente. A ressondncia magnética mostrou que o tumor de
partes moles apresentava bordas bem definidas. O exame
radiografico do térax foi negativo para a doenca. Finalmente,
a paciente realizou a cintilografia ssea com tecnécio-99m
(°°™Tc), que excluiu o envolvimento ésseo. Uma bidpsia
incisional foi feita sob anestesia local, e o diagnéstico de
dermatofibrossarcoma protuberante foi estabelecido ap6s a
andlise imuno-histoquimica. A paciente foi submetida a
ampla excisdo local no plano subgaleal sob anestesia geral,
com uma margem macroscopica livre de 3 cm. O defeito foi
coberto com enxerto de pele parcial retirado da face externa
da coxa esquerda. Posteriormente, a paciente foi submetida a
duas operagdes, com colocac¢do de expansores de pele para a
cobertura da area de alopecia (~Fig. 1A-E). Desde entdo, faz
12 anos que ela tem permanecido livre de recorréncia da
doenca.

Discussao

O DFSP é um sarcoma superficial de baixo grau de origem
dérmica, cujas margens tumorais histolégicas normalmente
estdo bem além das margens macroscépicas, devido a disse-
minagdo horizontal do tumor. Até mesmo tumores aparen-
temente pequenos podem apresentar proje¢des distantes
intercaladas em I6bulos de gordura, o que justifica a elevada
taxa de recidiva local. Antecedente de trauma como fator
desencadeante é descrito em 10% a 20% dos casos. No
entanto, ha varios relatos do tumor se desenvolvendo em
cicatriz cirdrgica, queimadura ou cicatriz de vacinacdo
(bacilo de Calmette-Guérin, BCG), bem como do crescimento

Fig. 1

Revista Brasileira de Cirurgia Plastica  Vol. 40/2025 © 2025. The Author(s).

(A) Dermatofibrossarcoma protuberante de 12 cm de didmetro no couro cabeludo. (B) Quatro meses apds exérese do dermatofi-

brossarcoma e enxertia de pele parcial sobre o peridsteo integro. (C) Expansores retangulares implantados para a expansdo do couro cabeludo.
(D) Pés-operatorio 1 ano apds a cobertura da drea de alopecia (vista anterior). (E) Pés-operatério 1 ano depois da cobertura da drea de alopecia
(vista lateral).
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rapido durante a gravidez, fato atribuido a receptores de
progesterona no tumor. £ considerado o sarcoma mais
comum da pele, e aproximadamente 5% dos casos acometem
o couro cabeludo.’-?

Microscopicamente, o tumor consiste em células fusiformes
atipicas em um estroma fibrético, na derme e envolvendo o
subcutdneo, organizadas em fasciculos irregulares, entrelaca-
dos, que resultam em um padrdo estoriforme ou em roda de
carroga (=~Fig. 2). A atividade mit6tica é leve, e o pleomorfismo
nuclear é minimo, o que explica o comportamento de baixo
graudo tumor. O desenvolvimento de metastases é raro, ocorre
em menos de 4% dos pacientes, e normalmente é precedido por
multiplas recidivas e tumor de longa duragdo. O pulmado é o
principal local de acometimento metastatico. Entretanto,
lesdes cerebrais e 6sseas ja foram descritas.>*

0 diagnéstico preciso é de extrema importancia, pois este
tipo de tumor é eventualmente confundido com dermatofi-
bromas ou até mesmo lesdes queloideanas. Inicialmente
aparece como um nédulo rosa de aproximadamente 1cm
de didametro aderido ao plano subcutaneo. O nédulo tende a
crescer lentamente, coberto por epiderme normal. A origem
provavel do tumor, segundo estudos imuno-histoquimicos
recentes, é perineural. A fusdo do cromossomo 17 do gene do
coldgeno tipo-1 alfa-1 (COL1A1) com cromossomo 22 do gene
fator de crescimento beta derivado de plaquetas (platelet-
derived growth factor-beta, PDGF-B, em inglés) na forma de
uma translocacdo linear é a principal anormalidade mole-
cular do tumor,># o que resultando em uma ativacio aumen-
tada do PDGF-B. Portanto, terapias neoadjuvante e adjuvante
podem ser (Uteis associadas ao tratamento cirdrgico em
tumores recidivantes, com o uso de medicacdes que blo-
queiem os receptores dessas substancias, como o mesilato de
imatinibe.>®

As células tumorais do DFSP exibem positividade para
CD34 e para vimentina mediante imuno-histoquimica, mas
ndo reagem ao CD44, a proteina S-100 ou ao fator XIlIa, ao
passo que os dermatofibromas reagem fortemente ao CD44 e
levemente ao CD34 e a vimentina. Além do CD34 e da
vimentina, a estromelisina 3 (ST3) tem se mostrado um
marcador imuno-histoquimico caracteristico da doenca.”

Fig. 2 Fotomicrografia que mostra a grande celularidade do tumor,
caracterizada pela proliferacao de células fusiformes monomérficas
dispostas em arranjo irregular (hematoxilina e eosina, 400x).
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O tratamento de escolha é a ressecc¢do cirrgica com amplas
margens (2-3 cm) ou a cirurgia micrografica de Mohs. Deve-se
buscar margens cirtirgicas livres na profundidade e na perife-
ria na ressec¢do primadria do tumor, com a avaliacdo adequada
dessas margens. A radioterapia no pdés-operatério também
desempenha um papel em lesGes cujas margens cirargicas ndo
puderam ser alcan¢adas, como no caso de tumores na face, por
exemplo. O uso do inibidor seletivo da tirosina-kinase vem
sendo estudado, demonstrando alguma atividade em pacien-
tes com DFSPirressecavel ou metastatico. O imatinibe funciona
como um inibidor do receptor do PDGF, pois bloqueia a sua
estimulagdo autécrina.®

0 DFSP do couro cabeludo representa cerca de 5% de todos
0s casos, e apresenta pecularidades devido a probabilidade
de infiltrar o peri6steo, a calota craniana ou a dura-mater.
Além disso, a extensdo da resseccdo pode gerar grandes
defeitos, com dificuldade de reconstrucdo da regido pela
pouca distensibilidade do couro cabeludo.

Uma revisdo multicéntrica de casos de dermatofibrossar-
coma do couro cabeludo® totalizou 53 casos na literatura
mundial, sendo a maioria constituida de tumores primarios.

No caso apresentado aqui, tratava-se de um caso primario
sem invasdo do peridsteo em que a ressec¢do foi feita no
plano subgaleal, com cobertura do defeito com enxerto de
pele parcial para aguardar o resultado do estudo histopato-
l6gico com definicdo das margens livres periféricas e pro-
fundas. A reconstrucdo definitiva foi realizada com a
expansdo do remanescente do couro cabeludo com expan-
sores teciduais retangulares. Atualmente, a paciente encon-
tra-se ha 12 anos livre da doenca.

A reconstrucdo com o uso de expansores apés a resseccao de
dermatofibrossarcoma é uma boa op¢ao, sendo usada inclusive
no pré-operatério em casos especificos.”® Da mesma forma, o
uso de matriz dérmica associado a terapia por pressdo negativa
tem sido uma boa op¢do no manejo de defeitos complexos do
couro cabeludo apés excisio de tumores malignos.’

A forma fibrossarcomatosa do DFSP é a de pior prognos-
tico. Ele difere do tipo “classico” devido a presenca de mais
células fusiformes, ao maior nimero de ntcleos, as mitoses
mais frequentes e A expressio diminuida de CD34, o que
explica a natureza mais agressiva do tumor. Este subtipo de
DFSP tem alta taxa de recidiva e maior chance de metastases
3 distancia.'®

Os fatores predisponentes para a recorréncia mais relata-
dos sdo idade maior do que 50 anos, ressec¢do préxima a
margem microscépica positiva, variante fibrossarcomatosa
do DFSP, alta taxa de mitoses, celularidade aumentada e
margem cirtrgica livre de doenca menor do que 2 cm.'°

Finalmente, a dnica forma de reduzir a incidéncia de
recorréncia é a excisao inicial ampla do tumor. Entretanto,
nos casos de tumores que estdo na regido da cabeca e
pescoco, as margens tendem a ser mais econdmicas para
preservar estruturas nobres. Nesses casos, o tratamento de
escolha sem divida é a microcirurgia de Mohs."! Alternati-
vamente, muitos autores'? sugerem a radioterapia p6s-ope-
ratéria de 50 cGy a 60 cGy, se a margem de resseccdo foi
inadequada ou se o exame histoldgico revelar a variante
fibrosarcomatosa do DFSP.
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Em conclusdo, o DFSP é um tumor maligno localmente
infiltrativo com alta taxa de recorréncia, mas com um baixo
potencial para metastase. O principal diagnéstico diferencial
é com dermatofibroma. O DFSP deve sempre ser pensado nos
casos de recorréncia de lesdo com o diagnéstico histopato-
l6gico de “fibroma”. O diagnéstico histopatolégico do DFSP
pode ser dificil devido a auséncia de atipia nuclear e ao indice
mitético baixo, o que requer a andlise imuno-histoquimica
para que se estabeleca o diagnéstico, com grande atencao as
margens periféricas e profundas livres do tumor. O trata-
mento de escolha é a excisdo ampla, e o seguimento pos-
operatorio, regular e longo.13
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