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CASO CLINICO
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SUMARIO

O Dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) é uma neoplasia maligna rara, de crescimento lento, que metastiza raramente e tem

origem na derme.

Este trabalho pretende apresentar um caso clinico de uma doente de 84 anos com um DESP localizado ao térax com 20 anos de

evolugio, que foi submetida a excisao com plastia em Z. Pretende-se ainda apresentar uma breve revisao bibliografica sobre o Derma-

tofibrossarcoma protuberans.

ABSTRACT

Dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) is a rare malignant neoplasm, of slow growth, which rarely metastasizes and that has its

source in the skin. This paper aims at presenting a clinical case of a 84 year old patient with DFSP, located in the thorax, with a 20

year evolution, who has had excision with Z-Plastic procedure.

It also aims at presenting a literature review on the Dermatofibrossarcoma protuberans.

CASO CLINICO

Paciente MFS, sexo feminino, de 84 anos de idade,
referenciada a consulta externa de Cirurgia Geral por
apresentar lesao no hemitérax esquerdo (fig. 1) com
aproximadamente 20 anos de evolugao. Nega dor,
mas refere que por vezes a lesao sangrava e que jd lhe
dificultava o uso de soutien. Nao possuia outros ante-
cedentes patoldgicos relevantes. Nega cirurgias ante-
riores. Patologia concomitante: angina estdvel.

Ao Exame Objectivo, observa-se lesao nodular com
13x9cm, com ndédulos satélites, zona ulcerada central,
movel, aparentemente sem fixa¢io aos planos profun-
dos e com vascularizagio superficial evidente.

Foi submetida a excisao da lesio com reconstrugao

@

da integridade cutinea através de plastia em Z. Sem
complicagbes pré, intra ou pds operatdrias.

Exame anatomopatolégico da lesao: “Lesao de cres-
cimento multinodular expansivo, com dreas de padrao
estoriforme (fig. 2) & custa de elementos de nicleo
alongado com pleomorfismo ligeiro com componen-
te colagénico. Actividade mitética é de 3 mitoses/10
c.g.a. Contudo, em profundidade o tumor toma ca-
racteristicas de maior agressividade com aumento da
celularidade e da actividade mitética que atinge 18
mitoses/10 c.g.a. Margem livre minima de 0.5cm. As
células demonstram imuno-reactividade para CD 34
(fig. 3). Conclusdo: Dermatofibrossarcoma com focos
de fibrossarcoma de alto grau de malignidade.” Esta-

diamento: DFSP Estadio IA (DFSP-FS).
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Fig. 1 — Lesao do hemitérax esquerdo

Fig. 2 — Relagdo da lesio com tecido adiposo da hipoderme (em bai-
x0). Padrao permeativo com os adipdcitos (faixa central).

Fig. 3 — Imuno-reactividade para CD 34.
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A paciente ¢ seguida na consulta externa de Cirur-
gia Geral, nao apresentando sinais de recidiva 3 anos
apos a excisao.

Fig.4 — Aspecto do hemitérax esquerdo 2 anos apés a excisio da lesao

DERMATOFIBROSSARCOMA PROTUBERANS

Introducio

O Dermatofibrossarcoma Protuberans (DFSP) ¢é
uma neoplasia maligna rara. Foi descrito pela primei-
ra vez em 1891, por Taylor, como “um tumor sarco-
matoso de aspecto queloidiano”; em 1924, Darier &
Ferrand definem-no como entidade clinica e histopa-
tolégica. Hoffman, em 1925, introduz a terminologia
dermatofibrossarcoma protuberans.

O DEFESP apresenta uma incidéncia de 4,2 casos por
milhio!, correspondendo a 1% dos sarcomas dos teci-

dos moles e a 0,1% de todas as neoplasias malignas.2

A maioria dos casos de DFSP (90%) ¢ classificada
como sarcoma de baixo grau de malignidade (DFSP)
e os restantes sao classificados como de grau intermé-
dio por apresentarem um componente de fibrossarco-

ma de alto grau de malignidade (DFSP-FS).?

Epidemiologia

O DESP aparece tipicamente apés a terceira déca-
da de vida, sendo igualmente frequente em ambos os
sexos (embora alguma literatura refira algum grau de
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predominincia masculina). E mais frequente na raca
negra.

Etiologia

O aparecimento de DESP poderd estar associado a
exposi¢ao ao arsénico e as cicatrizes de queimaduras,
de feridas traumdticas e de intervengoes cirtirgicas.?

O DESP ¢ constituido, em aproximadamente 90%
dos casos, por um clone celular que apresenta a trans-
locagao (17;22)(q2;q13), que resulta na fusao do gene
que codifica o colagénio tipo 1 alpha 1 (COL1A1)
com o gene do factor de crescimento derivado das
plaquetas (PDGF). Nos pacientes com esta alteracio
genética, a activagao do gene do COL1A1 resulta na
produc¢io de uma proteina que, por lise, dd origem a
uma molécula de COL1A1 e a uma outra de PDGE
O PDGEF por sua vez liga-se ao seu receptor, activan-
do a tirosina cinase, o que leva a proliferagao das cé-

lulas do DFSP4

Apresentagao

Alocaliza¢io mais frequente ¢ no térax, seguida pelas
extremidades, crinio e regiao cervical. Aparece inicial-
mente como uma pequena lesio nodular, semelhante a
uma pdpula, frequentemente ignorada, que progressi-
vamente vai aumentando de volume, com aparecimen-
to de vascularizagio superficial acesséria. Ocorre por
vezes a erosdo desta lesao, o que condiciona o apareci-
mento de episédios de hemorragia auto-limitada.

Patologia

O DESP, histologicamente, apresenta-se com uma
proliferagio de células alongadas com nicleos gran-
des fusiformes, com poucas figuras de mitoses numa
matriz de colagénio, dispostas de forma irregular num
padrio estoriforme, infiltrando os tecidos contiguos.’
As células demonstram geralmente imuno-reactivida-

de para CD 34.

Avaliagao e Estadiamento

O exame objectivo, a histéria clinica e posterior-
mente a biépsia sao as formas de elei¢ao para o diag-
ndstico deste tumor.
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O DFSP é um tipo de sarcoma, sendo que o estadia-
mento dos sarcomas ¢ feito de acordo com o American
Musculoskeletal Tumor Society Staging System, que tem
em conta o grau de malignidade e compartimento afec-
tado: Estadio IA- baixo grau de malignidade e apenas
um compartimento afectado; Estadio IB- baixo grau
de malignidade e mais de um compartimento afectado;
Estadio II- alto grau de malignidade e apenas um com-
partimento afectado. O DFSP serd sempre classificado
no Estadio IA ou IB porque nao existe variante de alto
grau de malignidade (condicio necessdria para o Esta-
dio II neste sistema de classificacio).?

Tratamento

O tratamento de eleicio do DFSP ¢ a excisio alar-
gada com margens de seguranca de 3cm e excisao do
tecido subcutineo e fascia profunda, devido a possi-
bilidade de existir infiltracdo dos tecidos adjacentes.
Nos casos de localizacido em zonas da face, a cirurgia
de Mohs (exérese cirtrgica com controle microscopi-
co de margens), ¢ uma opgao que permite um melhor
resultado estético sem aumento da taxa de recidiva. A
linfadenectomia nio é recomendada devido a baixa
taxa de invasao linfdtica deste tumor. Nos raros casos
de doenca metastdtica, se exequivel, a sua ressecgio
cirtrgica deverd ser sempre realizada. Nos doentes em
que a excisio cirtrgica seja invidvel ou a lesao muito
extensa, a radioterapia adjuvante tem sido utilizada
com alguns resultados positivos.

Recentemente, o Imatinib, que é um inibidor do
receptor do factor de crescimento derivado das pla-
quetas (PDGF), tem sido utilizado para tratar os ca-
sos raros de doenga metastdtica de DFSP com algum
sucesso.

Prognéstico

O dermatofibrossarcoma protuberans apresenta
uma taxa de mortalidade muito baixa, quase nula. A
sua taxa de disseminacio linfética e de metastizacio é
baixa (1 a 2%). Contudo, a sua taxa de recidiva local
¢ alta (30 2 50%).

Sao critérios de mau prognéstico: idade superior a

50 anos, margens positivas, indice mitético elevado,
elevado indice de celularidade, subtipo DFSP-FS.>
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Recomenda-se a vigilancia clinica, semestral, de to-
dos os doentes com DFSP pelo risco de recidiva local.
Alguns autores recomendam também a utilizacao da
Tomografia Axial Computorizada para seguimento dos
pacientes que retinam critérios de mau progndstico.

CONCLUSAO

Embora o caso clinico descrito retina virios crité-
rios de mau prognéstico (a idade da doente, o subtipo

histolégico e a auséncia de margem livre de 3 cm),
optou-se por manter apenas vigilancia clinica. Até ao
momento (Jan de 2011-3° ano de seguimento), a pa-
ciente encontra-se sem sinais de recidiva.

O Dermatofibrossarcoma protuberans, entidade
rara de crescimento lento com caracteristicas de ne-
oplasia maligna, deverd ser tido em conta no diag-
néstico das lesdes da pele, especialmente das que
aparecerem junto a cicatrizes antigas, devendo o seu
diagnéstico ser confirmado por bidpsia.
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