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CASO CLÍNICO

Paciente MFS, sexo feminino, de 84 anos de idade, 

referenciada à consulta externa de Cirurgia Geral por 

apresentar lesão no hemitórax esquerdo (fi g. 1) com 

aproximadamente 20 anos de evolução. Nega dor, 

mas refere que por vezes a lesão sangrava e que já lhe 

difi cultava o uso de soutien. Não possuía outros ante-

cedentes patológicos relevantes. Nega cirurgias ante-

riores. Patologia concomitante: angina estável. 

Ao Exame Objectivo, observa-se lesão nodular com 

13x9cm, com nódulos satélites, zona ulcerada central, 

móvel, aparentemente sem fi xação aos planos profun-

dos e com vascularização superfi cial evidente.

Foi submetida a excisão da lesão com reconstrução 

da integridade cutânea através de plastia em Z. Sem 

complicações pré, intra ou pós operatórias.

Exame anatomopatológico da lesão: “Lesão de cres-

cimento multinodular expansivo, com áreas de padrão 

estoriforme (fi g. 2) à custa de elementos de núcleo 

alongado com pleomorfi smo ligeiro com componen-

te colagénico. Actividade mitótica é de 3 mitoses/10 

c.g.a. Contudo, em profundidade o tumor toma ca-

racterísticas de maior agressividade com aumento da 

celularidade e da actividade mitótica que atinge 18 

mitoses/10 c.g.a. Margem livre mínima de 0.5cm. As 

células demonstram imuno-reactividade para CD 34 

(fi g. 3). Conclusão: Dermatofi brossarcoma com focos 

de fi brossarcoma de alto grau de malignidade.” Esta-

diamento: DFSP Estadio IA (DFSP-FS).

SUMÁRIO

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

origem na derme. 

Este trabalho pretende apresentar um caso clínico de uma doente de 84 anos com um DFSP localizado ao tórax com 20 anos de 

evolução, que foi submetida a excisão com plastia em Z. Pretende-se ainda apresentar uma breve revisão bibliográfi ca sobre o Derma-

tofi brossarcoma protuberans.

ABSTRACT

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

source in the skin. Th is 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 Dermatofi brossarcoma protuberans.
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A paciente é seguida na consulta externa de Cirur-

gia Geral, não apresentando sinais de recidiva 3 anos 

após a excisão.

Fig.4 – Aspecto do hemitórax esquerdo 2 anos após a excisão da lesão

DERMATOFIBROSSARCOMA PROTUBERANS

Introdução

O Dermatofi brossarcoma 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 defi nem-no como entidade clínica e histopa-

tológica. Hoff man, em 1925, introduz a terminologia 

dermatofi brossarcoma protuberans. 

O DFSP apresenta uma incidência de 4,2 casos por 

milhão1, 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%) é classifi cada 

como sarcoma de baixo grau de malignidade (DFSP) 

e os restantes são classifi cados como de grau intermé-

dio por apresentarem um componente de fi brossarco-

ma de alto grau de malignidade (DFSP-FS).3 

Epidemiologia

O DFSP aparece tipicamente após a terceira déca-

da de vida, sendo igualmente frequente em ambos os 

sexos (embora alguma literatura refi ra algum grau de 

Fig. 1 – Lesão do hemitórax esquerdo

Fig. 2 – Relação da lesão com tecido adiposo da hipoderme (em bai-

xo). Padrão permeativo com os adipócitos (faixa central).

Fig. 3 – Imuno-reactividade para CD 34.
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 O DFSP é um tipo de sarcoma, sendo que o estadia-

mento dos sarcomas é 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 será sempre classifi cado 

no Estadio IA ou IB porque não existe variante de alto 

grau de malignidade (condição necessária para o Esta-

dio II neste sistema de classifi cação).3

Tratamento 

O tratamento de eleição do DFSP é a excisão alar-

gada com margens de segurança de 3cm e excisão do 

tecido subcutâneo e fascia profunda, devido à possi-

bilidade de existir infi ltração dos tecidos adjacentes. 

Nos casos de localização em zonas da face, a cirurgia 

de Mohs (exérese cirúrgica com controle microscópi-

co de margens), é uma opção que permite um melhor 

resultado estético sem aumento da taxa de recidiva. A 

linfadenectomia não é recomendada devido à baixa 

taxa de invasão linfática deste tumor. Nos raros casos 

de doença metastática, se exequível, a sua ressecção 

cirúrgica deverá ser sempre realizada. Nos doentes em 

que a excisão cirúrgica seja inviável ou a lesão 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 doença metastática de DFSP com algum 

sucesso.

Prognóstico

O dermatofi brossarcoma protuberans apresenta 

uma taxa de mortalidade muito baixa, quase nula. A 

sua taxa de disseminação linfática e de metastização é 

baixa (1 a 2%). Contudo, a sua taxa de recidiva local 

é alta (30 a 50%).5

São critérios de mau prognóstico: idade superior a 

50 anos, margens positivas, índice mitótico elevado, 

elevado índice de celularidade, subtipo DFSP-FS.5

predominância masculina). É mais frequente na raça 

negra.

Etiologia

O aparecimento de DFSP poderá estar associado à 

exposição ao arsénico e às cicatrizes de queimaduras, 

de feridas traumáticas e de intervenções cirúrgicas.2

O DFSP é constituído, em aproximadamente 90% 

dos casos, por um clone celular que apresenta a trans-

locação (17;22)(q2;q13), que resulta na fusão do gene 

que codifi ca o colagénio tipo 1 alpha 1 (COL1A1) 

com o gene do factor de crescimento derivado das 

plaquetas (PDGF). Nos pacientes com esta alteração 

genética, a activação do gene do COL1A1 resulta na 

produção de uma proteína que, por lise, dá origem a 

uma molécula de COL1A1 e a uma outra de PDGF. 

O PDGF por sua vez liga-se ao seu receptor, activan-

do a tirosina cinase, o que leva à proliferação das cé-

lulas do DFSP.4 

Apresentação

A localização mais frequente é no tórax, seguida pelas 

extremidades, crânio e região cervical. Aparece inicial-

mente como uma pequena lesão nodular, semelhante a 

uma pápula, frequentemente ignorada, que progressi-

vamente vai aumentando de volume, com aparecimen-

to de vascularização superfi cial acessória. Ocorre por 

vezes a erosão desta lesão, o que condiciona o apareci-

mento de episódios de hemorragia auto-limitada.

Patologia

O DFSP, histologicamente, apresenta-se com uma 

proliferação de células alongadas com núcleos gran-

des fusiformes, com poucas fi guras de mitoses numa 

matriz de colagénio, dispostas de forma irregular num 

padrão estoriforme, infi ltrando os tecidos contíguos.5 

As células demonstram geralmente imuno-reactivida-

de para CD 34.

Avaliação e Estadiamento

O exame objectivo, a história clínica e posterior-

mente a biópsia são as formas de eleição para o diag-

nóstico deste tumor.
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histológico e a ausência de margem livre de 3 cm), 

optou-se por manter apenas vigilância clínica. Até ao 

momento (Jan de 2011-3º ano de seguimento), a pa-

ciente encontra-se sem sinais de recidiva.

O Dermatofi brossarcoma protuberans, entidade 

rara de crescimento lento com características de ne-

oplasia maligna, deverá ser tido em conta no diag-

nóstico das lesões da pele, especialmente das que 

aparecerem junto a cicatrizes antigas, devendo o seu 

diagnóstico ser confi rmado por biópsia.  

Recomenda-se a vigilância clínica, semestral, de to-

dos os doentes com DFSP pelo risco de recidiva local. 

Alguns autores recomendam também a utilização da 

Tomografi a Axial Computorizada para seguimento dos 

pacientes que reúnam critérios de mau prognóstico. 

CONCLUSÃO 

Embora o caso clínico descrito reúna vários crité-

rios de mau prognóstico (a idade da doente, o subtipo 
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