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RELATO DE CASO

Dermatofibrossarcoma Protuberans: Um Relato de
Caso e Revisao de Literatura

Dermatofibrosarcoma Protuberans: A Case Report
and Literature Review

Lais Cardoso Cavalcante Guerra Reis'*, Bruna Junquilho Alcintra’, Thiago
Francischetto?, Victor Luiz Correia Nunes®, Jussamara Brito Santos!
!Servi¢o de Dermatologia Hospital Santa Izabel; *Hospital Santa Izabel e Hospital
Aristides Maltez; 3Laboratorio Studart; Salvador, Bahia, Brasil

O dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) é um tumor cutineo fibro-
histiocitario raro, agressivo, de crescimento lento e infiltrativo, com baixa
probabilidade de metistase, mas uma alta taxa de recorréncia local. Caracteriza-
se por placa endurecida assintomatica, da cor da pele a marrom-avermelhada,
que eventualmente desenvolve multiplos nédulos. Descrevemos um caso de DFSP
em uma paciente do sexo feminino, 27 anos, com lesio de aspecto queloidiano em
ombro esquerdo, cujo diagnoéstico final com histopatoldgico e imuno-histoquimica
s6 foi realizado apés a quarta biopsia, mostrando a importincia de uma amostra
coletada no local adequado e de forma representativa.

Palavras-chave: Dermatofibrossarcoma Protuberans; Cirurgia Micrografica de
Mohs.

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a rare, aggressive, slow-growing, and
infiltrative fibrohistiocytic cutaneous tumor with a low probability of metastasis
but a high rate of local recurrence. It is characterized by an asymptomatic hardened
plaque, skin-colored to reddish-brown, that eventually develops multiple nodules.
We present a case of DFSP in a 27-year-old female patient with a keloid-like lesion
on the left shoulder. The final diagnosis, confirmed through histopathology and
immunohistochemistry, was only achieved after the fourth biopsy. This highlights
the importance of appropriately collecting a representative sample from the site for
an accurate diagnosis.

Keywords: Dermatofibrossarcoma Protuberans; Mohs Micrographic Surgery.

Dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) ¢ um tumor raro de partes
moles que envolve a derme, subcutaneo e, em casos raros, musculo e fascia.'
Uma translocagao cromossdmica ¢ encontrada em mais de 90% dos casos e
envolve t(17;22).2

Os locais de predilecdo sao tronco e extremidades.> Surge como placa
endurecida e assintomatica, violacea, vermelho-azulada ou marrom, de
consisténcia dura e fixada a pele, que cresce com o desenvolvimento de
multiplos nddulos, dai seu nome protuberans.*

A histomorfologia classica € de células uniformes, fusiformes, em padrao
predominantemente estoriforme na derme, com infiltragdo do subcutaneo em
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formato de favo de mel. Na imuno-histoquimica,
apresenta coloragao positiva para CD34 e negativo
para fator XIIIA.?

O tratamento ¢ a remocao cirurgica,
preferencialmente com cirurgia micrografica de
Mohs (CMM). O mesilato de imatinibe pode
ser usado para DFSP recorrente, irressecavel e
metastatico.’

Relato de Caso

Paciente, sexo feminino, 27 anos, sem
comorbidades, com lesao em ombro esquerdo ha
2 anos apos exérese de cisto - SIC. Apds 01 ano
apresentou recidiva da lesdo tendo realizado nova
exérese. Relatava dor e prurido.

Os anatomopatologicos prévios evidenciavam
histiocitoma fibroso e dermatofibroma (fibro-
histiocitoma dérmico benigno), respectivamente.
Ao exame lesdo tumoral de 10 cm, eritemato-
amarronzada, endurada, aderida a planos
profundos, com cicatriz superficial e nédulo
protuberante em periferia, localizada em deltoide
esquerdo e doloroso a palpagao (Figura 1).

USG mostrou massa de aspecto neoplasico
(fibrohistiocitoma atipico?), podendo corresponder
a DFSP, mimetizando queloide, sendo sugerido
correlagdo com Ressonancia Nuclear Magnética
(RNM). Novo anatomopatoldgico evidenciou
neoplasia fusiforme centrada na derme,
constituida por células com atipias discretas,
alongadas e eosinofilicas formando feixes curtos
e entrelacados, com areas estoriformes, nao sendo
detectadas mitoses € necrose, com epiderme
livre de acometimento. A imuno-histoquimica
foi positiva para Smooth Muscle Actin e CD68,
sendo negativas para CD34, Class II, Desmin e
Fator XIlla, consistente com neoplasia fusiforme,
favorecendo o diagndstico de fibro-histiocitoma
celuloso.

Devido a alta suspeita clinica de DFSP, nova
bidpsia com amostra mais representativa foi
solicitada e evidenciou neoplasia fusocelular
(Figura 2), com imuno-histoquimica positiva para
CD34, Class II, CD10, Smooth Muscle Actin e KI-

67 Antigen (em aproximadamente 1% das células)
e negativa para Fator XIIIA, Desmin, S100 e
P53 Protein (Figura 3), apoiando o diagndstico
de DFSP. RNM foi solicitada e paciente foi
encaminhada para cirurgia oncologica.

Discussao

Dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP)
¢ um tumor cutidneo fibro-histiocitario raro,
de crescimento lento e infiltrativo,? com baixa
probabilidade de metastase, mas alta taxa
de recidiva.' A translocacdao cromossOmica
encontrada em mais de 90% dos casos envolve
t(17;22)(q22;q13), com fusao do gene de colageno
1A1 (COL1A1) e do gene do polipeptideo beta
do fator de crescimento derivado de plaquetas
(PDGFB). O produto do gene, uma proteina
de fusao COL1AI1-PDGFB, liga-se ao receptor
PDGF expressado constitutivamente e atua como
fator autocrino para estimular o crescimento de
células do DFSP.?

A incidéncia varia de 0,8-5 casos por milhdo/
habitante/ano, afeta tanto homens quanto mulheres,
com pico de incidéncia entre a segunda e quinta
décadas,*tendo sido descrito em todas as ragas.*

A maioria das lesdes ocorre no tronco, seguida
de membro superior, inferior, cabega e genitalia.
Ocorréncias em cicatrizes e sobre tatuagens
preexistentes e trauma local anterior ao surgimento
do tumor sdo descritas.’

Apresenta-se como placa endurecida com
eventuais protuberancias, cor da pele a marrom-
avermelhada que podem ulcerar e tornar-se
dolorosas.! O crescimento € lento e a modificacao
rapida da lesdo ¢ sugestiva de transformacao
fibrossarcomatosa.> Seu tamanho varia de 2 a 5
cm geralmente.?

Diagnosticos diferenciais incluem
fibrohistiocitoma celular/dermatofibroma, tumor
fibroso solitario, lipoma de células fusiformes,
angiossarcoma, tumores da bainha do nervo
periférico, melanoma de células fusiformes,
angiomixoma, sarcoma mixoéide, sarcoma sinovial
e carcinoma sarcomatoide.’
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Figura 1. Lesdo tumoral de aproximadamente 10 cm, eritemato-amarronzada, endurada, aderida a
planos profundos, com cicatriz superficial e nddulo protuberante

Figura 2. Células fusiformes.
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O exame histopatologico da biopsia de pele,
que deve ser profunda, com representacao da
derme e subcutdneo,” mostra arquitetura mal
delimitada e presenca de células fusiformes com
padrao estoriforme a espiralado, estendendo-se
em grande parte para subcutaneo. As projegoes
irregulares em forma de corddo das células
tumorais, estendendo-se muito além do centro
do tumor, sdo possivelmente responsaveis pelas
altas taxas de recidiva, mesmo apos ressec¢ao
cirargica ampla,?; as mitoses sdo pouco frequentes
€ um mesmo tumor pode apresentar mais de
uma variante histoldgica.” Variantes histologicas
menos comuns foram identificadas: mixoide,
pigmentada (ou tumor de Bednar), mioide,
de células granulares, esclerosante, atrofica e
fibrossarcomatosa,’ variante associada ao maior
risco de recidiva e metastase, sendo o pulmao o
local mais comum, caracterizada por areas de
padrao de crescimento em espinha de peixe ou
fascicular, com aumento da celularidade, atipia
e atividade mitdtica. A positividade para CD34
pode ser perdida nas areas fibrossarcomatosas, o
que pode dificultar o diagnostico, especialmente
em pequenas amostras de bidpsia.’

A expressao imuno-histoquimica de CD34 tem
sido considerada caracteristica para o diagnostico
porque 80%-100% dos DFSP expressam este
marcador, mas sua expressao tem sido cada vez
mais relatada em outros sarcomas. O fator XIlIa,
geralmente negativo no DFSP, ¢ muito util no
diagnostico diferencial entre DFSP e histiocitomas
fibrosos celulares.*

Do ponto de vista molecular, a identificagao
da translocacdo t(17;22) (q22;q13) em RT-
PCR ou teste FISH (hibridizacdo in situ por
fluorescéncia) podem auxiliar no diagndstico.?
Embora nao sejam necessarios para o diagndstico
de rotina, a identificacao de rearranjos COL1A1/
PDGFB sao obrigatdrios nos casos em que o
diagnostico diferencial € inconclusivo, como
subtipos histopatoldégicos incomuns ou raros,
caracteristicas imuno- histoquimicas pouco
informativas (CD34 negativo) ou antes de iniciar o
tratamento adjuvante. Em um pequeno percentual

(10%), o gene de fusao COL1A1/PDGFB esta
ausente, podendo uma pequena porcentagem
dos DFSP exibir forma diferente de anomalias
genéticas.* Ambas as técnicas foram comparadas
e embora tivessem uma especificidade semelhante
(100 %), o FISH foi mais sensivel que o RT-PCR
para deteccao do transcrito PDGFB/COL1A1 (90
X 72 %).}

Exames de imagem geralmente ndo sao
solicitados nos casos classicos. A RNM permite
uma avaliagdo pré-operatoria precisa e auxilia
nos casos atipicos ou dificeis.® E imagem de
escolha para avaliar extensao subclinica profunda
e planejamento cirtirgico, mas nao ¢ recomendada
para avaliar margens laterais.’

Excisdo com cirurgia micrografica de Mohs
ou outras formas de avaliagdo de margem
periférica e profunda (PDEMA) ¢ recomendado
em vez de WLE (ampla excisdo local). Estudos
que examinam os resultados de Mohs e WLE
relataram consistentemente taxas de recorréncia
mais baixas para o primeiro (0%—-6,6% vs 1,7%—
30,8%).1°

O mesilato de imatinibe, um inibidor oral
de tirosina quinase, pode ser usado para DFSP
recidivante, irressecavel ou metastatico em
adultos.! Tumores sem a translocagdo t(17;22)
podem nao responder a imatinibe; assim, a
analise molecular ¢ 1util antes do inicio da
medicacdo.*

O Painel da National Comprehensive Cancer
Network recomenda que se margem negativa
for alcangada, nenhum tratamento adjuvante ¢
necessario, mas quando a cirurgia de Mohs ou
outras formas de PDEMA ndo forem utilizadas,
se as margens tém menos de 1 cm, ou quando a
resseccao adicional nao for viavel, a radioterapia
deve ser considerada.'”

Recidiva ¢ maior nos primeiros 3 anos apos
o tratamento. Portanto, os pacientes devem
ser avaliados a cada 3-6 meses durante esse
periodo e, posteriormente, anualmente. Exames
de rotina ndo sao necessarios, a menos que haja
sintomas que sugiram metastase ou na variante
fibrossarcomatosa.’

www.revistacientifica.hospitalsantaizabel.org.br



Rev. Cient. HSI 2024;8(1):29-33 Dermatofibrossarcoma Protuberans 33

Conclusao

DFSP ¢ tumor raro de dificil diagndstico.
Biopsia representativa, profunda, que inclua
subcutaneo e realizagdo de imuno-histoquimica
sdo essenciais. Devido a elevada taxa de recidiva,
a cirurgia com controle histologico das margens ¢
o tratamento de escolha. Atencdo especial deve ser
dada a variante fibrossarcomatosa por apresentar
maior risco de recidiva e metastase.
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