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O dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) é um tumor cutâneo fibro-
histiocitário raro, agressivo, de crescimento lento e infiltrativo, com baixa 
probabilidade de metástase, mas uma alta taxa de recorrência local. Caracteriza-
se por placa endurecida assintomática, da cor da pele a marrom-avermelhada, 
que eventualmente desenvolve múltiplos nódulos. Descrevemos um caso de DFSP 
em uma paciente do sexo feminino, 27 anos, com lesão de aspecto queloidiano em 
ombro esquerdo, cujo diagnóstico final com histopatológico e imuno-histoquímica 
só foi realizado após a quarta biópsia, mostrando a importância de uma amostra 
coletada no local adequado e de forma representativa. 
Palavras-chave: Dermatofibrossarcoma Protuberans; Cirurgia Micrográfica 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) é um tumor raro de partes 
moles que envolve a derme, subcutâneo e, em casos raros, músculo e fáscia.¹ 
Uma translocação cromossômica é encontrada em mais de 90% dos casos e 
envolve t(17;22).²

Os locais de predileção são tronco e extremidades.³ Surge como placa 
endurecida e assintomática, violácea, vermelho-azulada ou marrom, de 
consistência dura e fixada à pele, que cresce com o desenvolvimento de 
múltiplos nódulos, daí seu nome protuberans.4

A histomorfologia clássica é de células uniformes, fusiformes, em padrão 
predominantemente estoriforme na derme, com infiltração do subcutâneo em 
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formato de favo de mel. Na imuno-histoquímica, 
apresenta coloração positiva para CD34 e negativo 
para fator XIIIA.5

O tratamento é a remoção cirúrgica, 
preferencialmente com cirurgia micrográfica de 
Mohs (CMM). O mesilato de imatinibe pode 
ser usado para DFSP recorrente, irressecável e 
metastático.¹

Relato de Caso

Paciente, sexo feminino, 27 anos, sem 
comorbidades, com lesão em ombro esquerdo há 
2 anos após exérese de cisto - SIC. Após 01 ano 
apresentou recidiva da lesão tendo realizado nova 
exérese. Relatava dor e prurido.

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

USG mostrou massa de aspecto neoplásico 
(fibrohistiocitoma atípico?), podendo corresponder 
a DFSP, mimetizando queloide, sendo sugerido 
correlação com Ressonância Nuclear Magnética 
(RNM). Novo anatomopatológico evidenciou 
neoplasia fusiforme centrada na derme, 
constituída por células com atipias discretas, 
alongadas e eosinofílicas formando feixes curtos 
e entrelaçados, com áreas estoriformes, não sendo 
detectadas mitoses e necrose, com epiderme 
livre de acometimento. A imuno-histoquímica 
foi positiva para Smooth Muscle Actin e CD68, 
sendo negativas para CD34, Class II, Desmin e 
Fator XIlla, consistente com neoplasia fusiforme, 
favorecendo o diagnóstico de fibro-histiocitoma 
celuloso.

Devido à alta suspeita clínica de DFSP, nova 
biópsia com amostra mais representativa foi 
solicitada e evidenciou neoplasia fusocelular 
(Figura 2), com imuno-histoquímica 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 diagnóstico 
de DFSP. RNM foi solicitada e paciente foi 
encaminhada para cirurgia oncológica.

Discussão

Dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) 
é um tumor cutâneo fibro-histiocitário raro, 
de crescimento lento e infiltrativo,² com baixa 
probabilidade de metástase, mas alta taxa 
de recidiva.¹ A translocação cromossômica 
encontrada em mais de 90% dos casos envolve 
t(17;22)(q22;q13), com fusão do gene de colágeno 
1A1 (COL1A1) e do gene do polipeptídeo beta 
do fator de crescimento derivado de plaquetas 
(PDGFB). O produto do gene, uma proteína 
de fusão COL1A1-PDGFB, liga-se ao receptor 
PDGF expressado constitutivamente e atua como 
fator autócrino para estimular o crescimento de 
células do DFSP.²

A incidência varia de 0,8-5 casos por milhão/
habitante/ano, afeta tanto homens quanto mulheres, 
com pico de incidência entre a segunda e quinta 
décadas,³tendo sido descrito em todas as raças.4

A maioria das lesões ocorre no tronco, seguida 
de membro superior, inferior, cabeça e genitália.6 
Ocorrências em cicatrizes e sobre tatuagens 
preexistentes e trauma local anterior ao surgimento 
do tumor são descritas.7 

Apresenta-se como placa endurecida com 
eventuais protuberâncias, cor da pele a marrom-
avermelhada que podem ulcerar e tornar-se 
dolorosas.¹ O crescimento é lento e a modificação 
rápida da lesão é sugestiva de transformação 
fibrossarcomatosa.² Seu tamanho varia de 2 a 5 
cm geralmente.³

D i a g n ó s t i c o s  d i f e r e n c i a i s  i n c l u e m 
fibrohistiocitoma celular/dermatofibroma, tumor 
fibroso solitário, lipoma de células fusiformes, 
angiossarcoma, tumores da bainha do nervo 
periférico, melanoma de células fusiformes, 
angiomixoma, sarcoma mixóide, sarcoma sinovial 
e carcinoma sarcomatoide.¹
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Figura 1. Lesão tumoral de aproximadamente 10 cm, eritemato-amarronzada, endurada, aderida a 
planos profundos, com cicatriz superficial e nódulo protuberante

Figura 2. Células fusiformes. 

Figura 3. Imuno-histoquímica com coloração positiva para CD34 e negativa para fator XIIIA.
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O exame histopatologico da biópsia de pele, 
que deve ser profunda, com representação da 
derme e subcutâneo,² mostra arquitetura mal 
delimitada e presença de células fusiformes com 
padrão estoriforme a espiralado, estendendo-se 
em grande parte para subcutâneo. As projeções 
irregulares em forma de cordão das células 
tumorais, estendendo-se muito além do centro 
do tumor, são possivelmente responsáveis pelas 
altas taxas de recidiva, mesmo após ressecção 
cirúrgica ampla,³; as mitoses são pouco frequentes 
e um mesmo tumor pode apresentar mais de 
uma variante histológica.7 Variantes histológicas 
menos comuns foram identificadas: mixoide, 
pigmentada (ou tumor de Bednar), mioide, 
de células granulares, esclerosante, atrófica e 
fibrossarcomatosa,5 variante associada ao maior 
risco de recidiva e metástase, sendo o pulmão o 
local mais comum, caracterizada por áreas de 
padrão de crescimento em espinha de peixe ou 
fascicular, com aumento da celularidade, atipia 
e atividade mitótica. A positividade para CD34 
pode ser perdida nas áreas fibrossarcomatosas, o 
que pode dificultar o diagnóstico, especialmente 
em pequenas amostras de biópsia.5

A expressão imuno-histoquímica de CD34 tem 
sido considerada característica para o diagnóstico 
porque 80%-100% dos DFSP expressam este 
marcador, mas sua expressão tem sido cada vez 
mais relatada em outros sarcomas. O fator XIIIa, 
geralmente negativo no DFSP, é muito útil no 
diagnóstico diferencial entre DFSP e histiocitomas 
fibrosos celulares.4

Do ponto de vista molecular, a identificação 
da translocação t(17;22) (q22;q13) em RT-
PCR ou teste FISH (hibridização in situ por 
fluorescência) podem auxiliar no diagnóstico.³ 
Embora não sejam necessários para o diagnóstico 
de rotina, a identificação de rearranjos COL1A1/
PDGFB são obrigatórios nos casos em que o 
diagnóstico diferencial é inconclusivo, como 
subtipos histopatológicos incomuns ou raros, 
características imuno- histoquímicas pouco 
informativas (CD34 negativo) ou antes de iniciar o 
tratamento adjuvante. Em um pequeno percentual 

(10%), o gene de fusão COL1A1/PDGFB está 
ausente, podendo uma pequena porcentagem 
dos DFSP exibir forma diferente de anomalias 
genéticas.4 Ambas as técnicas foram comparadas 
e embora tivessem uma especificidade semelhante 
(100 %), o FISH foi mais sensível que o RT-PCR 
para detecção do transcrito PDGFB/COL1A1 (90 
x 72 %).8

Exames de imagem geralmente não são 
solicitados nos casos clássicos. A RNM permite 
uma avaliação pré-operatória precisa e auxilia 
nos casos atípicos ou difíceis.9   É imagem de 
escolha para avaliar extensão subclínica profunda 
e planejamento cirúrgico, mas não é recomendada 
para avaliar margens laterais.7

Excisão com cirurgia micrográfica de Mohs 
ou outras formas de avaliação de margem 
periférica e profunda (PDEMA) é recomendado 
em vez de WLE (ampla excisão local). Estudos 
que examinam os resultados de Mohs e WLE 
relataram consistentemente taxas de recorrência 
mais baixas para o primeiro (0%–6,6% vs 1,7%–
30,8%).10

O mesilato de imatinibe, um inibidor oral 
de tirosina quinase, pode ser usado para DFSP 
recidivante, irressecável ou metastático em 
adultos.¹ Tumores sem a translocação t(17;22) 
podem não responder a imatinibe; assim, a 
análise molecular é útil antes do início da 
medicação.4

O Painel da National Comprehensive Cancer 
Network recomenda que se margem negativa 
for alcançada, nenhum tratamento adjuvante é 
necessário, mas quando a cirurgia de Mohs ou 
outras formas de PDEMA não forem utilizadas, 
se as margens têm menos de 1 cm, ou quando a 
ressecção adicional não for viável, a radioterapia 
deve ser considerada.10

Recidiva é maior nos primeiros 3 anos após 
o tratamento. Portanto, os pacientes devem 
ser avaliados a cada 3-6 meses durante esse 
período e, posteriormente, anualmente. Exames 
de rotina não são necessários, a menos que haja 
sintomas que sugiram metástase ou na variante 
fibrossarcomatosa.¹
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Conclusão

DFSP é tumor raro de difícil diagnóstico. 
Biópsia representativa, profunda, que inclua 
subcutâneo e realização de imuno-histoquímica 
são essenciais. Devido à elevada taxa de recidiva, 
a cirurgia com controle histológico das margens é 
o tratamento de escolha. Atenção especial deve ser 
dada à variante fibrossarcomatosa por apresentar 
maior risco de recidiva e metástase.
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