Dermatofibrossarcoma protuberante

mimetizando queloide
Dermatofibrosarcoma protuberans simulating keloid
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RESUMO

O dermatofibrossarcoma protuberante é um sarcoma localmente agressivo, de malignidade in-
termediaria, que predomina na faixa de adultos jovens a meia-idade. Lesdes congénitas ou na
infincia sdo raras, mas foram relatadas. Nos estagios precoces, pode ser mal diagnosticado e ser
incompletamente excisado, 0 que aumenta o risco de recorréncias. Relata-se o caso de paciente
do sexo masculino, de 24 anos, com historia de micula hipercrdmica em regiio abdominal
desde o nascimento que evoluiu para tumorac¢io apds duas abordagens cirtirgicas. Bidpsia e imu-
no-histoquimica confirmaram o diagnéstico de dermatofibrossarcoma protuberante, e a lesio foi
excisada com margem de 3cm.
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ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma protuberans is a locally aggressive sarcoma of intermediate malignancy that predom-
inates in the range of young adults to middle age. Congenital or childhood lesions are rare but have been
reported. It can be misdiagnosed and incompletely excised in the early stages, which increases the risk of
recurrence. The present article reports the case of a 24-year-old male patient presenting a hyperchromic
macula in the abdominal region from birth that evolved into a tumor after several surgical approaches.
Biopsy and immunohistochemistry confirmed the diagnosis of dermatofibrosarcoma protuberans, and the
lesion was excised with a 3 cm margin.
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INTRODUCAO

O dermatofibrossarcoma protuberante (DFSP) é um tu-
mor fibro-histiocitirio de malignidade intermediaria que, apesar
de ser raro, representa a maioria dos sarcomas cutineos. Apresen-
ta crescimento local agressivo, alta taxa de recorréncia, mas baixo
potencial metastatico. B mais frequentemente relatado na faixa
etaria de 20 a 50 anos e apresenta ligeira predominancia no sexo
masculino.*®

A localizagio mais frequente é o tronco (40-60%), se-
guido pelos membros (20-30%) e cabega e pescogo (10-15%)°,
sendo excepcionalmente descrito na parede abdominal, ja que
representa o tumor de tecidos moles menos frequente dessa re-
gido.!
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Na sua fase inicial, pode-se apresentar como uma pla-
ca endurecida, assintomatica, cor da pele, violicea, marrom-a-
vermelhada ou levemente hipercromica, semelhante a queloide.
Eventualmente, desenvolve-se para nédulos violaceos a verme-
lho-acastanhados, com até varios centimetros de diametro. Na
palpacio, a lesdo é solida e aderida ao tecido subcutineo. Existem
relatos de lesdes que se desenvolvem apds trauma ou em cicatriz
prévia de cirurgia.'?’

O exame histopatologico mostra uma cole¢io densa uni-
forme de células fusiformes em arranjo estoriforme (em tur-
bilhdo ou semelhante a uma esteira) caracteristico, com pouco
pleomorfismo nuclear e baixa atividade mitética. O tumor pode
infiltrar o subcutaneo distorcendo a arquitetura do tecido adipo-
so, com aspecto em favo de mel. Proje¢des profundas em direcio
a fascia e musculo dificultam sua delimitagio e consequente re-
mocio cirdrgica.>>*

Na imuno-histoquimica, células fusiformes sdo positivas
para CD34 e negativas para fator XIIIa, o que auxilia na dife-
renciagdo do dermatofibroma, principal diagnéstico diferencial
histopatologico, no qual as células sio negativas ao CD34 e po-
sitivas ao fator XIIIa.>"®

Excisio cirtrgica completa, incluindo a cirurgia micro-
grafica de Mobhs, ¢ o tratamento padrio para o DFSP. O mesilato
de imatinibe foi experimentado em pacientes com DFESP irres-
secavel, recorrente e/ou metastitico.>

O objetivo do presente estudo é destacar a importancia
do diagnoéstico precoce desse tumor, que, apesar de raro, pode
simular clinicamente diversas lesdes cutaneas como queloide, e
observar que a primeira abordagem cirirgica com margens am-
plas apresenta maior chance curativa, reduzindo as chances de
recidivas locais e a alta morbidade.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 24 anos, procedente de Belo
Horizonte, com relato de lesio na regido epigastrica abdominal
desde o nascimento, que se iniciou como macula hipercrémica
acompanhada de dor no local.

Realizou bidpsia aos 12 anos de idade que foi sugestiva
de queloide, segundo o paciente, que nio apresentava o resultado
anatomopatolégico no momento da consulta. Foi submetido a
abordagem cirtirgica aos 12 e 16 anos, com posterior recidiva e
crescimento da lesdo, que evoluiu para nddulos e placa normo-
cromica. Também nio tinha os resultados histopatologicos dessas
cirurgias.

Aos 24 anos, foi submetido a nova bidpsia solicitada por
dermatologista, que foi sugestiva de fibromixoma, sem sinais de
malignidade. O paciente foi, entio, encaminhado ao servico de
Dermatologia da Santa Casa de Belo Horizonte. Ao exame fisi-
co, apresentava tumorag¢io lobulada eritémato-violicea de con-
sisténcia fibrosa, de aproximadamente 8 x 6¢m, na regiio epigas-
trica abdominal (Figuras 1 e 2).

Diante da apresentacdo clinica, a principal suspeita foi de
dermatofibrossarcoma protuberante e, portanto, foi realizada re-
visio da lamina do anatomopatoldgico. A revisio revelou células
fusiformes em arranjo estoriforme (Figura 3), e o material foi
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FIGURA 1: Tumoragao
lobulada eritémato-
violacea de
consisténcia

fibrosa, de
aproximadamente

8 x 6cm, na

regiao epigastrica
abdominal

FIGURA 2: Tumoragao
lobulada eritémato-
violacea na

regido epigastrica
abdominal

submetido a avaliagio imuno-histoquimica. Tal exame revelou
positividade para o anticorpo CD34, sendo conclusiva de der-
matofibrossarcoma protuberante, confirmando a principal hipo-
tese clinica.

Além disso, o paciente foi submetido a ressonancia nu-
clear magnética para avaliar extensdo da lesdo e invasio local. O
exame mostrou lesio expansiva multilobulada em pele e sub-
cutineo e um nddulo hepatico, podendo corresponder a aco-
metimento neoplisico secundario. Porém, a propedéutica do
nédulo nio mostrou, até o presente momento, relacio com a
neoplasia cutanea.



Dermatofibrossarcoma protuberante

FIGURA 3: Anatomopatoldgico com coloragao Hematoxilina & eosina
mostrando células fusiformes em arranjo estoriforme

A lesio foi excisada pela equipe de cirurgia plastica, com
margem ampla de 3cm, com retirada da fiscia do musculo reto
abdominal e fechamento da parede por abdominoplastia reversa,
apresentando bom resultado estético (Figuras 4 e 5). Conforme
discutido com patologista, o anatomopatologico da peca cirtirgi-
ca foi compativel com DFSP, com fragmentos da fascia muscular
livres de neoplasia, e foi afastada a possibilidade de transformacio
mais agressiva na peca analisada.

Nenhum tratamento adjuvante foi administrado. Até o
presente momento, um ano apds o procedimento cirargico, o
paciente nio apresenta indicios de recidivas locais ou a distancia.

DISCUSSAO

O dermatofibrossarcoma protuberante ¢ uma neoplasia
de células fusiformes com malignidade intermediaria e baixo
risco de metastases. No entanto, o comportamento indolente do
tumor e suas caracteristicas imprecisas frequentemente levam a
demora em sua percepcio pelos pacientes e médicos, ocasionan-
do atraso no diagnéstico. Além disso, devido a maior prevaléncia
de casos de carcinomas basocelulares, carcinomas espinocelulares
e melanomas cutineos, os dermatologistas estio mais familiari-
zados com o diagndstico, progndstico e tratamento dessas neo-
plasias.'

O estagio precoce, por se tratar de lesio inespecifica e
assintomatica, pode ser mal diagnosticado como tumor benig-
no e ser incompletamente excisado. O diagnoéstico diferencial
clinico inclui queloide, dermatofibroma, dermatomiofibroma e
morfeia.?’

A coleta adequada de material para realizacio de ana-
tomopatoldgico (AP) é de suma importancia, pois amostras
superficiais de material para AP podem nio produzir material
diagnostico.?

A primeira interven¢io é de extrema importancia, uma
vez que a disseminacio tumoral apds a primeira ressec¢io ina-
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FIGURA 4: Marcagao pré-operatdria da margem de seguranca e retirada da
pega cirlrgica

FIGURA 5: Figura
5: Pés-Operatdrio
imediato

dequada pode levar a crescimento local descontrolado ou a me-
tastase.'

As altas taxas de recidiva locais, acompanhadas da alta
morbidade do DFSP, justificam o esforco no diagnéstico pre-
coce e a necessidade de tratamento inicial, que possibilita maior
taxa de cura.>”’

As lesdes com multiplas recidivas apds o tratamento ini-
cial parecem ter maior probabilidade de diferenciagio em sar-
comas de alto grau de malignidade com aumento do risco de
metastases.’

Os principais fatores progndsticos sio a remogao cirdr-
gica inadequada com margens comprometidas, tumores grandes,
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localizacio na cabeca e presenca de areas de fibrossarcoma na
histologia.’

O tratamento com maiores chances curativas é a ressec-
¢lo cirtrgica com excisdo local ampla. A disseminacio micros-
copica do tumor por proje¢des de células tumorais, semelhan-
tes a tentaculos, sob a pele clinicamente normal, torna dificil a
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