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Resumo

O dermatofibrossarcoma protuberante é um tumor de pele de baixa incidéncia e dificil tratamento, dado o grande niime-
ro de recidivas. O tratamento cldssico consiste na ressec¢do com margens amplas, algumas vezes levando a sério compro-

metimento funcional e ou estético e apesar disto, dados da literatura revelam um indice de recidiva variando de 11% a 53%.

Recentemente a radioterapia vem sendo utilizada mudando o curso usual deste tumor, diminuindo drasticamente os niveis

de recorréncia comparando quando somente a cirurgia é empregada. Neste artigo revisamos estas modalidades e fazemos

o relato de trés casos de dermatofibrossarcoma protuberante recidivados e de grandes dimensées tratados em nosso servi-

¢o com ressecgdo e radioterapia adjuvante e que permanecem livres de recidivas apds dois anos da resseccdo cirirgica.
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DERMATOFIBROSSARCOMA

Introducao

Dermatofibrossarcoma protuberante é um tumor ma-
ligno de pele, raro, localmente agressivo, com baixo po-
tencial de metastatizagdo, porém, com alto indice de reci-
diva local, mesmo com grandes margens de ressecg¢io. Po-
de acometer qualquer idade, ndo poupando extremos '3,

O diagnéstico pode ser dificil por apresentar aspecto
semelhante a diferentes lesdes benignas, como dermato-
fibromas, queldides ou cistos de inclusio.

O dermatofibrossarcoma protuberante costuma ter
um cardter indolente, com relatos de crescimento lento
por décadas, ou podendo, em alguns meses, assumir
grandes propor¢des. A procura por servigos médicos po-
de demorar, como nos trés casos descritos a seguir.

Quanto a localizagao, alguns trabalhos da literatura
citam o tronco e extremidade superior: ombro e brago,
como os de maior incidéncia'**. OQutros citam a cabega e
pescoco™’. Nao ha prevaléncia definida quanto ao sexo.

Macroscopicamente, o tumor apresenta-se como uma
placa tinica multinodular, firme e elevada, fixo a pele, mas
moével as estruturas profundas, de coloragio avermelhada
ou arroxeada. Histologicamente apresenta células fusifor-
mes dispostas em fasciculos em varias dire¢Ges, dando
origem a um padrdo semelhante a roda de carroga, obser-
vando-se também, pleomorfismos nucleares e figuras mi-
téticas. O diagnéstico de certeza € dado pela imuno-histo-
quimica, por meio da expressdo do antigeno CD348.

O manejo terapéutico do dermatofibrossarcoma pro-
tuberante tem sido assunto de varios estudos em decor-
réncia da dificuldade de controle do mesmo. Devido a
sua agressividade local é de morbimortalidade elevada,
nio somente pelas dimensdes macroscépicas do tumor
(que chega a assumir dimensdes maiores que 20 cm) co-
mo microscopicamente, quando por interdigita¢des, che-
ga a atingir até 12 cm além da margem macroscépica®.

Muitos estudos propdem uma margem de ressec¢io
ampla, correlacionando as margens com a probabilidade
de recidiva. Roses e colaboradores relatam recorréncia
de 41% quando se realiza margem de 2 cm, 24% quan-
do maior que 2 cm, e 20% quando se realiza a ressec¢io
com margem de 3 cm mais a fascia’.

As grandes resseccgdes sdo ainda indicadas como tra-
tamento de escolha'*'*", porém a chance de recidiva se
situa em torno de 11% a 53%. Nos tumores de cabega e
pescoco, encontram-se até 75% de recidiva'''?, Este fato
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¢ facilmente compreendido devido as exiguas margens
possiveis de serem alcangadas. Neste estudo apresenta-
se um caso de tumor da regido frontal, cuja margem pro-
funda foi de 0,1 cm na profundidade a despeito da res-
seccdo da lamina anterior do osso frontal, (caso 1).

Outra alternativa utilizada na tentativa de ndo deixar
tumor residual seria a cirurgia de Mohs™ ", que consis-
te no mapeamento histomicrografico da lesdo com res-
seccOes guiadas até total excisdo tumoral em um Unico
ato cirdrgico. Em um estudo realizado por Ratner e co-
laboradores, esta técnica foi utilizada, alcangando altos
indices de ressecabilidade, e evidenciando a dissemina-
¢do microscépica da lesdo, chegando até 12 cm das mar-
gens macroscopicas’. Este estudo coincide com dados da
literatura, que mostram o baixissimo indice de recorrén-
cia encontrado com esta técnica™'"'*,

Apesar dos baixos indices de recidiva, esta técnica
depende de uma estrutura hospitalar adequada, patolo-
gistas treinados disponiveis, experiéncia do cirurgido, e
em tumores grandes se torna extremamente trabalhoso,
pois quanto maior o tumor, maior ¢ o nimero necessario
de exames histolégicos, chegando a ser quase invidvel
nestes tumores, a verificagdo de todas as margens.

Recentemente tem sido demonstrada uma nova linha
terapéutica até entdo deixada em segundo plano que se-
ria a radioterapia. Ballo® estudou 19 pacientes com der-
matofibrossarcoma protuberante tratados com cirurgia e
radioterapia, com lesdes variando de 12 a 15 cm, sendo
que seis pacientes apresentavam margens positivas no
momento da ressec¢do, 10 com margens negativas (<3
cm), 1 paciente com doenga macroscopica e 2 pacientes
que receberam radioterapia pré-operatoriamente. Neste
estudo foram utilizados de 50-60 Gy (CO60 ou 6MV
photon) com a profundidade de 3 - 4 cm. Em seu estudo,
dos 19 pacientes, somente um apresentou recidiva®,

Suit et al.** observaram 3 recorréncias em 12 pacientes
tratados com cirurgia e radioterapia adjuvante, sendo va-
rios deles com margens comprometidas e com histérico
de recidiva. Documentaram o controle permanente de doen-
¢a macroscopica com radioterapia sem ressec¢io cirirgi-
ca em 3 pacientes; 1 apresentando lesdo recorrente em t6-
rax, com maior diametro de 8,5 cm, o segundo com lesio
primdria em couro cabeludo com 5 x 5 cm e o terceiro
com lesdo recorrente multinodular em regido mentonia-
na de 4 x 3 cm. Estes pacientes foram tratados com elé-
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trons e braquiterapia totalizando doses entre 67 a 75 Gy.

Consideramos ser de interesse, o relato de 3 casos de
dermatofibrossarcoma protuberante de grandes dimen-
sOes tratados em nosso servico, realizando-se ressecgoes
com margens amplas e retalhos cutaneos ou musculo-cu-
taneos, seguido de radioterapia adjuvante.

Relato dos Casos
Caso I

E.S., sexo feminino, parda, 28 anos, refere que em 1993
apresentou lesdo de cerca de 1 cm na regidio anterior do t6-
rax, de crescimento rdpido sendo submetida a resseccio.
Naio sabe referir o resultado do exame anatomopatolégico.

Em maio de 2000, 7 anos apds, houve o surgimento
de uma nova les@o que apresentou crescimento de 6 cm
em 4 meses, cujo resultado anatomopatoldgico foi de
neurofibroma mixéide.

Em outubro de 2000, 5 meses de intervalo, apresen-
tou nova recidiva com 9,5 cm de didmetro, submetida a
resseccdo cujo anatomopatoldgico demonstrou neopla-
sia mesenquimal maligna de padrio fibromixdide. A
imuno-histoquimica revelou diagndstico de lesio fibro-
histiocitica tipo dermatofibrossarcoma protuberante.

Em abril de 2001, 6 meses de intervalo, procurou
nosso servico com nova lesao de 6 cm, multinodular em
mesma regido, sendo submetida a bidépsia que demons-
trou expressdo de CD34+ & imuno-histoquimica.

Foi realizada tomografia computadorizada de térax de-
monstrando invaso local do tumor (figura 1). A pa-
ciente foi entdo submetida, em maio de 2001, a res-
seccdo da lesdo com margens macroscopicas varian-

Figura 1: Exame de tomografia computadorizada
mostrando tumoragao em regiao pré-peitoral esquerda
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do de 3 a 5 cm lateralmente e aproximadamente 1 cm na
profundidade, com ressec¢io da musculatura posterior. Para
o fechamento, utilizou-se retalho do misculo peitoral maior.

Ao exame anatomopatolégico observou-se peca ci-
rirgica de 13,5 x 12,5 x 5 cm, firme, elastica, recoberta
por retalho irregular de pele, com tumor branco acasta-
nhado de limites imprecisos, com infiltracdo na derme,
tecido celular subcutaneo e musculatura, medindo 8,5 x
6,5 x 4cm, a margem profunda era de 0,9 cm e as demais
margens com 0,9 e 4,8 cm.

A imuno-histoquimica apresentou Vimentina+ e
CD34+, compativel com tumor fibrohistiocitico tipo der-
matofibrossarcoma protuberante.

A paciente apresentou deiscéncia no pds-operatorio
que foi ressuturada com cicatrizagdo normal.

Foi submetida a radioterapia adjuvante no periodo de
13/09/01 a 12/11/01, com campo toracico anterior direto,
com margens de 2 cm da les@o pré-operatdria visualizada
a tomografia de térax. A radioterapia foi realizada em
unidade de cobalto 60, com dose final de 60 Gy, com fra-
¢des de 2 Gy/dia. A dose foi calculada na superficie e foi
utilizado “bolus” para superficializaco da dose. Como
complicagbes agudas, a paciente evoluiu com dermatite
grau III (escala RTOG) aos 40 Gy.

Em seguimento ambulatorial e com controle de ima-
gem-ressondncia nuclear magnética, nao apresentou si-
nais de recidiva local até o momento, 2 anos ap6s a ulti-
ma cirurgia (figura 2).

Figura 2: Pds-operatorio de 22 meses com reconstrugdo
do defeito com retalho musculocutdneo do musculo
peitoral maior
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Caso Il

J.B.S. sexo feminino, branca, 51 anos, refere que
em 1991 submeteu-se a ressec¢éo de lesdo sobreleva-
da, de crescimento lento em regido frontal com 1,6 cm,
cujo anatomopatolégico demonstrou dermatofibros-
sarcoma protuberante com margens comprometidas.
Dois meses depois, submeteu-se a nova ressecgao cu-
ja pega cinirgica nao mostrou sinais de neoplasia.

Em agosto de 1993, com 2 anos de intervalo, foi
submetida a ressec¢do de nova lesdo com 3,2 x
2,9cm, em mesma topografia, cujo anatomopatol6-
gico demonstrou dermatofibrossarcoma protube-
rante com margens comprometidas.

Em setembro de 1994, 1 ano de intervalo, nova le-
sdo de 4,3 x 3,2 cm foi ressecada, a peca media 6,9 x
5,3 x 0,9 cm, o fechamento foi realizado com enxer-
tia de pele total, e o anatomopatoldgico revelou car-
cinoma basocelular com margens cirtirgicas livres.

Em outubro de 2000, 6 anos de intervalo, apre-
sentava nova lesdo nodular avermelhada de cresci-
mento lento sobre a drea de enxerto.

Em abril de 2001 procurou nosso servigo, sendo sub-
metida em maio a ressecgao de lesdo com 6,5 x4 x 8 cm
(Figura 3), com ressec¢do da ldmina externa do 0sso
frontal (figura 4), fechamento com avango de retalhos
laterais e enxertia de drea doadora (figura 5). O exame
anatomopatol6gico mostrou tratar-se de dermatofibros-
sarcoma protuberante com margem profunda de 0,1 cm.
A imuno-histoquimica constatou CD34 positivo.

Foi submetida a radioterapia adjuvante no perfodo
de 27/08/01 a 11/10/01, com campo frontal direto com
margens de 2 centimetros da cicatriz. A radioterapia foi
realizada em ortovoltagem, com energia de 100 kV,
com dose final de 56 Gy calculada na superficie, com
fragdes de 2 Gy/dia. O tratamento foi suspenso por der-
matite grau III (escala RTOG), sendo optado por térmi-
no do tratamento com dose de 56 Gy, ndo se atingindo
a dose final proposta de 60 Gy.

A paciente encontra-se sem sinais de recidivas até
o momento, 2 anos apds a tltima cirurgia (figura 6).

Caso Il

T.R.S., sexo feminino, branca, 62 anos. Refere
aparecimento de nédulo endurecido avermelhado de
crescimento lento por 18 anos em ombro esquerdo.
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Figura 3: Dermatofibrossarcoma protuberante recidivado
em regido frontal

e

Figura 4: Defeito ocasionado apods ressec¢éo da lesdo
Jjuntamente com a lamina externa do osso frontal

Em abril de 1998, a lesdo apresentava cerca de 5 cm
apresentando ulceragdo e sangramento.

A paciente procurou nosso servico em fevereiro de
2001 e ao exame fisico, apresentava tumoragao supracla-
vicular de aproximadamente 18 cm (figura 7).

Realizou rX de térax e tomografia computadorizada
para estudo do comprometimento de estruturas profundas.

Devido a problemas clinicos, apenas em abril de 2001
realizou-se a ressec¢do de tumoragdo préxima ao feixe
vasculonervoso, cujo anatomopatolégico demonstrou tu-
moragdo com 16x12x10cm, sem margem profunda e 2
cm nas demais; clavicula ndo acometida. A imuno-histo-
quimica , apresentou CD34+ ¢ foi diagnosticado DFSP.
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Figura 5: Reconstrucdo apos resseccéao
da lesdo com avancgo de retalhos laterais
e enxertia de drea doadora

Na reconstrucio utilizou-se retalho musculocutineo
do musculo peitoral maior.

Foi submetida a radioterapia adjuvante no periodo de
20/11/02 a 30/01/02, com campo direto angulado com
margens de 5 centimetros da lesfo pré-operatéria visuali-
zada 2 tomografia de térax. A radioterapia foi realizada
em unidade de cobalto 60, com dose final de 60 Gy, com
fragdes de 2 Gy/dia. A dose foi calculada na superficie e
foi utilizado “bolus” para superficializa¢do da dose.

A paciente apresenta-se sem sinais de recidiva local
apds 2 anos de seguimento pés-operatério (figura 8).

Discussao

O dermatofibrossarcoma protuberante de grandes di-
mensdes apresenta grande dificuldade para o controle das
margens de seguranca durante a cirurgia, porque além de
ser dificil a sua diferenciacdo macroscépica do tecido nor-
mal, pode invadir por contigiiidade os tecidos vizinhos,
além das margens habitualmente praticadas de 3 cm.

Nos nossos casos, margens de seguranga em superfi-
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Figura 6: Pés-operatdrio sem
recidivas apos 2 anos

cie foram alcangadas, acima de 2 cm.
As margens profundas nem sempre foi
possivel serem satisfatérias, devido a
presenca de estruturas anatdmicas im-
portantes, como gradeado costal (caso
I), a 1dmina interna do osso frontal (ca-
so II), e feixe vasculonervoso (caso
III), que seriam lesados.

Optou-se por ressec¢des com mar-
gens mais amplas possiveis, sem in-
cluir estruturas nobres, o que evidente-
mente impossibilitou uma maior radi-
calidade cirdrgica. As margens de seguranga avaliadas
foram de 0,9cm em profundidade no caso I e 0,1 cm no
caso I e sem margem profunda livre, no caso I1I, devido
a preservagdo do feixe vasculonervoso que estava envol-
vido pelo tumor.

Entre as alternativas terapéuticas citadas e discutidas na li-
teratura, a cirurgia de Mohs encontra grande aplicagio no tra-
tamento deste tumor, porém, como j4 foi citado anteriormen-
te, a sua aplicabilidade em tumores de grandes dimensdes se
torna muito discutivel. No caso II, o exame de congelagio da
margem profunda seria impossivel por ser tecido 6sseo e nos
casos I e I, a extens@o das margens a serem avaliadas toma-
ria a cirurgia micrografica de Mohs impraticivel.

Tendo em vista novos dados da literatura (tabela 1),
que demonstram o grande indice de controle da doenga
com o uso da radioterapia, utilizamos a mesma como te-
rapia adjuvante e at¢ o momento (aproximadamente 2
anos de seguimento) ndo observamos recidivas.

Nosso estudo vem se juntar aos estudos supracitados
sobre o uso da radioterapia e reforgar os beneficios desta,
que pode tratar-se de uma 6tima arma terapéutica adjuvan-

Tabela 1- Sintese do tratamento realizado para o dermatofibrossarcoma protuberante
Tipo de tratamento Margem de resseccao Nede pacientes Recorréncia
Excisao local'”"® >2cm 66 12%
Excis&o local" <2cm 21 41%
Cirurgia Mohs™'"1 Negativa 45 0,02%
C/rt{rg/a ° . 15 negativas e 6 positivas 2 10%
radioterapia''™
gfgfsﬁ;a,é? i Doenga macroscépica 5 20%
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Figura 7:
Tomografia
computadorizada
mostrando lesdo
de 18 cm,
aproximadamente,
em regiao
supraclavicular
esquerda

te no tratamento do dermatofibrossarcoma protuberante,
ajudando a obter melhor controle da doenga, minimizar se-
giielas, diminuir déficits funcionais, melhorar resultados
estéticos. No entanto, existe ainda a necessidade de novos
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Figura 8:
Pés-operatorio
de 2 anos, retalho
musculocutdneo
do musculo
peitoral maior
usado para
fechamento

do defeito

estudos que estabelecam margens seguras de resseccao,
que sejam menores que as atualmente empregadas, quan-
do usamos a radioterapia como tratamento adjuvante no
tratamento do dermatofibrossarcoma protuberante.

Summary

Dermatofibrosarcoma protuberans is a low incidence skin neoplasia of difficult management due to its high recurrence ra-
te. Usual treatment consists of a large resection, sometimes causing functional and aesthetics impairment, and despite these
efforts, published data point to a recurrence rate of 11% to 53%. Recently, radiotherapy has been used modifying the unreal
course of this tumor, decreasing drastically the recurrence rate when compared to surgery only. We reviewed these treatment
modalities and related three cases of large recurrent tumors treated in our plastic surgery department with surgery and adju-

vant radiotherapy, without recurrences after 2 years follow up.
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