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Relato de Caso

Margens cirúrgicas no dermatofibrossarcoma
protuberans: relato de caso e revisão da literatura

Surgical margins of dermatofibrosarcoma protuberans: case report and literature review

Eduardo R. Z. Câmara1, Tricie Kobylko de Toledo2, Otávio Alberto Kobylko de Toledo1, Antonio C. Eckhardt1,
Alessandro A. B. R. Alves1, Marcelo S. Araújo1, Jadivan L. Oliveira1

RESUMO
Introdução: O dermatofibrossarcoma protuberante (DFSP) é um tumor fibrohistiocítico de ori-
gem dérmica raro, que acomete a pele, representando 1% dos sarcomas de partes moles e
menos de 0,1% de todas malignidades. A principal característica deste tipo de tumor é a sua
elevada taxa de recidiva local após excisão cirúrgica. Decidir a margem cirúrgica adequada para
a ressecção completa é um desafio. Relato de caso: 24 anos, apresenta lesão tumoral vegetante
avermelhada no ombro esquerdo, assintomática. Possui história familiar positiva de DFSP em
membro inferior. O laudo histopatológico definitivo confirmou Dermatofibrossarcoma protuberans.
Discussão: A característica histológica do tumor é a presença de projeções tipo tentáculos de
células neoplásicas na periferia que se estendem através do tecido subcutâneo até a fáscia mus-
cular. Certamente, o fator de maior importância para o controle local é a obtenção de margens
cirúrgicas livres. A excisão através da cirurgia micrográfica de Mohs é uma ótima opção em
regiões onde a excisão ampla não é desejável, como na face. A margem padrão estabelicida em
grande parte da literatura é de 3 cm com ressecção até a fáscia muscular, podendo ser diminuida
para 2 cm em locais em que a excisão ampla prejudique a conformação do local, como na face

Palavras chave: Dermatofibrossarcoma protuberante. Neoplasias Cutâneas. Retalho Miocutâneo.
Margens Cirúrgicas.

ABSTRACT
Introduction: Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a rare dermal fibrohistiocytic tumor
that affects the skin, accounting for 1% of soft tissue sarcomas and representing less than0.1% of
all malignancies. The main characteristic of this type of tumor is a high rate of local recurrence
after surgical excision. Deciding the proper surgical margin for complete resection is a challenge.
Case report: 24 year-old, shows a reddish vegetative asymptomatic tumor on the left shoulder.
She has a positive family history of DFSP in the lower limb. The definitive histopathological report
confirmed Dermatofibrossarcoma protuberans. Discussion: The histological feature of the tumor
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INTRODUÇÃO

O dermatofibrossarcoma protuberante
(DFSP) é um tumor fibrohistiocítico de origem
dérmica, representa 1% dos sarcomas de partes
moles e menos de 0,1% de todas as malignida-
des.1,2,3 É uma neoplasia maligna rara, que aco-
mete a pele numa incidência aproximada de 0,8 a
4,5 casos por milhão de indivíduos/ano.1,3,4 Apre-
senta crescimento local agressivo, alta taxa de
recorrência, mas baixo potencial metastático.5 O
sítio de acometimento mais comum é o tronco,
seguido das extremidades. Seu crescimento usu-
almente é lento, e sua agressividade e recorrência
frequentemente se limitam ao seu sítio de origem,
com rara disseminação linfática ou hematogêni-
ca.5,6,7 Diagnósticos tardios são comuns por con-
ta de sua aparência benigna e raridade.3,7 O di-
agnóstico diferencial faz-se com linfomas, sarcoi-
dose, melanoma, metástases cutâneas, quelói-
des, tumor desmóide, fibrossarcoma, tumores de
anexos e dermatofibroma. O dermatofibrossar-
coma protuberante deve sempre ser pensado nos
casos de recorrência de lesão com diagnóstico
histológico de fibroma.2,4

A principal característica deste tipo de tu-
mor é a sua elevada taxa de recidiva local após
excisão cirúrgica.1,3,6,7 Decidir a margem cirúrgica
adequada para a ressecção completa é um desa-
fio. Tradicionalmente, o tratamento recomenda-
do para DFSP é a ressecção ampla do tumor, com
margem de 3 cm incluindo a fáscia subjacente,
todavia, essa margem é discutida na literatura e
muitos advogam o papel da cirurgia micrográfica
de Mohs como padrão para o tratamento.2,4,6,7

O objetivo desse artigo é relatar um caso
de DFSP e discutir sobre as margens ideais para
o tratamento dessa neoplasia rara.

RELATO DO CASO

Paciente feminina, branca, 24 anos, apre-
senta lesão tumoral vegetante avermelhada no
ombro esquerdo, , assintomática, endurecida, de
7 cm, com surgimento há dois anos e crescimento
progressivo em seis meses (Figura 1). Possui his-
tória familiar positiva de sua mãe portadora de
DFSP em membro inferior. Realizada biópsia inci-
sional com laudo histopatológico de DFSP. Micros-
copicamente, o tumor consiste em células fusifor-
mes atípicas em um estroma fibrótico, na derme
e envolvendo o subcutâneo, organizadas em fas-
cículos irregulares, entrelaçados, resultando em
padrão estoriforme ou em roda de carroça . A ati-

is the presence of tentacle type projections of neoplastic cells in the periphery extending through
the subcutaneous tissue to the muscular fascia. Of course, the most important factor for local
control is the achievement of free surgical margins. Excision through Mohs micrographic surgery
is a great option in regions where wide excision is not desirable, as in the face. The standard
margin in most pf the literature is 3 cm resected to the muscular fascia, and it can be reduced to
2 cm in places where the extensive excision impairs the conformation of the site, as in the face.

Key words: Dermatofibrosarcoma Protuberans. Skin Neoplasms. Myocutaneous Flap. Margins,
Surgical.

Figura 1: Dermatofibrossarcoma protuberans no ombro esquerdo.
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DISCUSSÃO

Dermatofibrossarcoma protuberans é um
sarcoma de partes moles raro caracterizado por
crescimento local, propensão para envolvimento
subclínico e recorrência local.1,2,3,8,9,10 Essa neo-
plasia ocorre mais frequentemente em homens
entre 3a e 5a décadas de vida , no tronco e região
proximal das extremidades, mas pode acometer
qualquer área da pele.8,11 A característica histo-
lógica do tumor é a presença de projeções tipo
tentáculos de células neoplásicas na periferia que
se estendem através do tecido subcutâneo até a
fáscia muscular.3,4 ,10 Fields et at. recomendam a
remoção da fáscia para ressecar completamente
as células tumorais de crescimento vertical, visto
que a profundidade do tumor interfere na sobre-
vida livre de doença.9,10,11 Subtipo histológico, alto
índice mitótico, celularidade, tamanho, localização
na cabeça e pescoço e lesões recorrentes são

fatores associados com maiores taxas de recidi-
va.12 Certamente, o fator de maior importância
para o controle local é a obtenção de margens
cirúrgicas livres. Quando as ressecções são reali-
zadas com margens inadequadas, a taxa de reci-
diva local descrita na literatura pode atingir
60%.1,5,11 A ressecção cirúrgica estabelecida como
padrão na literatura é de 3 cm com índice de
recorrência em torno de 10 %.7,8,9 O fechamento
primário na maioria dos casos é dificultado, sen-
do realizada enxertia de pele, uso de retalhos ou
cicatrização por segunda intenção.12,13 A excisão
através da cirurgia micrográfica de Mohs é uma
ótima opção em regiões onde a excisão ampla
não é desejável, como na face. Embora a experi-
ência com a cirurgia de Mohs no tratamento do
DFSP seja relativamente limitada, as taxas de
recorrência são baixas (0 a 6,6%), pois permite
uma avaliação completa e precisa das margens
cirúrgicas do tumor.5,7,11

O uso do inibidor seletivo da tirosina-quina-
se (Imatinibe) vem sendo estudado, demonstran-
do alguma atividade em pacientes com dermatofi-
brossarcoma irressecável ou metastático. O
Imatinibe funciona como um inibidor do receptor
do fator de crescimento derivado de plaquetas,
bloqueando a estimulação autócrina desse fator.
Estudos clínicos são necessários para determinar
se o uso neo-adjuvante do Imatinibe pode redu-
zir o tamanho do tumor e facilitar a ressecção,
assim como, se seu uso adjuvante em combina-
ção com a ressecção do dermatofibrossarcoma
diminuiria a taxa de recidiva do tumor.5,7,10

A maioria das recorrências é detectada den-
tro de três anos após a excisão primária, mas
estas podem aparecer após 10 anos da opera-
ção. Devido à alta taxa de recorrência local, são
recomendáveis reavaliações a cada seis meses,
com realização de biópsias de áreas suspeitas.
O desenvolvimento de metástases é raro, ocor-
rendo em menos de 4% dos pacientes, e normal-
mente é precedido por múltiplas recidivas após
excisão inicial inadequada. O pulmão é o princi-
pal local de acometimento metastático. Entretan-
to, lesões cerebrais e ósseas foram descritas. A
margen cirúrgica livre é o principal fator de con-
trole local do DFSP.2,7,8 e é um fator que mostrou
impacto na sobrevida, portanto, enfatiza-se a
importância de se alcançar esse resultado.12,13

vidade mitótica é leve e o pleomorfismo nuclear é
mínimo, explicando o comportamento do tumor ser
geralmente de baixo grau.1,4,7 Foi submetido a
ressecção ampla da lesão com margem de 3 cm
circunferencial, tendo em vista tamanho da lesão
e protocolos da Instiuição, até a fáscia muscular,
e recontrução do defeito com retalho miocutâneo
trapézio (Figura 2). O laudo histopatológico defi-
nitivo confirmou DFSP, com margens livres. A pa-
ciente segue em controle ambulatorial há dois
anos sem evidência de doença.

Figura 2:  Reconstrução com retalho miocutâneo de trapézio.
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