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RESUMO

A dermatofibrosarcoma protuberante € entendido como um tumor dermatolégico raro,
gue se manifesta, clinicamente, como nédulos protuberantes na pele, de crescimento
lento, mas localmente agressivo, podendo invadir o tecido subcutaneo, os musculos,
entre outras partes moles, com alto indice de recidiva, e baixa taxa de metéastase. Este
tumor € comumente encontrado em troncos e membros, no sexo masculino, entre a
terceira e quinta década. O diagndstico é realizado pela anamnese, exame fisico e de
imagem, e exame anatomopatologico. A conduta é essencialmente cirurgica, com
excisdo de margem ampla de aproximadamente 3 centimetros, e ressec¢ao
tridimensional, sendo a radioterapia adjuvante e reoperacdo, eventualmente,
necessaria. Relata-se um caso, de uma paciente de 59 anos, atendida no Hospital do
Céancer do Mato Grosso, com dermatofibrosarcoma protuberans cervical a esquerda,
apresentando-se  como nodulos protuberantes cervicais inespecificos e
avermelhados; a regido afetada é pouco comum, e localmente agressivo. Realizada
cirurgia de resseccao tumoral, e acompanhamento clinico e por imagem com equipe
de otorrinolaringologia, cirurgia de cabeca e pescoco, e oncologia; sem recidiva ja ha
3 anos, e até o momento sem necessidade de radioterapia. E necessario salientar a
necessidade de se obter um diagndstico correto desta neoplasia, se possivel precoce,
uma correta orientacdo cirargica como descrevem as literaturas, além de um
adequado acompanhamento pos-operatorio, para evitar a recorréncia do tumor, que

caso ocorra, seja prontamente tratada.

Palavras-Chave: Dermatofibrosarcoma protuberans, tumor dermatoldgico, nodulos

protuberantes cervicais, ressec¢ao tumoral.

RC: 59090
Disponivel em: https://www.nucleodoconhecimento.com.br/saude/dermatofibrosarcoma



https://www.nucleodoconhecimento.com.br/
https://www.nucleodoconhecimento.com.br/saude/dermatofibrosarcoma
https://www.nucleodoconhecimento.com.br
https://www.nucleodoconhecimento.com.br/saude/dermatofibrosarcoma

MULTIDISCIPLINARY SCIENTIFIC JOURNAL ~ REVISTA CIENTIFICA MULTIDISCIPLINAR NUCLEO DO

0 4 NUCLEO [D() CONHECIMENTO ISSN: 2448-0959

https://www.nucleodoconhecimento.com.br

INTRODUCAO

O dermatofribrasarcoma protuberans (DFSP) ou dermatofibrasarcoma protuberante é
considerado como um tumor maligno, que se desenvolve, tendenciosamente, como

noédulos salientes.

Este tumor ndo é encontrado com tanta frequéncia, sendo restrito a incidéncia de “0,8
a cinco casos por milhdes de habitantes/ano, correspondendo a menos de 0,1% de
todas as malignidades e a cerca de 1% dos sarcomas de partes moles”, como afirma
Diniz; Ramos e Nunes (2013, n.p.). E notdrio salientar, que em varios estudos se
tomou conhecimento da similaridade em relagdo ao acometimento em ambos os
sexos, entretanto, ha maior ascendéncia em homens e torna-se frequente em até
guatro vezes mais, relacionando-se a idade dos pacientes. Esse tumor € mais
propenso a ser acometido em pacientes idosos. A literatura € indicada que a faixa
etaria mais acometida pelo DFSP € dos 30 aos 50 anos, e a sua localiza¢do se da no
tronco (40-60%), depois os membros (20-30%) e, por fim, de cabeca e pescoco (10-
15%).

Em estudos recentes, é possivel visualizar caso ndo haja um trauma que anteceda o
tumor, a sua descricao na literatura, se faz em 10 a 20% em relagdo aos casos, mas
se houver trauma, a descricdo de desenvoltura se da em cicatrizes de cirurgia,
gueimaduras, imanizagdo para varicela ou BGG, sendo o0 seu potencial de
crescimento maior durante a gravidez, devido aos receptores de progesterona no

tumor.

O tumor, inicialmente, em tronco e em membros pode aparecer de forma a ser
confundido como tumor benigno, clinicamente. Apresentando-se como um nodulo
assintomético, mas, caso ndo haja um tratamento, pode evoluir de tamanho e,
consequentemente, sofrer o processo de ulceragdo. A caracterizacdo do tumor é
tomada por uma coloracao avermelhada ou amarronzada, podendo-se ser encontrada
no inicio ou como evolucdo de tumor em areas de atrofia, induracdo ou mesmo,

telangiectasia. O crescimento do DFSP se d& de forma lenta e infiltrativo, dentro da
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literatura, se compreende como uma alta taxa de reincidir nos locais, entretanto, ha

uma baixa taxa de haver metastase.

Histologicamente, o DFSP se da a partir de células fusiformes, como uma colecéo
densa uniforme, arranjando-se como um estoriforme. Ao se infiltrar no subcutaneo, o
tumor distorce a forma do tecido adiposo, assemelhando-se a aspecto de favo de mel.
Por intermédio do microscopio, havera uma avaliagdo de margens clinicas, em que se

espalhara localmente na derme, no tecido subcutaneo e no tecido muscular.

De acordo com a literatura, a forma padrao de tratamento para o tumor DFSP se faz
com uma excisao extensa com local em que se encontra o tumor, incluindo-se a fascia
subjacente e margens com tecido de aparéncia normal, em todos os planos. Em
relacdo as margens cirurgias, a literatura recomenda que se faca uma inciséo de pelo
ao menos 2cm, preferivelmente, 3cm de tecido sadio, a partir da distancia entre a
margem macroscopica do tumor, tendo como base a resseccao tridimensional, que &
composta por pele, tecido subcutdneo e fascia subjacente. A margem cirdrgica
negativa, para alguns autores, nao é suficientemente boa, caso haja uma reoperacao,
a margem histolégica indicada seria menor que 1,5 cm. Na cirurgia, pode haver
dificuldades na remocdo cirurgica, ja que, a projecao profunda em direcao a fascia e

0 musculo dificultam a delimitacao.

O tratamento padrdo do DFSP, defendido durante décadas dentro do ambito literario
se da por meio da excisdo cirdrgica radical, com margens laterais ampliadas que
contenham tecidos sadios, isso se da devido ao comportamento progressivo e assiduo

da neoplasia.

De acordo com o artigo Dermatofibrosarcoma protuberans: série de 27 casos

consecutivos (2016),

a radioterapia administrada depois da cirurgia pode reduzir
significativamente o risco de recorréncia local em pacientes que
apresentam ou sao propensos a ter margens fechadas ou positivas. Tem
provado beneficio em radioterapia adjuvante no pdés-operatério em
tumores com exciséo incompleta. (CAPPELLINA et al., 2016, n.p.)
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Héa alguns estudos que inferem que o tratamento disposto com a radioterapia possa
parecer controverso. Para sarcomas de baixo grau (> 5cm), € preconizado o uso da
radioterapia adjuvante e para sarcomas de alto grau (< 5cm), s6 quando ha margens
cirirgicas sdo positivas, préximas ou mesmo, para tumores que ndo possam ser
excisado. A radioterapia sera utilizada para tratamentos de tumores nao estabelecidos

e a quimioterapia ganha destaque de indicagéo apenas quando ha metastase.
RELATO DE CASO

Paciente C. L. A. R. de 59 anos, sexo feminino, vem ao consultério em outubro de
2009, queixando-se de nédulo em regido cervical esquerda, ha oito meses de
crescimento progressivo, indolor, e que a seis meses apresentou hiperemia local.
Exame da cavidade oral sem alteracdes e exame do pesco¢o com presenca de area
de espessamento em regido cervical esquerda em nivel lll, indolor, aderido ao
musculo esternocleidomastoideo esquerdo, sem linfadenite palpavel. A paciente nega
hipertensdo arterial, diabetes mellitus e tabagismo. A mesma, foi submetida a
resseccdo de nédulo de 2,2 cm de diametro com margens comprometidas. O
anatomopatologico revelou Dermatofibrosarcoma protuberans e na tomografia
cervical, infiltracao de pele e tecido muscular estriado e infiltracao perineural presente.
Videolaringoscopia sem alteracfes. A cirurgia de resseccdo de partes moles no lado
esquerdo do pescoco com margem de 3cm foi realizada um més apos a data da
primeira consulta. Apés a cirurgia, encaminhou-se a paciente para a oncologia clinica,
gue liberou sem necessidade de quimioterapia ou radioterapia. O retorno se deu de 3
em 3 meses por 1 ano, e apds esse prazo o retorno se deu de 6 em 6 meses por 2
anos. Durante esse periodo, a paciente esteve assintomatica e sem sinais de lesées
residuais ou recidivas em regido cervical. Foi realizada tomografia cervical e térax de
controle, além de ultrassonografia do local primario do tumor e da tireoide sem

alteragodes.
DISCUSSAO

No nosso estudo foi relatado um caso clinico de uma paciente com
dermatofibrosarcoma protuberante (DFSP), do sexo feminino, com 59 anos. A
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paciente contrapde a distribuicdo prevalente do sexo masculino e o pico de idade
relatado por outros autores. Esse caso faz com que haja um confronto da literatura
guanto ao local acometido; apresentamos um DFSP cervical, sendo menos frequente,
pois ao longo do nosso estudo ficou notério que o tronco foi tido como o local mais
comum para que haja o DFSP, seguido pelos membros inferiores, membros

superiores e por ultimo, cabeca e pescoco.

O tumor pode ser confundido com lesbes benignas ou passar despercebido pelo
proprio paciente, visto que muitas vezes se trata como lesdo inespecifica e
assintomatica e seu tamanho é relativo ao tempo de desenvolvimento. O DFSP possui
baixo risco de metastase, e as suas taxas de reincidir sdo altas e vinculadas a altas
taxas de morbidades, justificando a necessidade do diagndéstico e tratamento precoce

para que haja uma maior taxa de cura.

Clinicamente, o diagnéstico se torna dificil caso encontrado de forma precoce, isso se
da devido a diferenciacdo que possa ocorrer com ma formacédo vascular cutanea. De
acordo com o artigo Resseccédo alargada no tratamento do dermatofibrossarcoma
protuberante (2015), a “dor pode se manifestar em 25% dos casos. A evolucdo €
caracterizada, inicialmente, por uma fase de placas, que originam um ou mais

nddulos, conferindo ao tumor um aspecto protuberante.” (ALVES et al., 2015, n.p.).

Constantemente, a neoplasia se coincide a um queloide. Esse tumor pode ser
manifestado como: lesdo atrofica, o que se assemelharia, a esclerodermia
circunscrita. Para que se possa ter uma possivel avaliacdo da extensdo do tumor,

7

diante da area em que ele se encontra, € necesséario que se faca, exame fisico,
ressonancia magnética e tomografia computadorizada. A principal forma de
tratamento, € pela extragcdo completa das células tumorais, preservando ao maximo

os tecidos sadios, para que se mantenha a funcéo e aparéncia estética.

A literatura relata que 3cm de margem larga diminui, significativamente, a taxa de
recidiva, dessa forma, no caso clinico apresentado, a margem cirdrgica de excisdo
adotada foi de 3cm de tecido sadio, de margens de pele normal para margens

macroscopicas e na biépsia para fascia subjacente. Apesar da cirurgia ser o padrao
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de tratamento, a radioterapia adjuvante se torna efetiva na prevengéo do tumor caso
haja uma recidiva de DFSP, ap0s a resse¢cdo com margens positivas.

No nosso estudo ndo houve presenca de metéstases, a excisdo foi ampla e sem
realizacdo de radioterapia adjuvante com boa evolugcdo. O acompanhamento pos
cirtrgico foi realizado em conjunto com os oncologistas do Hospital do Cancer de Mato
Grosso. O aumento da incidéncia pode ser devido aos pacientes estarem educados
para reconhecer a desenvoltura do tumor, consequentemente, estdo mais conscientes

em relacdo a saude, e, portanto, busca-se aconselhamento médico para esse tumor.

Figura 1. Dermatofibrossarcoma protuberante.

Fonte: Anais Brasileiros de Dermatologia. (2006)

A figura 1 configura-se com padrao microestoriforme envolvendo difusamente o tecido
adiposo com aspecto em favo de mel (HE 400x).
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Figura 2. Paciente de 55 anos, sexo feminino.

Fonte: Revista Brasileira Cirurgia Plastica. (2016)

A figura 2 se relaciona a lesédo em regiao cervical lateral direita. Nota-se tumefacéo

arredondada e elevada, de cor avermelhada e com telangiectasias.
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Figura 3. Aspecto pds-operatdrio apds 2 meses.

Fonte: Revista Brasileira Cirurgia Plastica (2016)

A figura 3 se atém ao pos-operatério, fazendo um contraponto com a figura 2.
CONSIDERA(;()ES FINAIS

O dermatofibrosarcoma protuberante € um tumor maligno, que apesar do crescimento
lento, pode ser agressivo e recidivante. A terapia cirdrgica apropriada deve ser através
de uma excisdo com margem ampla e uma ressecc¢édo tridimensional, alcangando
fascia profunda. Apresentamos um caso, cujo tumor comprometeu uma regiao
incomum, 0 pesco¢o, em uma paciente do sexo feminino e com 59 anos, contrapondo
alguns dados literarios. Foi realizado o diagnostico correto, com exames
complementares e uma conduta cirargica adequada, sem recidiva nos trés anos de

pos-operatorio. Confirmando assim, a eficacia do tratamento até o momento, mesmo
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sem radioterapia adjuvante. Dessa forma, conclui-se a importancia do seguimento
rigoroso clinico e por imagem no pos-operatorio deste tipo de tumor, para que a

efetividade da vigilancia oncologica seja alcancada.
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