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Dermatofibrossarcoma protuberans gigante de couro
cabeludo: relato de caso

Giant dermatofibrosarcoma protuberans of scalp: case report
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RESUMO

O dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) é uma neoplasia de tecidos moles de notavel
agressividade local, altos indices de recorréncia (> 40%) e baixo potencial metastatizante.
Ocorre principalmente em tronco e por¢do proximal de extremidades, sendo incomum em
couro cabeludo, onde perfaz menos de 5% do total de casos. Habitualmente apresenta di-
mensdes médias de 5 cm a ocasido da resseccdo cirurgica. O objetivo deste trabalho ¢ relatar
caso de paciente com tumoracao gigante em couro cabeludo (20x16x14 cm), enfatizando
suas peculiaridades e discutindo possibilidades terapéuticas.

Descritores: Dermatofibrossarcoma. Neoplasias de tecido conjuntivo e de tecidos moles.
Couro cabeludo/cirurgia.

SUMMARY

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a soft tissue neoplasm with remarkable local
aggressiveness, high levels of recurrence (> 40%) and low metastasizing potential. Occurs
predominantly in trunk and proximal extremities, being uncommon in scalp, where repre-
sents less than 5% of all cases. Usually presents average size of 5 cm at the time of surgical
excision. The objective of this study is to report a patient with giant tumor of scalp (20x16x14
cm), emphasizing its peculiarities and therapeutic options.

Descriptors: Dermatofibrosarcoma. Neoplasms, connective and soft tissue. Scalp/surgery.

INTRODUCAO

O dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) é um tumor
nodular infiltrativo de intermediario grau de malignidade,
que tem sua origem na pele e no tecido subcutaneo, descrito
primeiramente, em 1924, por Darier e Ferrand'. Apesar
de seu padrdo histoldgico tipicamente estoriforme, possui
dificil diferenciagdo com outras neoplasias fibrohistiociticas.
Seu crescimento usualmente ¢ lento e sua agressividade
e recorréncia frequentemente se limitam ao seu sitio de
origem, com rara dissemina¢do linfatica ou hematogénica.
Acomete preferencialmente individuos do sexo masculino,
com idade entre 20 e 40 anos, ndo excluindo, entretanto,
outras faixas etarias®’. A regido do tronco ¢ afetada em
aproximadamente 50% dos casos, relegando-se ao couro
cabeludo um total proximo a 5%%**5. Nao obstante detenha
pequena propor¢ao porcentual, os tumores desta localizagao
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perfazem os maiores indices de recorréncia*. Devido ao seu
carater insidioso, normalmente apresentam tamanho médio
de 4 a 5 cm na ocasido da ressec¢do cirurgica?.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, branco, 37 anos, solteiro,
advogado, foi admitido no Pronto-Socorro do Conjunto
Hospitalar de Sorocaba com histéria de turvacdo visual,
sudorese fria, astenia e lipotimia, subsequentes a episodio de
sangramento recente volumoso em tumoragio de couro cabe-
ludo. Referia surgimento da lesdo ha 17 anos, inicialmente
como pequeno nddulo assintomatico, de evolucao insidiosa,
com mudanga no seu padrdo de crescimento nos ultimos 3
anos, praticamente duplicando suas medidas (6,5 x 5,0 x 3,5
cm) no periodo de 2 meses. Foi ressecado na ocasido com
margens exiguas, trazendo laudo que atestava tratar-se de
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tumor dérmico fusocelular, maligno, de histogénese incerta
e bordas profundas comprometidas, ressurgindo no 3° més
pos-operatério. Negava comorbidades.

Ao exame: BEG, hipocorado ++/4, taquicardico, normo-
tenso, apresentando grande massa tumoral em couro cabeludo,
ulcerada, infectada e repleta de miiase (Figura 1). Apds devida
avaliagdo, foi submetido a compensagdo clinica e planeja-
mento cirurgico. Realizou-se ressec¢do local da neoplasia
até plano subperiostal, respeitando-se margens cirargicas
minimas preconizadas (Figura 2). Em func¢do da incerteza
quanto ao tipo histologico da lesdo e quanto a obtengdo de
margens livres, e devido a resisténcia do paciente em aceitar
técnicas reconstrutivas complexas, optou-se por aguardar
granulagdo adequada da area cruenta, realizando-se posterior
enxertia cutanea de espessura parcial. A lesdo foi enviada
para estudo anatomopatoldgico e imunohistoquimico que
confirmaram, respectivamente, excisdo completa do tumor
(20x16x14 cm), e linhagem celular compativel com derma-
tofibrossarcoma protuberans (Figura 3). Paciente evoluiu
de maneira favoravel, com boa integracdo do enxerto em
couro cabeludo, recuperando-se fisica e psicologicamente.
Encontra-se atualmente no 12° més pos-operatério, sem
queixas clinicas ou indicios de recidiva tumoral (Figura 4).

DISCUSSAO

Verificou-se ser este um raro caso de dermatofibrossar-
coma protuberans gigante localizado em couro cabeludo.
Pode-se confirmar sua evolugdo tipicamente prolongada
e seu perfil localmente agressivo sem tendéncia a metas-
tases. Histologicamente, constatou-se aspecto fusocelular
indiferenciado, com extensas areas de necrose isquémica,
teleangiectasias e células dispostas em feixes entrecru-
zados mal definidos, sugerindo origem mesenquimal, com
padrao vagamente estoriforme, a semelhanga das descrigdes

2

literarias®*¢. Um niimero de mitoses acima da média também
foi encontrado (10 mitoses por 10 campos de 400x)>’.
Entretanto, o diagnéstico conclusivo firmou-se apenas apos
avaliacdo imunohistoquimica, com positividade de CD34 ¢
negatividade dos outros marcadores testados?3. Em termos
terapéuticos, duas condutas sdo classicamente aceitas: a
cirurgia micrografica de Mohs e a excisdo local ampla®.
Apesar de alguns trabalhos evidenciarem taxas médias
semelhantes de recorréncia apds ambos os procedimentos
(15%)°, vasta ¢ a literatura enaltecendo a superioridade da
cirurgia micrografica de Mohs, por oferecer a vantagem de
uma avaliagdo precisa e completa das margens periféricas e
profundas da lesdo, com recorréncia praticamente nula!®!2,
Gloster et al."* compararam 15 estudos nos quais se realizou
excisdo local ampla e 12 estudos onde a conduta adotada
foi a cirurgia micrografica de Mohs, observando taxas de
recorréncia totais de 20% e 1,6%, respectivamente, além de
constatar a possibilidade de ressecgdes teciduais mais econo-
micas utilizando esta tltima modalidade (89% dos casos com
remogdo completa da lesdo apos margens de 2,0 cm). Ha que
se considerar, contudo, alguns obstaculos que dificultam a
ampla disseminagdo da cirurgia micrografica de Mohs, como
a necessidade de treinamento, equipe especializada e longa
curva de aprendizado. Soma-se a isto o fato do procedimento
em si ser trabalhoso, exigindo analise histopatologica deta-
lhada, com prolongamento consideravel do tempo cirtrgico,
o que gera desconforto ao paciente nas anestesias locorregio-
nais e risco aumentado nas anestesias gerais'*.
Independente da técnica empregada em cada servigo,
fica evidente a importincia de se considerar o dermatofi-
brossarcoma protuberans como diagnoéstico diferencial,
estabelecendo tratamento adequado precoce e seguimento
pos-operatorio cuidadoso e duradouro, ressaltando ainda
a grande valia de abordagem multidisciplinar que priorize
esforgos na reintegragdo do paciente a sua vida cotidiana.

Figura 1 — Pré-operatério. A: visdo frontal; B: visdo lateral.
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Figura 2 — Aspecto apos ressecgdo.

Figura 4 — Pos-operatorio de 12 meses. A:
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