





Resseccdo alargada no tratamento do dermatofibrossarcoma protuberante

Figura 3. Caso 1, masculino, 19 anos, lesdo em regido inguinal
esquerda, de forma nodular e aspecto protuberante, em vista
frontal (A) e vista de perfil (B).
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Figura 4. Caso 2, feminino, 31 anos, lesao frontal de aspecto
protuberante.

A lesao se localiza na derme e invade a tela
subcutinea através de feixes de células que se
ramificam paralelamente a epiderme*®°. Uma forma
subcutinea, sem conexao com a derme, foi descrita.
Ulceracgéo epitelial pode ocorrer, gracas a alteragoes
tréficas da pele sobrejacente & neoplasia®.

O DFSP é caracterizado por populacio densa e
uniforme de fibroblastos, arranjados de forma espiral
ou radial (aspecto de cata-vento, roda de carroga ou
redemoinho) em torno de pequenos vasos*$%1? o
que confere ao tumor o aspecto de esteira de junco
(storiform em inglés) %% (Figura 5). No tecido adiposo,
alesdo assume imagem reticulada, pela penetragao
entre os l6bulos de gordura, levando ao aspecto de
favo de mel* (Figura 6).

O principal marcador imuno-histoquimico do
DFSP é 0 CD34. As células tumorais sao difusamente
positivas para CD34 e negativas para outros marcadores,
como fator XIIIa, proteina S-100, desmina e actina®?®
(Figura 7). Embora controversa, a histogénese do
DFSP tem sido cada vez mais aceita como a de um
tumor fibroblastico*®.

Em relagdo aos aspectos patogenéticos, uma
translocagdo cromossémica, envolvendo os genes

Figura 5. Fotomicrografia mostrando células tumorais organizadas

ao redor de pequenos vasos sanguineos em aspecto de turbilhdo
ou estoriforme. Médio aumento.

A

Figura 6. Fotomicrografia de tecido tumoral do DFSP infiltrando
o tecido adiposo subcutaneo. Aumento de 200X.

Figura 7. Preparagio de imuno-histoquimica do DFSP com
CD34 positivo.

COL1A1 no cromossomo 17 e PDGFB no cromossomo
22, é observada em mais de 90% dos casos. Esta
alteracdo é marcada por uma translocagéo reciproca
t(17;22)(q22;q13) e um cromossomo em anel
supranumerdrio r(17;22), derivado da translocacéo,
o que leva a fusédo de dois genes: um gene do tipo
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colageno 1 alfa 1 (COL1A1) e um gene do tipo fator
de crescimento derivado de plaqueta de cadeia B
(PDGFB)% O PDGFB parece agir como um fator
mitogénico por estimulacio autécrina do receptor de
PDGE. O mesilato de imatinibe, um antagonista da
tirosinoquinase — um receptor de PDGF —, tem sido
usado no tratamento do DFSP* com bons resultados,
inclusive em caso de metéastases.

Metéstases constituem fenémeno incomum
e ocorrem principalmente em casos de multiplas
recorréncias, em que se verifica a transformacéo do
DFSP em fibrossarcoma. O DFSP fibrossarcomatoso
pode produzir metastases em cerca de 20% dos
casos?. Os 6rgédos mais afetados séo figado, pulmoes,
pancreas e ossos!*'?, e o envolvimento linfonodal é
raro*®!2, A existéncia de tumores de outras linhagens
ocorrendo no mesmo individuo pode ter correlagao
genética ou ser atribuida ao acaso®. A forma familiar
é excepcional’.

Em funcédo do comportamento progressivo e
recorrente da neoplasia, o tratamento padrao do
DFSP se constituiu, durante décadas, na resseccao
cirtrgica radical, com margens laterais amplas de
tecido sadio. A margem profunda deveria incluir uma
estrutura anatémica néo infiltrada pelo tumor, como
fascia, musculo ou lAmina dssea externa. Nos tltimos
15 anos, a cirurgia microgréfica de Mohs (CMM)
tem sido progressivamente adotada no tratamento
desta afeccio, apesar de inimeros vieses que serao
discutidos.

A radioterapia para a terapéutica de lesoes
primérias demonstra resultados pobres, embora
possa ser empregada como um complemento ao
tratamento cirdrgico, especialmente na variante
fibrossarcomatosa®®.

Apesar de rara e indolente, a neoplasia pode afetar
areas corporais nobres, tais como face e extremidades,
e as recidivas podem resultar em deformidades. E
fundamental, portanto, estabelecer o método ideal
de tratamento do DFSP.

O objetivo do presente estudo é rever os aspectos
clinicos e anatomopatolégicos do Dermatofibrossarcoma
Protuberante, além de determinar se a resseccao
alargada é método confidvel no seu tratamento e
analisar os vieses da literatura que recomenda a CMM.

METODO

Dados de 30 pacientes, correspondendo a 31 lesées
de DF'SP tratadas entre agosto de 1968 e setembro de
2013, foram revistos para determinagéo de género,
idade, localizagdo do tumor, tratamento prévio e
achados da proservagio. Os primeiros dez casos
desta série ja foram publicados’, mas os aspectos
poOs-operatorios e as observacoes tardias foram
inseridos nestes dados.

Todos os pacientes foram operados e acompanhados
na Clinica de Cirurgia Plastica do Hospital Felicio
Rocho, Belo Horizonte-MG. A técnica cirurgica
consistiu em cirurgia radical, com remocgéo de 3 cm

de tecido sadio nas margens laterais e margem
profunda incluindo uma estrutura anatémica nao
invadida pelo tumor, tais como fascia, muasculo ou
lamina éssea externa. A totalidade dos individuos
foi submetida a um método de reconstrugio, como
enxertos ou retalhos cutineos. Em trés casos, os
retalhos foram previamente expandidos.

Os pacientes foram acompanhados com exame
clinico a cada quatro meses nos primeiros dois anos e
a cada seis meses, entre o terceiro e o quinto anos de
pos-operatoério. Foram aconselhados a se submeterem
a uma consulta médica anual, indefinidamente.
Pacientes que ndo compareceram a tal revisio
foram acompanhados através de correio postal ou
eletronico, ou contato telefénico.

Todos os espécimes cirurgicos foram examinados
no Servigo de Anatomia Patolégica da mesma
instituicdo. A totalidade das amostras foi submetida a
coloracéo de hematoxilina-eosina. Em alguns casos,
estudos de imuno-histoquimica foram necessérios
para fins de diagnéstico diferencial.

Este estudo retrospectivo foi aprovado pelo Comité
de Etica em Pesquisa do Hospital Felicio Rocho.

RESULTADOS

Dezenove (63,3%) pacientes eram do género
masculino e 11 (37,7%) do feminino, resultando
numa relacido masculino-feminino de 1,7 (Figura 8).

A idade dos individuos, a época da cirurgia,
variou de 9 a 72 anos, com média de 40,9 anos. Os
tumores ocorreram principalmente entre a terceira
e a quinta décadas de vida, correspondendo a
63,4% dos casos, e foram distribuidos num padréao
ascendente-descendente entre os outros grupos
etarios. A idade-pico de incidéncia ocorreu entre
os 30 e 39 anos (Figura 9).

Do total de 31 lesoes, 19 (61,3%) acometeram o
tronco; sete (22,6%), a cabeca; duas (6,4%), os membros
superiores; duas (6,4%), os membros inferiores, e
uma (3,3%), o pescoco (Figura 10).

Feminino
37,7%
(n=11)

Masculino
63,3%
(n=19)

Figura 8. Dermatofibrossarcoma Protuberante. Distribui¢ao em
relacdo ao género.
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Figura 9. Dermatofibrossarcoma Protuberante. Distribuicdo em
relagao a faixa etaria.
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Figura 10. Dermatofibrossarcoma Protuberante. Distribuicao
em relagado a localizacao.

Em relacédo a tratamento prévio, seis (19,3%)
pacientes foram submetidos a excisdo. Dois
(6,4%) receberam radioterapia em associa¢ao com
resseccio e um (3,3%) foi previamente tratado com
quimioterapia em combinac¢io com excisdo. Quatro
(12,9%) pacientes tiveram o diagnéstico erréneo de
queloide e foram tratados com injecoes intralesionais
de acetonido de triancinolona. Em trés (9,6%) destes
casos, tal abordagem foi associada a remocio do
tumor, enquanto em somente um (3,3%), o paciente
recebeu apenas a infiltracéo de corticosteroide. Em
18 (58,1%) individuos, nenhum procedimento prévio
foi observado (Figura 11). Em nove (29,0%) lesoes,
o diagnéstico correto foi estabelecido por meio de
estudos imuno-histoquimicos.

Emrelagéo ao tratamento cirtrgico, todas as lesoes
foram abordadas por meio de resseccio alargada,
como descrito anteriormente. Dezessete lesoes
(51,6%) foram reconstruidas com retalho cutineo;
sete (21,2%), com enxerto cutaneo; trés (9,1%),
com retalho cutaneo previamente expandido; uma
(3,0%), com retalho e enxerto cutidneo; uma (3,0%),
com enxerto cutaneo sobre retalho muscular, e duas
(6,1%), com retalho fasciocutaneo e enxerto cutaneo
(Figura 12). Um paciente (3,0%) foi submetido a
amputacéo transmetacarpal do dedo indicador e
reconstrucéo com retalho (Figura 13). Uma cirurgia
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de triancinolona

Figura 11. Dermatofibrossarcoma Protuberante. Distribui¢ao
em relagdo ao tratamento prévio.

(3,0%) consistiu de craniectomia e maxilectomia,
ap6s duas tentativas, seguidas de recidivas, de
excisdo ampla e reconstrugio com retalho cutineo
(Figura 14).

A proservacgéo variou de 1 a 491 meses, com média
de 114 meses. Vinte pacientes (66,7%) permaneceram
vivos e livres da doenca; um paciente (3,3%) evoluiu
para 6bito como consequéncia do tratamento cirdrgico
da neoplasia e trés (10,0%) faleceram por outras
causas. Em seis individuos (20,0%), uma revisao
recente néo foi realizada, pela auséncia de retorno
as consultas (Figura 15). Somente um paciente (3,3%)
apresentou recorréncia tumoral. Por fim, um caso
(3,3%) manifestou duas lesdes em ocasioes distintas
e um (3,3%) foi diagnosticado com tumor de Bednar.

DISCUSSAQ

DF'SP tem sido extensamente relatado por autores
brasileiros, com a presenca de 23 artigos publicados,
buscados através do Lilacs e Medline®"1-18,

A neoplasia afeta com maior frequéncia individuos
na terceira e quarta décadas de vida*. Neste estudo,
as lesGes acometeram pacientes entre 9 e 72 anos,
com média de 40,9 anos. Os tumores ocorreram mais
comumente entre a terceira e a quinta décadas de
vida, correspondendo a 63,4% dos casos, e a idade
pico de apresentacao se situou entre os 30 e 39 anos,
o que confirma os achados da literatura.

Quanto ao género, o DFSP exibe uma discreta
preponderancia no sexo masculino?. Nesta série, 63,3%
eram constituidos de individuos do género masculino
e 37,7% do feminino, resultando numa relacao
masculino-feminino de 1,7, também corroborando
os dados da literatura.
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Figura 12. Caso 29, masculino, 47 anos, DFPS supraclavicular direito. Nédulo de coloragao vermelho-acastanhada e aspecto protuberante
(A). Bidpsia excisional realizada alhures (B). Planejamento da operacéo (C). Peca cirargica (D). Resultado apés resseccgéao alargada,
incluindo-se, na peca cirurgica, o peridsteo da clavicula direita (E). Confecgdo do retalho fasciocutaneo (F). Fixacao do retalho na area
cruenta (G). Fixagdo de enxerto de pele parcial em leito (H). Resultado p6s-operatério tardio (I).

As areas mais afetadas incluem, em ordem
decrescente de frequéncia, o tronco, a regiao proximal
dos membros e a regido de cabeca e pescogo*®310,
Este trabalho parcialmente reforgou tal informagéo,
uma vez que 61,3% das lesdes ocorreram no tronco,
22,6% na cabeca, 6,4% nos membros superiores, 6,4%
nos membros inferiores e 3,3% no pescoco.

Em 18 neoplasias, ndo houve tratamento prévio.
Nas 13 restantes, o tratamento anterior encontrava-
se incorreto, com margens de excisao estreitas,
radioterapia, quimioterapia e inje¢es intralesionais
de corticosteroides.

Todos os pacientes foram acompanhados por um
periodo de tempo variavel, entre um e 491 meses,
com média de 114 meses. Grande parte dos pacientes
(66,7%) alcancou a cura e niao desenvolveu recorréncias
tumorais ou metastases. Em um paciente (3,3%),
apresentando lesdo extensa na palpebra inferior e
bochecha, tratado alhures com inje¢oes intralesionais
de triancinolona por 18 anos, observou-se recidiva

sete anos apés o tratamento cirurgico radical. Este
paciente evoluiu para 6bito como consequéncia de
tratamento cirdrgico da lesdo recorrente (craniectomia
alargada e maxilectomia).

O tratamento padrdao do DFSP consiste na
ressecgao cirdrgica ampla. A importancia da excisao
radical no tratamento primario desta condicdo foi
reafirmada, em 1991, quando Smola, numa série
de 20 pacientes submetidos a resseccoes marginal,
ampla e radical, verificou seis recorréncias nos casos
com excisdo marginal'’.

A recomendacgio quanto as margens laterais de
resseccao tem apresentado consideravel variacio —
entre um e cinco centimetros — e foi classicamente
estabelecida como sendo de trés centimetros*™. Uma
redugdo progressiva nas taxas de recorréncia foi notada
com o aumento das margens cirirgicas®. Fatores que
contribuem para um pior prognéstico incluem alto
indice mitético, idade superior a 50 anos, variante
fibrossarcomatosa e margens de excisdo comprometidas
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Figura 13. Caso 6, masculino, 54 anos, DFSP acometendo dedo indicador e segunda prega interdigital esquerdos. Amputagao transmetacarpal
do indicador e resseccao do lado radial da primeira falange do dedo médio (A). Retalho em capuz pediculado no dorso da mao (B).
Retalho suturado e peca cirturgica (C). Resultado p6s-operatério tardio (D). Resultado pés-operatério tardio com movimento de pinga (E).

ou exiguas'’. A utilizagdo da resseccio alargada
tem também demonstrado resultados satisfatérios
em operagoes secundéarias!’. Vanderweyer, em um
estudo com 18 pacientes tratados com margens de
excisdo variiveis, mas margens histolégicas livres,
apresentou apenas um caso de recidival’. Dawes e
Hanke relataram uma série de casos em que 85%
de um total de 24 pacientes tiveram suas margens
cirtrgicas negativas com excisdo de 2,5 cm da leséo.
Apesar disso, em dois casos, a margem-padrao de
3 em néo foi suficiente para completa resseccéo da
neoplasia. Portanto, independentemente do tipo
de operagéo executada, as margens do espécime
cirtrgico devem ser analisadas quanto a presenga
do tumor?!’.

A CMM surgiu em 1932 e, nos ultimos 15 anos,
inidmeras pesquisas foram desenvolvidas numa
tentativa de se demonstrar a superioridade desta
técnica em relacdo a ressecgéo cirurgica ampla. O
método, como quimiocirurgia, ja havia sido empregado,
em 1985, no tratamento do DFSP Desde entéo, a

CMM tem sido extensamente utilizada como opc¢ao
terapéutical’. As principais dificuldades relacionadas
a CMM sao: 1) intolerancia do paciente em funcao
de o procedimento demandar tempo e requerer a
manuten¢do do mesmo em posi¢io inalterada na mesa
cirdrgica, ja que a operacéo é usualmente realizada
com anestesia local; 2) possibilidade de interrupcao
do procedimento em caso de acometimento de tecido
6sseo ou area anatdmica perigosa; 3) cobertura escassa
desse tipo de tratamento pelas empresas nacionais de
saude suplementar, devido a altos custos e suspeita
de fraude!”. Estudos comparativos abordando a
terapéutica cirtrgica por CMM e resseccio alargada
evidenciaram menor taxa de recidiva na primeiral'’.

A CMM tem sido considerada, por muitos
autores, a primeira linha de tratamento do DFSP.
Entretanto, um estudo prospectivo, multicéntrico
e randomizado — o que seria desejavel no caso de
uma doenca rara —, avaliando a eficicia entre CMM
e excisdo ampla, ainda néo foi promovido!”. Um viés
de informacao é detectado nestes artigos, gragas a
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Figura 14. Dermatofibrossarcoma Protuberante. Distribuicao
em relagdo ao tratamento cirtargico.
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Figura 15. Dermatofibrossarcoma Protuberante. Distribuicdo
em relagédo ao resultado.

auséncia de descri¢cdo do tamanho real das margens
de ressecgio e a grande variagio de tal paradmetro
encontrada na literatura. Além disso, as séries de
CMM relatadas nao retratam casos com metastases e
invasdo 6ssea, o que demonstra um viés de selecao®.
Finalmente, o periodo de proservagao mostrado nos
diversos estudos ndo apresenta duracéo suficiente,
o que demonstra um viés de detecgcao. O DFSP
deve ser acompanhado em longo prazo, dado o seu
comportamento recorrente. Recidivas apés 148,23 e
26 anos de pds-operatério, assim como metastases 16
anos depois da cirurgia inicial'!, foram descritas. No
presente trabalho, um paciente, que faleceu no pos-
operatério mediato de craniectomia e maxilectomia,

permaneceu livre da neoplasia por sete anos. Outro
estudo informou uma taxa de recorréncia de 25%
ap6s proservacgio de cinco anos!’. Em um interessante
artigo de Yu et al.’®, nenhum sinal de recidiva foi
detectado, ap6s acompanhamento de 68 meses de
25 pacientes com DFSP tratados com ressec¢ao ampla,
resseccao ampla modificada, CMM e CMM seguida
de resseccao ampla; os autores concluiram que um
planejamento pré-operatério apropriado, combinado
com uma selecio satisfatéria da abordagem cirdrgica,
sdo os elementos-chave para uma terapéutica bem-
sucedidal™®.

Este trabalho apresenta um carater inovador
por demonstrar alguns aspectos interessantes
no tratamento do DFSP. O emprego de retalhos
previamente expandidos constitui nova abordagem
na terapéutica da afeccao, ja que somente dois artigos
na literatura tratam da questao’. Na casuistica, trés
(10,0%) casos de lesoes frontais, dois deles com
acometimento dsseo, foram submetidos ao citado
método, com resultados satisfatérios. Ademais, o
presente estudo possui conotagéo tnica por relatar
quatro (13,3%) casos previamente tratados com
infiltracdes intralesionais de triancinolona, devido
a diagnéstico erroneo de queloide. Existe apenas
um registro, na bibliografia médica, de pacientes
com DFSP anteriormente tratados com injecoes
de corticosteroides em funcdo de diagnéstico
incorreto!®?’, E amplamente conhecido que os
esteroides exercem uma agio imunossupressora,
assim como uma alteracdo na permeabilidade
tissular. Embora um tratamento cirdargico prévio
ineficaz leve a recorréncias e, portanto, a um pior
prognostico, o efeito da infiltragio intralesional de
triancinolona no comportamento tumoral ainda nao
foi estabelecido. O Ginico caso do presente trabalho
que apresentou recidiva e faleceu em decorréncia
da doenga havia sido submetido a infiltracdo com
corticosteroide por 18 anos.

A associagdo de tumores de outras linhagens
em pacientes com DFSP pode apresentar uma
correlagdo genética ou ser atribuida ao acaso*?.
Neste trabalho, quatro (13,3%) individuos foram
acometidos por outras doencas neoplasicas. Um
paciente, com DFSP escapular direito, foi curado
apos ressecgdo ampla, mas faleceu 81 meses depois
de complicacoes de uma leucemia linfoide crénica.
Outro, que se apresentou com um tumor no dedo
indicador e foi tratado com amputacéo transmetacarpal,
evoluiu para ébito apés 127 meses, no pés-operatorio
imediato de cistectomia total, devida a um carcinoma
de bexiga. Um terceiro paciente, com neoplasia
frontal, foi submetido a excisao alargada, mas
faleceu depois de 17 anos, durante tratamento de
um nefrocarcinoma metastatico. O quarto, que se
apresentou com uma lesdo no tronco, manifestou
um melanoma extensivo superficial (Breslow 0,94
mm e Clark 2) no brago esquerdo e permanece vivo
e saudavel apés tratamento.

402

Rev. Bras. Cir. Plast. 2014,29(3):395-403



Resseccdo alargada no tratamento do dermatofibrossarcoma protuberante

CONCLUSAO

O Dermatofibrossarcoma Protuberante é um
tumor cutaneo raro.

O tratamento de escolha consiste na exciséo
cirtrgica completa. A ressecgio ampla, caracterizada
pela remocéo de 3 cm de tecido sadio nas margens
laterais e margem profunda incluindo uma estrutura
anatémica nao infiltrada pelo tumor, como fascia,
musculo ou lAmina éssea externa, demonstrou
resultados eficientes no que tange ao controle
da neoplasia. Tal fato pode ser confirmado pela
auséncia de metéstases e presenca de apenas um
caso de recidiva tumoral, apesar do comportamento
localmente agressivo desta afecc¢ao.

O presente trabalho ressalta, ainda, a importéincia
de se considerar a existéncia do DF'SP frente a lesoes
protuberantes, principalmente se localizadas em
tronco, extremidades e cabecga, o que pode resultar
em um diagnéstico preciso e, portanto, terapéutica
apropriada. Por fim, a ressecgéo cirturgica alargada
constitui opcéo confidvel, segura e adequada no
tratamento da entidade.
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