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Dermatofibrosarcoma protuberans metastatico

para pulmao - relato de caso
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Resumo

Um raro caso de Dermatofibrosarcoma Protuberans com metéstase a distincia é relatado.
Apds 16 anos de ressecgdo do tumor primério, houve aparecimento de met4stase para o pul-

méo.

Os aspectos clinicos e histopatolégicos deste tumor sdo abordados, e o tratamento discu-
tivo, com énfase na necessidade de um longo tempo de acompanhamento apés a ressecgdo

primdria destas lesées.

Introducgéao

O Dermatofibrosarcoma Protuberans é um raro
tumor de origem mesenquimal, descrito pela primei-
ra vez em 1924 por Darrier e Ferrand [1], como um
dermatofibroma progressivo e recidivante. Em 1925,
Hoffman [2], descreve casos similares e os denomi-
na de Dermatofibrosarcoma Protuberans.

Sé&o sarcomas de grau intermediario de malignida-
de, localizados na pele e tecido celular subcutaneo,
com uma alta incidéncia de recidiva local [3]. Assim
como a maioria dos sarcomas de partes moles, se apre-
sentam com maior freqiiéncia na vida adulta, em paci-
entes de sexo masculino e em extremidades. A ocor-
réncia de metastase a distancia é extremamente rara,
e até 1992, apenas 16 anos foram descritos na litera-
tura medica, com comprovagéo histopatolégica, sen-
do 75% destes casos por disseminagdo hematogéni-
ca e o restante por via linfatica [4].

Material e Métodos

No periodo de 1984 a 1989, foram registrados no
INCa/RJ, 20 casos de Dermatofibrosarcoma Protu-
berans (1,7% dos sarcomas localizados em tronco e
extremidades), ocorrendo metéastase para pulmao em

apenas um destes casos. Apés revisdo histopatol6-
gica da lamina do tumor primario e da metastase pul-
monar, confirmamos este diagnéstico por imunohis-
toquimica.

Caso Clinico

Paciente do sexo feminino, 47 anos, branca, sub-
metida a ressecgdo de tumor em antebrago direito de
+ 2cm, em outra instituigdo (1976). Em novembro de
1984, foi matriculada no Instituto Nacional de Can-
cer, apés ressecgao da recidiva local, sendo realiza-
do revis&o cirdrgica da cicatriz e posteriormente radio-
terapia na dose de 5.500 rads (foto 1). O resultado
histopatolégico da revisdo de lamina mostrou tratar-
se de um Dermatofibrosarcoma Protuberans com in-
tensa atividade mitética (foto 2). Permaneceu em con-
trole até outubro de 1992 quando Rx do térax de con-
trole mostrou nédulo metastético em lobo inferior do
pulmao direito (foto 3) sendo tratada com ressecgéo
segmentar de lobo inferior direito (foto 4). O resulta-
do histopatolégico mostrou mesma linhagem celular
do tumor primario (foto 5). Atualmente a paciente en-
contra-se ha 12 meses desta (ltima cirurgia, sem
evidéncia de doenga loco regional, porém com recidi-
va de doenga pulmonar.

1 Cirurgido Oncolégico de Segao de T.O.C. do INCa; Mestre em Cirurgia pela UFRJ

2 Chefe da Segéo de T.O.C. do INCa

3 Coordenador da Divisio de Cirurgia Oncolégica do INCa
4 Ortopedista da Segdo de T.O.C. do INCa

5 Patologista do INCa; Mestrando em Patologia pela UFRJ

ENDERECO PARA CORRESPONDENCIA: Instituto Nacional de Cancer/RJ - Segéo de Tecido Osseo Conectivo (T.0.C.)
Praga Cruz Vermelha, 23 - Centro - CEP 20230 - Rio de Janeiro - RJ

Copyrigit © by Instituto Naclonal de C&ncer/Ministério da Satide



170 Rev. Bras. Cancarol. 40(3): Julho/Setembro 1994

Foto 1 - Pés-Cirurgia e Rxt

Foto 2 - Derematofibrosarcoma Protuberans
(100 x ; H.E.
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Foto 3 - Rx de térax
Metastase Pulmonar em L.I.D.

Foto 4 - Rx de térax.
P.O. lobectomia inf. direita
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Foto 5 - Metastase pulmonar
(100 x ; H.E.)

Discussao

O risco de recidiva local no Dermatofibrosarco-
ma Protuberans, ocorre em cerca de 20% dos ca-
sos, se a margem de ressecgao for de 3cm ou mais
comparado com o indice de 41% nos casos onde &
dado margem igual ou inferior a 2cm [5].

No periodo de 1984 a 1989, 20 casos foram
diagnosticados e/ou tratados no INCa, porém em
apenas um destes houve aparecimento de me-
tastase a distancia, 16 anos apés a 12 cirurgia.
Em relatos de literatura, quando da ocorréncia
desta manifestagéo, esta se localiza preferenci-
almente no pulmio (80%), sendo também identi-
ficado metastase para cérebro, osso, coragao e
pancreas [6]. E muito dificil prever em que ca-
sos pode ocorrer este tipo de evolugao, no en-
tanto Mc Peack et al [7], mostram que a presen-
¢a de intensa atividade mitética no tumor prima-
rio, deve chamar a atengdo nestes casos. Um
outro aspecto de relevancia é a presenga de re-
cidiva local antes do aparecimento de metasta-
se a distancia, e o longo intervalo de tempo en-
tre o inicio da doenga e a metastatizagao destes
tumores.

A ressecgdo local de metastases, deve ser um
procedimento estimulado, uma vez que se trata de
um tipo de sarcoma com alto grau de diferencia-

¢do celular e portanto passiveis de bons resulta-
dos com tratamento cirtargico.

Outro aspecto a sere comentado é a possivel al-
teragdo do grau de diferenciagdo destes sarcomas
quando ocorrem recidivas, com um aumento do grau
de anaplasia celular. Este fato também pode ocor-
rer em relagao as metastases, porém nao foi obser-
vado no caso descrito. Na revisdo histopatolégica
da lamina, observamos que naquela época foi des-
crito um padrdo de intensa atividade mitética pelo
patologista, fato relatado como um parametro de pior
evolugdo nestes casos e relacionado com o apare-
cimento de metastase a distancia.

Concluimos, alertando com a descrigao deste
caso, que o Dermatofibrosarcoma Protuberans,
descrito como um sarcoma de evolugao local, pode
eventualmente evoluir com a presenga de metéas-
tase a distancia, anos apés o seu diagnéstico.

A incidéncia de metastase & em torno de 4%
depois de 7 a 15 anos de seguimento, e o pulméao
é o local mais comum de aparecimento de metas-
tase (80%) [8].

A ressecgao local do tumor deve abranger uma
margem livre de no minimo 3cm, para diminuir a
incidéncia de recidiva local e o tratamento cirtrgi-
co de metastases Unicas a distancia deve ser o
tratamento de escolha para estes casos, sempre
que tecnicamente exequivel.
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Summary

An unusual case of a metastasizing Dermatofi-
brosarcoma Protuberans is reported. The tumor
metastasized to the lung 16 years after wide exci-
sion of the primary lesion.

The clinical and pathologic features of Der-
matofibrosarcoma Protuberans are reviewed and
treatment is discussed, with the aim of emphasiz-
ing the need for long term follow up wide excision
of the lesions.

Key words - Dermatofibrosarcoma Protuberans
Metastatic

Bibliografia

1. DARIER J., FERRAND M. Dermatofibromas Progressifs et
récidivants ou fibrosarcomas de la peu. Ann Dermatolsyph *
5: 545, 1924.

HOFFMAN, E. Uber das Knollentreibende: Fibrosarkom de
Haret (Dermatofibrosarcoma protuberans) Dermat. Ztscbr.,
43: 1-28, 1925.

ENZINGER F. M., WEISS S. W. Soft tissue tumors, 2nd edn.

: St. Louis: The CV Mosby Co, 1988.
. MOPPER C., PINCUS H. Dermatofibrosarcoma Protu-

berans: Report of two cases. A. J. Clin. Pathol., 20: 171-
176, 1950.

ROSES, D. F., VALENSI Q., LA TRENTA G., HARRIS M.
N. Surgical treatment of Dermatofibrosarcoma Protuberans.
Surg. Gynecol. obstet., 162: 449-452, 1986.

PETROIN D. S., BARUCH J., PAULO Y., WECHSLER J.,
ROUCAYROL A. M., ZELLER Y. Dermatofibromes pro-
gressifs et recidivants de Darkier et Ferrand. Etude
Anatomo-clinique de dix sept cas. Ann. Chir. Plast. Esthet.,
30: 338-344, 1985.

MC PEACK C. J., CRUZ T., NICASTRI A. D. Dermatofibro-
sarcoma Protuberans: An Analysis of 86 cases five with
metastasis. Ann Surg. 166 (Suppl. 12): 803, 1967.

PATIL P. K., PATEL S. G., KRISHNAMURTHY S., MISTRY
R. C., DESHPANDE R. K., DESAI P. B. Dermatofibrosar-
coma Protuberans metastatic to the Lung. A case report.
Tumori, 78: 49-51, 1992.



