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Relato de caso

Resumo
O Dermatofi brosarcoma protuberans (DFSP) é uma neoplasia maligna rara em ginecologia com probabilidade de 
recidiva local e baixo risco para metástases. Paciente com 34 anos com endometriose tratada apresentou dores na 
região inguinal esquerda. Reportava sensação de aumento gradual em nódulo palpável indolor e de difícil mobilização. 
Exérese da lesão foi realizada com hipótese diagnóstica de endometriose.
A microscopia revelou neoplasia mesenquimal com proliferação de células fusiformes monomórfi cas e aspecto estoriforme 
caracterizando o DFSP. DFSP deve ser lembrado no diagnóstico diferencial das afecções da região inguinal em 
ginecologia, pois, apesar de ser raramente encontrado, representa uma neoplasia maligna.

Abstract
Dermatofi brosarcoma protuberans (DFSP) is a rare malignant neoplasia in gynecology, with probability of recurrence 
and low possibilities of metastasis. A 34-year-old patient after endometriosis treatment presented pain in the left inguinal 
region. She reported sensation of gradual increase in a solid nodule, painless at palpation, with diffi cult mobilization. 
Exeresis was proceeded with diagnostic hypothesis of endometriosis. Microscopy revealed a mesenchymal neoplasia 
characterized by proliferation of monomorphic fusiform cells and storiform aspect characterizing the DFSP.DFSP must be 
remembered in the differential diagnosis of the affections of the inguinal region in gynecology because it represents a 
malignant neoplasia, although it’s rare. 
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Introdução
O dermatofi brosarcoma protuberans (DFSP) é uma 

neoplasia dermatológica maligna rara, representando 
1% de todos os tumores da pele, 0,06-0,1% de todos 
os tumores malignos1,2 e 1,17% de todos os sarcomas 
de tecidos moles, sendo mais raros especifi camente 
em ginecologia3.

É um tumor fi brohistiocítico de malignidade interme-
diária que ocorre na derme ou subderme4,5, caracterizado 
por massas multilobulares, volumosas e protuberantes, 
que se assemelham a quelóides1,6. Pode iniciar-se na ju-
ventude, com um ou mais nódulos fi rmes da cor da pele, 
lentamente progressivo, de rápido aumento durante a 
gravidez4, com episódios de dor durante o crescimento6. 
A recorrência é freqüente após intervenção cirúrgica 
inicial. As metástases são extremamente raras6. A análise 
histopatológica demonstra uma população de células 
monomórfi cas distribuídas de forma estoriforme7.

Apesar de sua rara ocorrência dentro da ginecologia, 
tem importância nos diferentes diagnósticos diferenciais 
de afecções na região inguinal. Dentro deste contexto, 
este estudo tem por objetivo relatar um caso de DFSP 
diagnosticado em uma paciente com quadro clínico 
característico de endometriose.

Relato do caso 
Paciente MJSG, 34 anos, branca, casada, procurou 

atendimento médico no ambulatório de Ginecologia da 
Irmandade da Santa Casa de Misericórdia de São Paulo 
em junho de 2002. Em 1998, a paciente havia recebido 

o diagnóstico de endometriose pélvica estadiamento IV, 
de acordo com a classifi cação da Sociedade Americana 
de Medicina Reprodutiva (ASRM) de 19978, e foi sub-
metida a tratamento cirúrgico e clínico complementar 
com análogo do GnRH (acetato de gosserrelina – 3,6 mg 
sub-cutâneo por mês durante seis ciclos).

A paciente era 1 gesta e 1 para (parto cesárea). 
Relatava que apresentava dores cíclicas no baixo ventre 
no período menstrual, acompanhadas de dores na região 
inguinal esquerda e a sensação de que o nódulo aumen-
tava gradualmente. À inspeção local, apresentava-se sem 
abaulamento ou retração da pele. Apresentava nódulo 
palpável na região inguinal esquerda, junto à cicatriz 
transversal suprapúbica de parto cesárea ocorrido há sete 
anos, acompanhando a cicatriz por aproximadamente 
2,5 cm, indolor à palpação e de difícil mobilização 
(Figuras 1A, 1B). 

Os exames subsidiários pré-operatórios estavam 
dentro da faixa de normalidade, com exceção do marca-
dor tumoral CA-125: 45 U/mL (normal até 35 U/mL) 
e imagem ultra-sonográfi ca da parede abdominal com 
nódulo hipoecogênico na região inguinal esquerda 
compatível com a palpação local. 

A orientação para o caso foi cirúrgica, optando-se 
por exérese da lesão com hipótese diagnóstica inicial 
de endometriose de parede abdominal realizada sob 
anestesia com bloqueio peridural. Observou-se, após 
incisão na pele, lesão tumoral com mais ou menos 4,0 cm 
de comprimento, 2,5 de largura e 2,5 cm de profundi-
dade, de coloração amarelada mais forte que a da tela 
subcutânea, limites mal defi nidos, não encapsulados, 
sem áreas de necrose ou hemorragia, o que facilitou a 
exérese com margem de segurança.

O material foi encaminhado à anatomia patológica 
(exame número 10214453, codifi cação T-28000 e M-
8852/3 do Departamento de Patologia do Hospital 
Santa Isabel, Santa Casa de Misericórdia de São Paulo, 
em 10 de julho de 2002). O exame macroscópico 
relatou cortes amarelados, lobulados e entremeados 
por áreas fi rmes e esbranquiçadas, sendo parte da peça 
recoberta por fragmento elíptico de pele sem parti-
cularidades. O exame microscópico revelou cortes de 
neoplasia mesenquimal caracterizada por proliferação 
de células fusiformes monomórfi cas, com poucas fi guras 
de mitose, dispostas de forma irregular em arranjo 
estoriforme, caracterizando-se desta forma a DFSP. 
Estas células infi ltram irregularmente o tecido adiposo 
com aspecto estoriforme ou em “tela de galinheiro” 
(Figuras 2A, 2B e 2C). 

O pós-operatório transcorreu normalmente e a 
paciente foi orientada para acompanhamento com 
onco-dermatologista, que fez nova abordagem cirúrgica 

Figura 1A - Cicatriz transversal suprapúbica de parto cesárea. 

Figura 1B - Detalhe do nódulo indolor à palpação, de difícil 
mobilização, acompanhando a cicatriz transversal suprapúbica de 
cesárea por aproximadamente 2,5 cm. 
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e nada observou localmente ou a distância, não tendo 
sido indicada complementação terapêutica.

A paciente MJSG assinou termo de consentimento 
livre e esclarecido autorizando o ato cirúrgico, e a apre-
sentação do relato de caso foi aprovada pela Comissão 
de Ética em Pesquisa (CEP) da Irmandade da Santa 
Casa de Misericórdia de São Paulo. 

Discussão
O dermatofi brossarcoma, mais conhecido como 

DFSP de Hoffman ou dermatofi broma progressivo e 
recorrente de Darier6,9, foi descrito por Taylor, em 1891, 
como “um tumor sarcomatoso de aspecto queloidiano”; 
ganhou identidade clínica e histopatológica com Darier 
& Ferrand em 1924 e a terminologia DFSP deveu-se a 
Hoffman em 19256.

A distribuição é igual em ambos os sexos, tendo 
sido descrito em todas as raças, localizando-se prin-
cipalmente na região torácica e raramente na região 
genital2,3,10. 

O aspecto histológico do DFSP inclui infl amação 
crônica, fi brose e proliferação de células fusiformes fi -
broblásticas em arranjo estoriforme, representando uma 
variante do fi brohistiocitoma, de baixo grau de malig-
nidade, origem dérmica, podendo infi ltrar a hipoderme, 
com escassas ou discretas atipias e presença de fi guras 
de mitose1,11. Em algumas áreas, parecem originar-se 
de um foco central de colágeno acelular denominado 
“em roda de carroça ou redemoinho”11.

Antecedente de trauma como fator desencadeante é 
descrito entre 10 e 20% dos casos. Vários relatos, todavia, 
descrevem o tumor desenvolvendo-se em cicatriz prévia 
de cirurgia, queimadura, imunização para varicela ou 
BCG12,13, bem como seu crescimento rápido durante a 
gravidez, fato atribuído a receptores para progesterona 
no tumor14. Associações com exposição prolongada ao 
arsênico15, acantose nigricans e acrodermatite entero-
pática16 também têm sido relatadas10.

Clinicamente, aparece como nódulo cutâneo 
aglomerado em placas de contornos regulares e pro-
tuberantes, sendo indolor e de evolução lenta. Geral-
mente é tumor solitário, formando uma única massa 
multinodular e volumosa17. Adquire inicialmente uma 
coloração avermelhada ou vermelho-azulada, podendo 
ser concomitante com achado de endometriose18. Em 
fases mais avançadas pode tornar-se doloroso, ulcerar, 
invadir a fáscia e o músculo adjacente.

Com o aperfeiçoamento constante dos exames 
subsidiários, o diagnóstico diferencial de afecções da 
região inguinal e da parede abdominal ganhou maior 
importância, pois além de processos benignos (endo-

Figura 2a - Fotomicrografi a mostrando cortes de neoplasia mesenquimal 
caracterizada pela proliferação de células fusiformes monomórfi cas 
dispostas em arranjo irregular. HE, 40X.

Figura 2b - Fotomicrografi a mostrando tecido adiposo infi ltrado em 
tecido com aspecto estoriforme. HE, 100X.

Figura 2c - Fotomicrografi a mostrando a grande celularidade do tumor, 
o isomorfi smo nuclear e a disposição em “tela de galinheiro”. HE, 400X.
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metrioma de parede abdominal, granuloma de corpo 
estranho por fi o de sutura, lipoma, abscesso, hematoma, 
cisto sebáceo, tumor desmóide), alteração anatômica 
congênita como a hérnia inguinal ou alteração anatômica 
iatrogênica como a hérnia incisional, devemos lembrar 
dos tumores malignos, como o linfoma, câncer primário 
ou metastático, os sarcomas e especifi camente o DFSP, 
motivo deste relato de caso2,3,19,20.

No diagnóstico diferencial dos tumores da região 
inguinal e do DFSP, além da história clínica e exame 
físico local, poderão ser usados outros métodos diag-
nósticos como dosagem do marcador tumoral CA-125, 
ultra-sonografi a de parede abdominal (partes moles) e 
ressonância magnética9. A tomografi a computadorizada 
não é indicada, exceto em raros casos em que há suspeita de 
comprometimento de estruturas ósseas e metástases9.

O diagnóstico histológico é obtido por biópsia 
incisional. A aspiração por agulha fi na não concede 
material sufi ciente para o diagnóstico9.

O DFSP deve ser lembrado por ser uma neoplasia 
maligna no diagnóstico diferencial de todas as afecções 
localizadas na região inguinal; apesar de ser um tumor 
raro, é importante o conhecimento de suas características 
clínicas para realização de diagnóstico precoce.

A excisão cirúrgica do tumor com margem de segu-
rança de pelo menos 2,5 cm a partir da massa tumoral 
periférica visível e palpável é preconizada6,9,21. Planos 
profundos subjacentes ao DFSP devem ser criteriosa-
mente avaliados, com ressecção, por vezes, do tecido 
subcutâneo, fáscia profunda subjacente, aponeurose e 
músculos superfi ciais da região afetada6,18,22. Na evidên-
cia de acometimento de linfonodos, deve-se proceder a 
dissecção ganglionar radical6.

A cirurgia micrográfi ca de Mohs parece ser o método 
cirúrgico mais racional e efi caz para o tratamento do 
DFSP6,9,19,21. A técnica permite uma remoção das extensões 
microscópicas do tumor preservando o tecido normal6. 
Se as margens forem negativas, há alta probabilidade 
de cura, em contraste, o risco de recorrência excede a 
50% se as margens forem positivas8,17,19-21,23. 

A maioria das recorrências locais (entre 50 e 75%) 
é notada três anos após a excisão. Recorrências tardias, 
superiores a 10 anos, apesar de raras, têm sido descritas17,24. 
Conseqüentemente, os pacientes têm que ser examinados 
a cada três ou seis meses, durante os três primeiros anos 
após cirurgia, e anualmente por toda a vida. 

Radioterapia adjuvante, administrada antes 
ou depois da cirurgia, reduz signifi cativamente o 
risco de recorrência local em pacientes que têm ou 
provavelmente terão as margens comprometidas11. 
O metotrexato pode ser uma opção útil, quando 
utilizado para reduzir o tamanho da lesão antes da 
intervenção cirúrgica6.

Apesar de sua agressividade local, o DFSP rara-
mente metastatiza, o que ocorre em cerca de 1% para 
linfonodos e 4% para órgãos distantes. O pulmão, por 
disseminação hematogênica, é o principal local de 
acometimento metastático. Entretanto, lesões cere-
brais, ósseas e traqueais foram descritas. Os relatos de 
metástases a distância foram precedidos por múltiplas 
recorrências locais, após excisão inicial inadequada25. 

Nestes casos metastáticos, a quimioterapia pode ser 
utilizada como tratamento6.

Apesar da raridade, o DFSP deve ser lembrado por 
ser neoplasia maligna no diagnóstico diferencial das 
afecções localizadas na região inguinal.
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