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Resumo

O Dermatofibrosarcoma protuberans [DFSP) é uma neoplasia maligna rara em ginecologia com probabilidade de
recidiva local e baixo risco para metdstases. Paciente com 34 anos com endometriose fratada apresentou dores na
regido inguinal esquerda. Reportava sensacdo de aumento gradual em nédulo palpavel indolor e de dificil mobilizagao.
Exérese da lesdo foi realizada com hipétese diagnéstica de endometriose.

A microscopia revelou neoplasia mesenquimal com proliferacdo de células fusiformes monomérficas e aspecto estoriforme
caracterizando o DFSP. DFSP deve ser lembrado no diagnéstico diferencial das afecgdes da regido inguinal em
ginecologia, pois, apesar de ser raramente encontrado, representa uma neoplasia maligna.

Abstract

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a rare malignant neoplasia in gynecology, with probability of recurrence
and low possibiliies of metastasis. A 34-yearold 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 difficult mobilization.
Exeresis was proceeded with diagnosfic 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 if's rare.
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Introducao

O dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) é uma
neoplasia dermatolégica maligna rara, representando
1% de todos os tumores da pele, 0,06-0,1% de todos
os tumores malignos'? e 1,17% de todos os sarcomas
de tecidos moles, sendo mais raros especificamente
em ginecologia’.

E um tumor fibrohistiocitico de malignidade interme-
didria que ocorre na derme ou subderme™’, caracterizado
por massas multilobulares, volumosas e protuberantes,
que se assemelham a quel6ides'. Pode iniciar-se na ju-
ventude, com um ou mais nédulos firmes da cor da pele,
lentamente progressivo, de rdpido aumento durante a
gravidez*, com episédios de dor durante o crescimento®.
A recorréncia € freqiiente ap6s intervencdo cirdrgica
inicial. As metdstases sdo extremamente raras’. A andlise
histopatolégica demonstra uma populagio de células
monomorficas distribuidas de forma estoriforme’.

Apesar de sua rara ocorréncia dentro da ginecologia,
tem importancia nos diferentes diagndsticos diferenciais
de afec¢oes na regido inguinal. Dentro deste contexto,
este estudo tem por objetivo relatar um caso de DFSP
diagnosticado em uma paciente com quadro clinico
caracteristico de endometriose.

Relato do caso

Paciente MJSG, 34 anos, branca, casada, procurou
atendimento médico no ambulatério de Ginecologia da
Irmandade da Santa Casa de Miseric6rdia de Sao Paulo
em junho de 2002. Em 1998, a paciente havia recebido

Figura 1A - Cicatriz transversal suprapibica de parfo cesarea.

Figura 1B - Detalhe do nédulo indolor & palpacéo, de diffcil
mobilizagdo, acompanhando a cicatriz fransversal suprapibica de
cesdrea por aproximadamente 2,5 cm.
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o diagnéstico de endometriose pélvica estadiamento IV,
de acordo com a classificagdo da Sociedade Americana
de Medicina Reprodutiva (ASRM) de 1997%, e foi sub-
metida a tratamento cirirgico e clinico complementar
com andlogo do GnRH (acetato de gosserrelina — 3,6 mg
sub-cutineo por més durante seis ciclos).

A paciente era 1 gesta e 1 para (parto cesirea).
Relatava que apresentava dores ciclicas no baixo ventre
no periodo menstrual, acompanhadas de dores na regiao
inguinal esquerda e a sensacdo de que o nédulo aumen-
tava gradualmente. A inspecdo local, apresentava-se sem
abaulamento ou retra¢do da pele. Apresentava nédulo
palpavel na regido inguinal esquerda, junto a cicatriz
transversal supraptbica de parto cesdrea ocorrido hd sete
anos, acompanhando a cicatriz por aproximadamente
2,5 cm, indolor a palpagido e de dificil mobilizagdo
(Figuras 1A, 1B).

Os exames subsididrios pré-operatérios estavam
dentro da faixa de normalidade, com exce¢do do marca-
dor tumoral CA-125: 45 U/mL (normal até 35 U/mL)
e imagem ultra-sonografica da parede abdominal com
nédulo hipoecogénico na regidao inguinal esquerda
compativel com a palpagdo local.

A orientagdo para o caso foi cirirgica, optando-se
por exérese da lesdo com hipétese diagndstica inicial
de endometriose de parede abdominal realizada sob
anestesia com bloqueio peridural. Observou-se, apds
incisdo na pele, lesdo tumoral com mais ou menos 4,0 cm
de comprimento, 2,5 de largura e 2,5 cm de profundi-
dade, de coloragdo amarelada mais forte que a da tela
subcutdnea, limites mal definidos, ndo encapsulados,
sem dreas de necrose ou hemorragia, o que facilitou a
exérese com margem de seguranga.

O material foi encaminhado a anatomia patolégica
(exame nimero 10214453, codificacio T-28000 e M-
8852/3 do Departamento de Patologia do Hospital
Santa Isabel, Santa Casa de Misericérdia de Sdo Paulo,
em 10 de julho de 2002). O exame macroscépico
relatou cortes amarelados, lobulados e entremeados
por dreas firmes e esbranquicadas, sendo parte da pega
recoberta por fragmento eliptico de pele sem parti-
cularidades. O exame microscépico revelou cortes de
neoplasia mesenquimal caracterizada por proliferagdo
de células fusiformes monomorficas, com poucas figuras
de mitose, dispostas de forma irregular em arranjo
estoriforme, caracterizando-se desta forma a DFSP.
Estas células infiltram irregularmente o tecido adiposo
com aspecto estoriforme ou em “tela de galinheiro”
(Figuras 2A, 2B e 2C).

O poés-operatério transcorreu normalmente e a
paciente foi orientada para acompanhamento com
onco-dermatologista, que fez nova abordagem cirtrgica
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e nada observou localmente ou a distincia, ndo tendo
sido indicada complementagio terapéutica.

A paciente MJSG assinou termo de consentimento
livre e esclarecido autorizando o ato cirdrgico, e a apre-
sentacdo do relato de caso foi aprovada pela Comissdo
de Etica em Pesquisa (CEP) da Irmandade da Santa
Casa de Misericérdia de Sao Paulo.

Discussao

O dermatofibrossarcoma, mais conhecido como
DFSP de Hoffman ou dermatofibroma progressivo e
recorrente de Darier®, foi descrito por Taylor, em 1891,
como “um tumor sarcomatoso de aspecto queloidiano”;
ganhou identidade clinica e histopatolégica com Darier
& Ferrandem 1924 e a terminologia DFSP deveu-se a
Hoffman em 1925°.

A distribui¢do € igual em ambos os sexos, tendo
sido descrito em todas as ragas, localizando-se prin-
cipalmente na regido toracica e raramente na regifo
genital>>'°,

O aspecto histolégico do DFSP inclui inflamacio
cronica, fibrose e proliferacio de células fusiformes fi-
brobldsticas em arranjo estoriforme, representando uma
variante do fibrohistiocitoma, de baixo grau de malig-
nidade, origem dérmica, podendo infiltrar a hipoderme,
com escassas ou discretas atipias e presenca de figuras
de mitose"''. Em algumas dreas, parecem originar-se
de um foco central de coldgeno acelular denominado
“em roda de carroga ou redemoinho”!!.

Antecedente de trauma como fator desencadeante é
descrito entre 10 e 20% dos casos. Virios relatos, todavia,
descrevem o tumor desenvolvendo-se em cicatriz prévia
de cirurgia, queimadura, imunizagdo para varicela ou
BCG'*"*, bem como seu crescimento rdpido durante a
gravidez, fato atribuido a receptores para progesterona
no tumor'?, Associacdes com exposicdo prolongada ao
arsénico"’, acantose nigricans e acrodermatite entero-
pética'® também tém sido relatadas'.

Clinicamente, aparece como nédulo cutdneo
aglomerado em placas de contornos regulares e pro-
tuberantes, sendo indolor e de evolugdo lenta. Geral-
mente é tumor solitdrio, formando uma tinica massa
multinodular e volumosa'’. Adquire inicialmente uma
colorac¢@o avermelhada ou vermelho-azulada, podendo
ser concomitante com achado de endometriose'®. Em
fases mais avangadas pode tornar-se doloroso, ulcerar,
invadir a fdscia e o musculo adjacente.

Com o aperfeicoamento constante dos exames
subsididrios, o diagnéstico diferencial de afec¢oes da
regido inguinal e da parede abdominal ganhou maior
importincia, pois além de processos benignos (endo-

Figura 2a - Fofomicrografia mostrando cortes de neoplasia mesenquimal
caracterizada pela proliferagdo de células fusiformes monomérficas
dispostas em arranjo irregular. HE, 40X.

Figura 2b - Fotomicrografia mostrando tecido adiposo infilrado em
tecido com aspecto estoriforme. HE, 100X.

Figura 2c - Fotomicrografia mostrando a grande celularidade do tumor,
o isomorfismo nuclear e a disposicdo em “tela de galinheiro”. HE, 400X.
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metrioma de parede abdominal, granuloma de corpo
estranho por fio de sutura, lipoma, abscesso, hematoma,
cisto sebdceo, tumor desmoéide), alteracio anatdmica
congénita como a hérnia inguinal ou alteragdo anatémica
iatrogénica como a hérnia incisional, devemos lembrar
dos tumores malignos, como o linfoma, cincer primadrio
ou metastatico, os sarcomas e especificamente o DFSP,
motivo deste relato de caso”*'?.

No diagnoéstico diferencial dos tumores da regido
inguinal e do DFSP, além da histéria clinica e exame
fisico local, poderdo ser usados outros métodos diag-
nésticos como dosagem do marcador tumoral CA-125,
ultra-sonografia de parede abdominal (partes moles) e
ressonancia magnética’. A tomografia computadorizada
ndo é indicada, exceto em raros casos em que hd suspeita de
comprometimento de estruturas Gsseas e metastases’.

O diagnéstico histolégico é obtido por bidpsia
incisional. A aspiragdo por agulha fina ndo concede
material suficiente para o diagndstico’.

O DEFSP deve ser lembrado por ser uma neoplasia
maligna no diagnéstico diferencial de todas as afec¢des
localizadas na regido inguinal; apesar de ser um tumor
raro, é importante o conhecimento de suas caracteristicas
clinicas para realizagdao de diagnéstico precoce.

A excisgo cirtrgica do tumor com margem de segu-
ranca de pelo menos 2,5 cm a partir da massa tumoral
periférica visivel e palpavel é preconizada®’?'. Planos
profundos subjacentes ao DFSP devem ser criteriosa-
mente avaliados, com ressec¢do, por vezes, do tecido
subcutineo, fdscia profunda subjacente, aponeurose e
musculos superficiais da regido afetada®'®**. Na evidén-
cia de acometimento de linfonodos, deve-se proceder a
dissec¢io ganglionar radical®.

Referéncias

A cirurgia microgrifica de Mohs parece ser o método
cirdrgico mais racional e eficaz para o tratamento do
DFSP®*!92!| A técnica permite uma remogdo das extensdes
microscépicas do tumor preservando o tecido normal®.
Se as margens forem negativas, hd alta probabilidade
de cura, em contraste, o risco de recorréncia excede a
50% se as margens forem positivas®!’17-2123,

A maioria das recorréncias locais (entre 50 e 75%)
€ notada trés anos apés a excisdo. Recorréncias tardias,
superiores a 10 anos, apesar de raras, tém sido descritas'’*,
Conseqiientemente, os pacientes tém que ser examinados
a cada trés ou seis meses, durante os trés primeiros anos
ap0s cirurgia, e anualmente por toda a vida.

Radioterapia adjuvante, administrada antes
ou depois da cirurgia, reduz significativamente o
risco de recorréncia local em pacientes que tém ou
provavelmente terdo as margens comprometidas''.
O metotrexato pode ser uma opg¢ao util, quando
utilizado para reduzir o tamanho da lesdao antes da
intervencio cirtrgica®.

Apesar de sua agressividade local, o DFSP rara-
mente metastatiza, o que ocorre em cerca de 1% para
linfonodos e 4% para 6rgdos distantes. O pulm@o, por
disseminac¢do hematogénica, é o principal local de
acometimento metastdtico. Entretanto, lesdes cere-
brais, Gsseas e traqueais foram descritas. Os relatos de
metdstases a distdncia foram precedidos por maltiplas
recorréncias locais, apGs excisdo inicial inadequada®.
Nestes casos metastaticos, a quimioterapia pode ser
utilizada como tratamento®.

Apesar da raridade, o DFSP deve ser lembrado por
ser neoplasia maligna no diagnéstico diferencial das
afecgdes localizadas na regido inguinal.
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