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Dermatofibrossarcoma protuberante em crianc¢a de trés anos

Dermatofibrosarcoma protuberans in three-year-old child
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RESUMO

O dermatofibrossarcoma protuberante (DFSP) ¢ um raro tumor cutaneo fibrohistiocitico de origem dérmica com baixo grau de
malignidade e que se caracteriza pelo crescimento lento. Acomete preferencialmente adultos, estima-se que a incidéncia desse
tumor varie de 0,8 a 5 casos por milhdo a cada ano. Clinicamente, pode mimetizar dermatofibroma e lesdes queloideanas. Os
autores descreveram um caso atipico de DFSP em uma crianca de trés anos, ressaltando-se a importancia do diagndstico correto
e precoce, devido a alta taxa de recorréncia deste tumor correlacionada a uma conduta cirurgica inadequada, muitas vezes, pela
semelhanga com dermatofibroma ou com queloide.
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ABSTRACT

Dermatofibrosarcomaprotuberans (DFSP) is a rare fibrohistiocytic neoplasm of the dermis layer of the skin with a low malignant
potential and expansion rate. Clinically, the tumor may resemble dermatofibroma and keloid lesions and occurs more frequently in
adults, with an estimated incidence that varies from 0.8 to 5 cases per million each year. The authors described an unusual DFSP
case in a 3-year-old boy, emphasizing the importance of the correct and early diagnosis due to the high rates of recurrence of this
neoplasm, which might be correlated to inadequate surgical procedures, mostly as result of the similarity with dermatofibroma
and keloid.
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INTRODUGCAO

O Dermatofibrossarcoma protuberante (DFSP) ¢ um tumor
raro de malignidade intermediaria, localmente invasivo,
com baixo potencial metastatico e considerado raro na
infancia.!?

Estima-se que a incidéncia desse tumor varie de 0,8 a 5 casos
por milhdo a cada ano.* E observado frequentemente em
individuos adultos de meia idade entre 20 a 50 anos.**

Apenas 6% desses tumores sdo diagnosticados em pacientes
menores de 16 anos.? Apesar de alguns trabalhos evidenciarem
ligeira predominancia no sexo masculino, estudos mais
recentes demonstram predominancia desse tipo de tumor em
mulheres.®

Alguns autores descrevem o tumor desenvolvendo-se em
cicatriz prévia de cirurgia, queimadura, imunizagdo para
varicela ou BCG, bem como seu crescimento rapido durante
a gravidez, fato atribuido a receptores para progesterona no
tumor.?

Clinicamente, o DFSP apresenta-se como placa assintomatica,
eritemato-violacea  indurada e  geralmente  Unica.
Ocasionalmente, pode manifestar-se como nodulo cutaneo
firme ou placa levemente deprimida ou, ainda, como placa
esclerdtica semelhante a morfeia.*

A apresentag@o pigmentada recebe o nome de tumor de Bednar
e ocorre em menos de 5% dos casos.’

Do ponto de vista histopatolégico, caracteriza-se por densa
populacdo uniforme de células fusiformes, em arranjo
estoriforme (em redemoinho ou cata-vento), em geral, com
pouco pleomorfismo nuclear e baixa atividade mitotica.>>7 A
imuno-histoquimica € til no diagndstico diferencial do DFSP,
no qual a maioria das células ¢ positiva para marcagdo com
CD34 e negativa para XIlla,'*7 ao contrario do dermatofibroma
que geralmente expressam fator XIIla e sdo negativos para
imunomarcagdo com CD34.}

O tratamento do DFSP ¢ essencialmente cirtirgico."®

Apesar de sua agressividade local, o DFSP metastatiza-se
raramente, exceto nos casos de tumores com areas
fibrossarcomatosas.*’

A alta taxa de recorréncia deste tumor correlaciona-se a uma
conduta cirurgica inadequada em decorréncia das lesdes serem
confundidas com dermatofibroma ou com queloide.®

A maioria das recorréncias locais ¢ observada trés anos
apos a excisdo.’ Consequentemente, os pacientes devem ser
examinados a cada trés ou seis meses durante os trés primeiros
anos apos a cirurgia e anualmente por toda a vida.?

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, trés anos, branco, com historia de
surgimento de lesdo do tipo placa eritematosa com nodulagdo

central assintomatica no hemiabdome esquerdo, préximo a
cicatriz umbilical, de surgimento ha mais ou menos um ano
(Figuras 1 e 2). Os pais do paciente referiam que a crianga
nasceu com uma placa eritematosa que, posteriormente,
apos trauma local por queda da propria altura, evoluiu com
nodulacdo central.

Figura 1. Placa avermelhada com nodulo eritematoso central em
hemiabdome esquerdo.

Figura 2. Placa avermelhada com nddulo eritematoso central em
hemiabdome esquerdo. Maior detalhe.

Realizada biopsia incisional com  histopatoldgico
compativel com proliferacdo de células fusiformes de
ntcleos discretamente hipercromaticos, monomorficas,
em arranjo estoriforme sugestivo de dermatofibrossarcoma
protuberante (Figuras 3 e 4). A imuno-histoquimica revelou
CD34 fortemente positivo (Figura 5) e fator XIIla negativo,
confirmando o diagnostico. O paciente foi encaminhado para
o Servico de Cirurgia Pediatrica onde realizou procedimento
de exérese cirurgica com ampla margem de seguranga
(Figura 6).
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Figura 3. Microfotografia (Hematoxilina-Eosina (HE) 200x).
Proliferacao de células fusiformes em arranjo estoriforme.

Figura 4. Microfotografia (Hematoxilina-Eosina (HE) 200x).
Proliferacao de células fusiformes em arranjo estoriforme. Maior detalhe.

Figura 5. Imuno-histoquimica. CD34 intensamente positivo.

Figura 6. Cicatriz ap6s excis@o cirirgica com ampla margem de
seguranga.

Atualmente, segue em acompanhamento ambulatorial
periddico pelo Servico de Dermatologia e, at¢é o momento,
ap6s um ano da cirurgia, ndo apresenta recidiva da lesao.

DISCUSSAO

r

Dermatofibrossarcoma protuberante ¢ considerado raro na
infancia e adolescéncia.'* Entretanto, pacientes com DFSP
com menos de 18 anos, como no presente relato, ja foram
descritos na literatura despertando nossa aten¢do para um
diagnostico mais precoce em casos com clinica sugestiva
dessa neoplasia cutdnea em criangas.

As diferencas raciais na incidéncia do DFSP sdo significativas
com uma estabelecida predomindncia em pacientes de raca
negra.'® Em discordancia, o paciente descrito ndo era negro.

Relatos da literatura informam que o tronco ¢ a regido mais
acometida pelo DFSP, em 50 e 60% dos pacientes, sendo
as areas preferenciais: pelve e ombros.** Em concordancia
com tal informagdo, o paciente apresentava lesdo em tronco,
entretanto, a localizagdo precisa foi no hemiabdome esquerdo
proximo a cicatriz umbilical.

Antecedente de trauma, como fator desencadeante, ¢é
descrito em apenas 10 a 20% dos casos.’ O paciente aqui
discutido apresentava uma placa eritematosa no abdome
presente desde o nascimento e, ap6s um trauma local, houve
surgimento da lesdo nodular central. Deduz-se que o trauma
contribuiu, provavelmente, para o crescimento progressivo
da neoplasia.

O tratamento de escolha ¢ a ressec¢o cirurgica com amplas
margens ou a cirurgia micrografica de Mohs.!* O grande
problema do DFSP ¢ sua tendéncia a recorréncia local apds
a cirurgia.*® Ressalta-se a importancia do diagnostico precoce
com a finalidade de evitar excisdes maiores bem como
recidivas e lesdes metastaticas.
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