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Dermatofibrossarcoma protuberante

Carta ao Editor

Dermatofibrosarcoma protuberans

Ricardo Baroudi
Editor Chefe da Revista Brasileira de Cirurgia Plástica

Prezado Editor:
Inicialmente, gostaria de parabenizar os autores do trabalho 

intitulado “Ressecção alargada no tratamento do dermatofibrossar-
coma protuberante”, publicado na Revista Brasileira de Cirurgia 
Plástica (volume 29 número 3, páginas 395 a 403, 2014). O trabalho 
destaca-se pela clareza da metodologia, da discussão e conclusão, 
assim como pela casuística e excelência de resultados. Entretanto, 
seria recomendado observar que a principal característica deste 
tipo de tumor é a sua elevada taxa de recidiva local após excisão 
cirúrgica, especialmente em tumores de cabeça e pescoço.

Antecedente de trauma como fator desencadeante é descrito 
entre 10 a 20% dos casos. Vários relatos, todavia, descrevem o tumor 
desenvolvendo-se em cicatriz de cirurgia prévia, queimadura, 
imunização para BCG, bem como o crescimento rápido durante 
a gravidez, fato atribuído para receptores de progesterona no 
tumor1,2.

O comportamento indolente do dermatofibrossarcoma e suas 
características imprecisas frequentemente levam à demora em 
sua percepção pelos doentes, ocasionando atraso no diagnóstico. 
Entretanto, quando a lesão está evoluída, o tumor não é de difícil 
diagnóstico devido a sua aparência clínica característica (Figura 1).

Imunohistoquimicamente, as células tumorais do 
dermatofibrossarcoma exibem positividade para CD-34 e para 
vimentina, mas não reagem ao CD-44, à proteína S-100 e ao fator 
XIIIA. Em contrapartida, os dermatofibromas reagem fortemente 
ao CD-44 e à estromelisina 3 (ST3) e negativamente ao CD-34 e a 
vimentina (Figuras 2 e 3)3.

As margens tumorais histológicas normalmente estão bem 
além das margens macroscópicas, em decorrência da disseminação 
horizontal do tumor. Mesmo tumores aparentemente pequenos 
podem, de fato, apresentar projeções distantes intercaladas em 
lóbulos de gordura, justificando a elevada taxa de recidiva local. A 
ressecção cirúrgica do tumor deve incluir a pele, o tecido celular 
subcutâneo e a fáscia subjacente. A maioria das recorrências é 
detectada dentro de três anos após a excisão primária, mas estas 
podem aparecer após 10 anos de operação. Devido à alta taxa de 
recorrência local, são recomendáveis reavaliações a cada 6 meses, 
com realizações de biópsias de áreas suspeitas4.
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Figura 1. Paciente com dermatofibrosarcoma protuberante em região 
deltoidea. A localização em região deltoidea e o aspecto do tumor favorecem 
a confusão com lesão queloidiana.

Figura 2. Exame imunohistoquímico em secções histológicas de 
dermatofibrossarcoma protuberante, com imunorreação positiva para CD-34.

Figura 3. Exame imunohistoquímico em secções histopatológicas de 
dermatofibrossarcoma protuberante, imunorreação positiva para vimentina.

Os fatores predisponentes para recorrência 
mais relatados são a idade maior de 50 anos, ressecção 
próxima à margem microscópica positiva, variante 
fibrossarcomatosa do dermatofibrossarcoma, alta 
taxa de mitoses, celularidade aumentada e margens 
cirúrgicas livres de doença menor que dois centímetros5.

Finalmente, a única forma de reduzir a incidência 
de recorrência é a excisão inicial ampla do tumor. 
Entretanto, para tumores que estão na região da cabeça 
e do pescoço, as margens tendem a ser mais econômicas 
para preservar estruturas nobres.

Em conclusão, o dermatofibrossarcoma protube-
rante é um tumor maligno localmente infiltrativo, com 
alta taxa de recorrência, mas com baixo potencial para 
metástase. O principal diagnóstico diferencial é com 
dermatofibroma. O dermatofibrossarcoma protuberan-
te deve sempre ser pensado nos casos de recorrência 
de lesão com diagnóstico histopatológico de “fibroma”. 
O diagnóstico histopatológico do dermatofibrossarco-
ma protuberante pode ser difícil devido à ausência de 
atipias nucleares e índice mitótico baixo, exigindo a 
análise imunohistoquímica para fechar o diagnóstico.
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Resposta

Estimado Professor Doutor Ricardo Baroudi
Editor da Revista Brasileira de Cirurgia Plástica

Sobre a “Carta ao Editor”, agradecemos as palavras elogiosas 
dos missivistas. Apresentaremos as observações dos mesmos e nossas 
refutações:

1.	 “Seria recomendado observar que a principal característica 
deste tipo de tumor é a sua elevada taxa de recidiva local 
após excisão cirúrgica, especialmente em tumores da cabeça 
e pescoço”.

Resposta: No resumo, lê-se: “é um tumor de pele raro e de 
malignidade intermediária, com baixo potencial metastático, mas alta 
taxa de recorrência após tratamento cirúrgico”. Na introdução, lê-se: 
“Em função do comportamento progressivo e recorrente da neoplasia, 
o tratamento padrão do dermatofibrossarcoma protuberante (DFSP) se 
constituiu, durante décadas, na ressecção cirúrgica radical com margens 
laterais amplas de tecido sadio. A margem profunda deveria incluir uma 
estrutura anatômica não infiltrada pelo tumor, como fáscia, músculo ou 
lâmina óssea externa”.

2.	 Aludem ao comportamento indolente do tumor e a associação 
com o traumatismo prévio.

Resposta: Escrevemos: A) “história de traumatismo prévio e 
associação com imunossupressão foram observadas”. B) “O diagnóstico 
clínico das formas precoces é difícil (...); C) “o desenvolvimento da lesão 
pode ter longa duração (...)”. Note-se que traumatismo prévio é comum 
nos sarcomas em geral.

3.	 No diagnóstico diferencial, referem-se à vimentina como 
importante marcador imunohistoquímico, que seria expresso 
pelo DFSP e seria negativo no dermatofibroma. É, certamente, 
um equívoco. A vimentina é expressa no dermatofibroma1. 
Não se presta ao diagnóstico diferencial de DFSP. Ela é um 
marcador mesenquimal, expressa por todos os tumores 
fusocelulares. Já o CD34 é expresso por reduzido grupo de 
neoplasias: DFSP, neurofibroma e o raro tumor fibroso solitário, 
descrito mais recentemente. Marcador útil no dermatofibroma 
é o CD102. Raramente, dermatofibromas expressam CD34. No 
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trabalho em inglês3 citado pelos missivistas, 
que recomendaria uso de vimentina, sequer 
a palavra “vimentin” é encontrada. Esse 
equívoco já havia sido cometido em trabalho 
do mesmo grupo, escrito em 20084.

4.	 Afirmam que “os fatores predisponentes 
para recorrência mais relatados são a idade 
maior que 50 anos, ressecção próxima à 
margem microscópica positiva, variante 
fibrossarcomatosa do dermatofibrossarcoma, 
alta taxa de mitoses, celularidade aumentada 
e margens cirúrgicas livres de doença menor 
que 2 cm”.

Resposta: Escrevemos: “fatores que contribuem 
para um pior prognóstico incluem alto índice mitótico, 
idade superior a 50 anos, variante fibrossarcomatosa 
e margens de excisão comprometidas ou exíguas”. 
Palavras com sentido idêntico.

5.	 “A única forma de reduzir a incidência de 
recorrência é a excisão inicial ampla do 
tumor. Entretanto, para os tumores que 
estão na região da cabeça e do pescoço, as 
margens tendem a ser mais econômicas para 
preservar estruturas nobres”. Afirmam ainda 
que “a principal característica deste tipo de 
tumor é sua elevada taxa de recidiva local 
após excisão cirúrgica, especialmente em 
tumores de cabeça e pescoço”.

Resposta: Discordamos, frontalmente, com 
relação a margens de ressecção menores. Margens 
menores explicam taxas de recorrência maiores, 
em DFSP de cabeça e pescoço. Recomendamos, em 
quaisquer ocasiões, margens laterais de 3 cm e margem 

profunda, incluindo uma estrutura anatômica não 
infiltrada pelo tumor, seja fáscia, músculo ou lâmina 
externa de osso. Recidivas locais provocam operações 
mutilantes, além de propiciarem aparecimento da 
variante fibrossarcomatosa.

Concluindo: “o objetivo deste estudo retrospectivo 
é verificar se a ressecção alargada constitui um método 
confiável no tratamento do DFSP”. O espaço exíguo 
não nos permitiu considerações que não se referissem 
ao tratamento cirúrgico dos casos já diagnosticados. Se 
tivéssemos espaço, poderíamos ter abordado o diagnóstico 
diferencial com neurofibroma; o tumor fibroso solitário 
(expressa CD34, mas histologicamente é um nódulo 
de crescimento circunscrito e margens regulares); 
fibrossarcoma; fibroistiocitoma maligno; dermatofibroma; 
fibroblastoma de células gigantes; histiocitoma fibroso 
multinodular; dermatomiofibroma e o perineurioma.
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