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Dermatofibrossarcoma atrofico: a Relato de Caso

importancia da suspeita clinica
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RESUMO

Dermatofibrossarcoma protuberante ¢ tumor fibro-histiocitico de malignidade interme-
didria, relativamente incomum e recidivante. Sua variante mais rara é conhecida como
atrofica, tipo morfeia ou dermatofibrossarcoma nio protuberante, sendo de dificil diagnds-
tico clinico. Ndo ha critérios dermatoscopicos bem estabelecidos, portanto o diagndstico
¢ histopatologico. Existem avancos nas areas da imuno-histoquimica e da genética que
auxiliam no diagnoéstico e excisio cirirgica completa. Relatamos um caso de dermatofi-
brossarcoma atréfico em paciente de 27 anos, revisado na literatura quanto aos aspectos
clinicos, dermatoscopicos, histopatologicos e genéticos.
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ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma protuberans is an uncommon and relapsing fibrohistiocytic tumor of interme-
diate malignancy. Its rarest variant is known as atrophic, morphea type or dermatofibrosarcoma non
protuberans and its clinical diagnose is difficult. There are not well established dermatoscopic criteria,
so the diagnosis is histopathologic. There are advances in immunohistochemical and genetic that help
the diagnosis and complete surgical excision. It is reported a case of atrophic dermatofibrosarcoma in a
27 years patient ant it is reviewed the clinical, dermoscopic, histological and genetic aspects.
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INTRODUCAO

Dermatofibrossarcoma protuberante (DFSP) ¢ tumor
fibro-histiocitico de malignidade intermedidria e relativamente
incomum. Costuma ser localmente agressivo, com alto risco de
recidiva e baixo de metastase.! A apresentacio clinica inicial é
de uma placa endurecida, violaicea ou marrom-avermelhada,
semelhante a um queloide.? Por ser assintomitica e de cresci-
mento lento, pode haver atraso no diagnostico. Quando a lesio
Jja esta estabelecida, o diagnédstico é facilitado por sua aparéncia
caracteristica. Raramente a lesdo inicial ¢ atréfica ou deprimi-

da, quando entio é denominado dermatofibrossarcoma atréfico
(DFSA), sendo de dificil diagnéstico.>*

Relato de caso

Paciente do sexo masculino, 27 anos, ha 10 anos com lesao
em regido infraclavicular esquerda. Ao exame apresentava lesdo
hipercromica atréfica, de 4x3cm (Figura 1). Foi realizada bidpsia
incisional que revelou derme superficial/profunda e hipoderme
ocupadas por infiltra¢io neoplasica composta por proliferacio de
células fusiformes com discreto grau de polimorfismo nuclear e
hipercromasia formando feixes multidirecionais por vezes para-
lelo a epiderme. Essa exibiu atrofia da camada espinhosa (Figu-
ras 2,3,4). Os resultados da imuno-histoquimica apresentaram
CD34 positivo e fator XIIla negativo (Figura 5). O diagnoéstico
histopatologico foi de dermatofibrossarcoma, entretanto o diag-
noéstico final, apds correlagio clinica, foi de DFSA. Realizou-se
exérese cirtrgica da lesio com margem de 5cm.

Discussao

Os sarcomas sio tumores malignos de partes moles e in-
tegram o pequeno percentual das neoplasias cutaneas. DFSP ¢ o
sarcoma cutaneo mais frequente, contabilizando 1% dos sarcomas
de tecido conjuntivo e menos de 0,1% de todas as neoplasias ma-
lignas.® E tumor de crescimento lento, geralmente assintomatico,
o que pode levar a diagnéstico tardio.> A evolucio clinica mais
comum ¢é uma placa endurecida, violicea ou marrom-avermel-

FIGURA 1: Lesdo hipercrémica atrdfica, de 4x3cm, em regido infraclavicular
esquerda
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FIGURA 2: HE, 40x: Infiltrado de células fusiformes de baixa a média celulari-
dade na derme e na hipoderme. Vasos ectasiados na derme papilar

FIGURA 3: HE, 100x: N3o se observa o arranjo storiform caracteristico da for-
ma protuberante

FIGURA 4: HE, 400x: Detalhe das células fusiformes com atipias leves e ce-
lularidade média



Dermatofibrosarcoma atréfico

FIGURA 5: Imuno-histoquimica: AntiCD34-positivo

hada, que evolui para nédulo,” podendo, porém, se apresentar
como lesio atrofica. Inicialmente descrita em 1985, a variante
mais rara dessa condi¢cdo é conhecida por DESA, variante tipo
morfeia de DFSP ou dermatofibrossarcoma nio protuberante.**
Foi sugerido retirar o termo protuberante uma vez que nem
todas as lesdes tém o aspecto nodular,” para ser chamado de der-
matofibrossarcoma atréfico, porém ainda nio existe consenso. O
DFSA tem diagnéstico clinico dificil, pois pode ser confundido
com morfeia, atrofodermia idiopatica, cicatriz atréfica, aneto-
dermia ou lipoatrofia.®

Na dermatoscopia ainda nio existem critérios bem esta-
belecidos. Na literatura foram descritos padroes distintos. Pode
apresentar ramificacio de vasos em um fundo amarelado sem
rede pigmentar, o que pode ser resultado de atrofia cutanea,’
ou, ainda, linhas marrons regulares reticulares, que correspondem
ao acimulo de melanina em ceratindcitos basais em um fun-
do eritematoso arroxeado, resultado de vasos dilatados no plexo
dérmico.? Ainda n3o foram encontrados achados especificos ou
que diferenciem o DFSA de outros diagnésticos.”

No exame anatomopatologico, de modo menos intenso
do que na forma protuberante, ¢ caracterizado por células dis-
postas em padrio estoriforme sobre fundo de estroma fibroso.
O infiltrado tende a estender-se a4 gordura subcutanea. Geral-
mente, hi pouco pleomorfismo nuclear. A epiderme costuma
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ser poupada, e a espessura da derme ¢ reduzida em cerca de 50%
(Figuras 2 a 4).

O uso da imuno-histoquimica pode ajudar a identificar o
tumor, assim como delimitar para excisio completa por meio da
cirurgia micrografica de Mohs (CMM). DESA ¢ rotineiramente
CD34-positivo e fator XIlla-negativo. Uma vez que a neoplasia
pode invadir profundamente ao longo de feixes de colageno ou
septos de tecido conjuntivo, a extensio da invasio pode nio ser
clinicamente aparente. Isso explica taxas de recorréncia de 11% a
53% quando as margens cirtirgicas de um a 3cm sdo usadas e de
11% para margem de 3cm no caso de DFSP*? Nio ha casuistica
para a forma atréfica. A CMM usando coloragio imuno-his-
toquimica com CD34 em sec¢des congeladas pode permitir a
detec¢io dos tumores mais assimétricos.®’

Avancos na altima década tém mostrado que a muta¢io
responsavel para DFSA é uma transloca¢io reciproca t(17;22)
(922;q13.1) ou, mais frequente, a criagio de um cromosso-
mo anel supranumerario derivado de t(17;22). Essas mutacdes
causam fusio do colageno tipo 1-alfa-1(COL1A1) no cromos-
somo 17 ao fator de crescimento derivado de plaquetas cadeia
de gene (PDGFB) no cromossomo 22, formando uma proteina
quimérica, COL1A1-PDGFB.*

Apds translocagio, COL1A1 e seus promotores substituem
os elementos reguladores inibidores de PDGFB, permitindo que
sejam produzidos niveis elevados de RNA mensageiro do CO-
L1A1-PDGFB.A clivagem de PDGEFB pela proteina COL1A1-
PDGFB pode levar a transformag¢io maligna.* No processo de
translocag¢do génica, comprimentos variiveis de COL1A1 sio
justapostos 2 mesma sequéncia do gene PDGFB. Apds clivagem
de COL1A1-PDGEB, os fragmentos de COL1A1 tornam-se
associados como trimeros ao colageno tipo 1-alfa-2 (COL1A2)
que ¢é secretada no meio extracelular.* Propde-se que a varie-
dade de trimeros de COL1A1 e COL1A2 possa ser responsavel
pelos diferentes estromas presentes em tipico DFSP e sua vari-
ante atrofica, ja que cada tumor pode ter um comprimento espe-
cifico do fragmento COL1A1. A inibi¢io do receptor PDGFB
pode explicar o fendtipo atrofico.*

O tratamento ¢ o mesmo utilizado para a forma nio
atrofica. A CMM ¢ o de primeira escolha. O de segunda escolha
¢ a excisdo cirtirgica com margem de trés a 5cm, com chance de
recidiva devida a possibilidade de invasio além da fascia e mus-
culatura.'” Apesar de as recorréncias se manifestarem frequente-
mente nos trés primeiros anos apds a cirurgia, podem acontecer
varios anos depois, justificando a vigilancia no longo prazo.' e
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