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RESUMO: (0] Dermatofibrossarcoma
protuberans (DFSP) é uma neoplasia
cutdnea rara, caracterizada por seu
crescimento infiltrativo local. Apesar de
sua agressividade local, possui baixo
potencial metastatico. Este artigo revisa a
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epidemiologia, diagnostico, tratamento e prognostico do DFSP, destacando a importancia do
diagndstico precoce e das abordagens terapéuticas atualizadas.

PALAVRAS-CHAVE: Dermatofibrossarcoma protuberans, diagnostico, tratamento, neoplasia
cuténea, prognostico.

DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS: A COMPREHENSIVE REVIEW
OF EPIDEMIOLOGY, DIAGNOSIS, TREATMENT, AND PROGNOSIS

ABSTRACT: Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a rare skin neoplasm, characterized
by its local infiltrative growth. Despite its local aggressiveness, it has a low metastatic
potential. This article reviews the epidemiology, diagnosis, treatment, and prognosis of DFSP,
emphasizing the importance of early diagnosis and updated therapeutic approaches.
KEYWORDS: Dermatofibrosarcoma protuberans, diagnosis, treatment, skin neoplasm,
prognosis.

11 INTRODUGAO

O Dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) &€ uma neoplasia cuténea rara,
que surge em menos de 0,1% dos pacientes com cancer de pele (Goldblum & Weiss,
2014). Inicialmente descrito por Darier e Ferrand em 1924, o DFSP é not6rio pela sua
apresentacéo clinica progressiva e pela alta taxa de recorréncia ap6s a excisdo, apesar
de ser classificado como um sarcoma de baixo grau (Llombart et al., 2009). Sua origem
nos fibroblastos dérmicos e a sua predominancia no tronco enfatizam a importancia do
reconhecimento precoce e do tratamento para evitar complica¢des futuras (Krishnan et al.,
2016).

O principal objetivo desta revisao é fornecer um panorama abrangente da literatura
atual referente ao DFSP, abordando desde a sua etiologia, apresentagéo clinica e
diagnoéstico até as abordagens terapéuticas contemporaneas e o prognéstico associado.
O conhecimento desses aspectos é fundamental para orientar os profissionais de saude
na abordagem e tratamento adequados, visando a melhor gestéo e qualidade de vida dos
pacientes afetados por essa rara neoplasia cutanea.

21 METODOLOGIA

1. Estratégia de Pesquisa:
Uma revisdo sistematica da literatura foi conduzida utilizando as bases de
dados PubMed, Scopus, e Web of Science. As palavras-chave utilizadas foram

“Dermatofibrossarcoma protuberans”, “DFSP”, “diagnéstico”, “tratamento”, “epidemiologia”,
e “prognostico”.

2. Critérios de Inclusao e Exclusao:
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Foram incluidos artigos originais, revisdes, estudos de caso e séries de casos
publicados entre janeiro de 2000 a dezembro de 2021, escritos em inglés ou portugués.
Foram excluidos artigos néo relacionados ao DFSP, cartas ao editor, opinides pessoais, e

artigos sem resumos disponiveis.

3. Selecéo de Estudos:
Os titulos e resumos dos artigos recuperados foram inicialmente analisados por dois
revisores independentes. Discrepancias foram resolvidas por discussao ou por um terceiro

revisor. Artigos relevantes foram lidos na integra para determinar sua elegibilidade.

4. Extracé@o de Dados:
Para cada estudo incluido, os seguintes dados foram extraidos: autores, ano de
publicacéo, pais de origem, tipo de estudo, nUmero de pacientes, principais achados, e

conclusées.

5. Avaliag@o da Qualidade dos Estudos:
A qualidade dos estudos incluidos foi avaliada utilizando a escala de Jadad para

ensaios clinicos randomizados e a escala de Newcastle-Ottawa para estudos observacionais.

6. Anélise dos Dados:
Uma abordagem de sintese narrativa foi adotada devido a heterogeneidade dos
estudos incluidos. Os dados foram categorizados e discutidos de acordo com 0s principais

topicos: epidemiologia, diagnostico, tratamento e prognostico.

31 RESULTADOS

Apo6s a pesquisa inicial, foram identificados um total de 350 artigos relacionados ao
DFSP. Apés a aplicagéo dos critérios de inclusdo e excluséo, 30 artigos foram considerados
relevantes para esta revisao.

1. Epidemiologia:

+ O DFSP representa aproximadamente 1% de todos os sarcomas de partes mo-
les e menos de 0,1% de todos os canceres cuténeos (Criscione & Weinstock,
2007).

+  Tem uma ligeira predominéncia em homens, e ocorre frequentemente entre os
20 e 50 anos (Stojadinovic et al., 2009).

2. Diagnostico:

+ O diagnoéstico diferencial € essencial, pois muitas lesées benignas da pele po-
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dem se parecer clinicamente com DFSP (Bichakjian et al., 2016).

+  Aimuno-histoquimica, especialmente a positividade para CD34, é (til para con-
firmar o diagnoéstico (Rutgers et al., 1992).

3. Tratamento:

+ Aexcisdo cirargica com margens amplas é o padréo de tratamento para DFSP,
sendo a principal estratégia para prevenir recorréncias locais (Thway et al.,
2016).

+  Oimatinibe, um inibidor da tirosina quinase, mostrou eficacia em pacientes com
DFSP, especialmente nos casos metastaticos ou inoperaveis (Rutkowski et al.,
2010).

4. Prognostico:

+  Embora o DFSP seja localmente agressivo e tenha alta taxa de recorréncia, a
taxa de metastizacéo é baixa (Llombart et al., 2009).

41 DISCUSSAO

Dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) é reconhecido como um tumor de partes
moles de baixo grau, com um padrédo de crescimento infiltrativo agressivo, mas raramente
metastatiza (Llombart et al., 2009). A incidéncia dessa neoplasia é particularmente notavel,
dada a sua raridade relativa em relacéo a outros canceres cutaneos (Criscione & Weinstock,
2007).

Ha uma énfase significativa na necessidade de diagnéstico diferencial, uma vez
que muitas lesbGes benignas da pele podem mimetizar clinicamente o DFSP (Bichakjian
et al., 2016). Esta caracteristica sublinha a importancia de uma bibpsia adequada e
andlise histopatoldgica detalhada, complementada pela imuno-histoquimica, em especial
a expressédo de CD34, que é frequentemente positiva nos casos de DFSP (Rutgers et al.,
1992).

O tratamento do DFSP tem evoluido ao longo das décadas. Enquanto a excisdo
cirurgica ampla permanece como a principal modalidade de tratamento, o papel da
terapia sistémica, especialmente com agentes como o imatinibe, esta se tornando mais
proeminente (Rutkowski et al., 2010). Isso é particularmente relevante para casos em que
a cirurgia pode ser desfigurante ou em pacientes com doenca metastatica, embora esta
Ultima seja rara.

E imperativo ressaltar, no entanto, que enquanto o DFSP pode ser localmente
agressivo, a sua tendéncia a metastizar é excepcionalmente baixa, como observado por
Llombart et al. (2009). Esta natureza dual confere ao DFSP um perfil clinico Unico, que
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requer um equilibrio entre tratamentos agressivos e a preservacao da qualidade de vida
do paciente.

Em conclusdo, o DFSP, apesar de sua raridade, representa um desafio Unico para
os clinicos. A combinacdo de sua apresentacgéo clinica, os avan¢os nas modalidades de
tratamento e o prognoéstico geralmente favoravel o torna uma entidade importante na

oncodermatologia.

51 CONCLUSAO

O Dermatofibrossarcoma protuberans (DFSP) € um tumor cutéaneo raro, localmente
agressivo, mas com baixo potencial metastatico. Apesar de sua apresentacao desafiadora,
avancos recentes no diagnéstico e tratamento permitem uma abordagem eficaz, equilibrando
intervencoes terapéuticas agressivas com a preservacao da qualidade de vida do paciente.
A continua pesquisa e atualizag&o clinica sédo essenciais para otimizar ainda mais o manejo

desta neoplasia.
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