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RESUMO – O diagnóstico dos sarcomas cutâneos é desafiante, devido à complexidade e heterogeneidade deste gru-
po de lesões, cuja apresentação nos tecidos superficiais (pele e tecido celular subcutâneo) impõe diagnóstico diferen-
cial obrigatório com tumores benignos e processos inflamatórios. Apesar de serem tumores pouco frequentes alguns 
tipos assumem grande importância por serem localmente invasivos, com elevada morbi-mortalidade associada, taxas 
de recidiva local e metastização significativas. 
Os autores apresentam cinco casos clínico-patológicos de sarcomas cutâneos – sarcoma de Kaposi, dermatofibros-
sarcoma protuberans, fibroxantoma atípico, leiomiossarcoma e angiossarcoma – e fazem uma breve revisão da 
literatura sobre os tipos de sarcoma cutâneo com maior interesse na Dermatologia, salientando os aspectos fisiopa-
tológicos, clínicos, histopatológicos e terapêuticos particulares.

PALAVRAS-CHAVE – Neoplasias da pele; Sarcoma, Sarcoma de Kaposi; Dermatofibrossarcoma protuberans; Fibro-
xantoma atípico, Leiomiossarcoma; Angiossarcoma; Lipossarcoma, Neoplasia da bainha do nervo periférico.

CUTANEOUS SARCOMA – FROM DIAGNOSIS TO TREATMENT

ABSTRACT – The clinical diagnosis of cutaneous sarcomas is not an easy task, mainly due to their complex and hetero-
geneous nature. Differential diagnosis may be difficult because there is substantial overlap of clinical features between 
a sarcoma that develop in superficial tissues (skin and subcutaneous tissue) and benign neoplasm and inflammatory 
dermatoses. Although not frequent, some types of cutaneous sarcomas have great importance, as they can be associa-
ted with recurrence, aggressive local growth or metastasis, and can present high morbi-mortality rates.
The authors report five clinical-pathological cases of cutaneous sarcomas – Kaposi’s sarcoma, dermatofibrosarcoma 
protuberans, atypical fibroxanthoma, leiomyosarcoma and angiosarcoma. A review of the relevant literature about 
cutaneous sarcomas with particular interest to dermatologists is presented, and we highlight some important clinical, 
laboratorial, histological and therapeutic findings.

KEY-WORDS – Skin neoplasms; Sarcoma; Sarcoma, Kaposi; Dermatofibrosarcoma; Histiocytoma, benign fibrous; Leio-
myosarcoma; Hemangiosarcomal liposarcoma; Nerve sheath neoplasms.
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INTRODUÇÃO

A designação sarcoma, derivada do Grego sarkos 
(carne) e oma (tumor), compreende um grupo hetero-
géneo de neoplasias mesenquimatosas que se divide 
em dois tipos principais: sarcomas ósseos primários 
e sarcoma de partes moles (nos quais se incluem os 
sarcomas cutâneos)1,2.

Vários factores de risco e agentes etiológicos têm 
sido associados ao desenvolvimento de determinados 
sarcomas cutâneos e de partes moles, tais como, exposi-
ção a radiação ionizante, exposição ocupacional a quí-
micos (cloreto de vinilo, dioxinas, pesticidas, arsénico), 
linfedema, infecção pelo vírus herpes tipo 8 (HHV8), 
síndromes genéticos (doença de von Recklinghausen, 
síndrome de Gardner, retinoblastoma, síndrome de Li-
-Fraumeni), traumatismo, mas a maior parte dos casos 
surge espontaneamente. Nos últimos anos têm sido 
descritas alterações citogenéticas subjacentes, não só 
alterações específicas de características citogenéticas e 
cariótipos simples (genes de fusão e mutações pontuais) 
mas também alterações inespecíficas com cariótipos 
complexos3.

Em termos epidemiológicos existem poucos estudos 
que avaliem a prevalência dos sarcomas cutâneos. 
Numa análise de 12114 casos de sarcomas cutâneos 
e de partes moles realizada nos Estados Unidos entre 
1992 e 2004 por Rouhani et al. foram identificados 
71,1% de casos com sarcoma de Kaposi, 18,4% der-
matofibrossarcoma protuberans, 5,3% fibroxantoma 
atípico, 2,2% leiomiossarcoma, 1,6% angiossarcoma e 
0,2% lipossarcoma4.

O diagnóstico dos sarcomas cutâneos é desafiante 
devido à complexidade e heterogeneidade deste grupo 
de lesões, cuja apresentação nos tecidos superficiais 
(pele e tecido celular subcutâneo) impõe diagnóstico 
diferencial obrigatório com tumores benignos e pro-
cessos inflamatórios. Apesar de serem tumores pouco 
frequentes, alguns tipos assumem grande importância 
por serem localmente invasivos, terem elevada morbi-
-mortalidade associada, taxas de recidiva local e 
metastização significativas, sendo que tipos diferentes 
de sarcomas podem ter abordagens terapêuticas tam-
bém diferentes2,5,6.

Os autores apresentam 5 casos clínico-patológicos 
de sarcomas cutâneos – sarcoma de Kaposi, dermato-
fibrossarcoma protuberans, fibroxantoma atípico, leio-
miossarcoma e angiossarcoma – e fazem uma breve 
revisão da literatura sobre os tipos de sarcoma cutâneo 
com maior interesse na Dermatologia, salientando os 
aspectos fisiopatológicos, clínicos, histopatológicos e 
terapêuticos particulares.

Sarcoma de Kaposi
Caso 1: Doente com 59 anos de idade, caucasóide, 

submetida a duplo transplante hepático e renal cerca 
de 9 meses antes da observação em Consulta de Der-
matologia, a cumprir terapêutica imunossupressora 
com ciclosporina e prednisolona. Foi observada por 
múltiplas pápulas e nódulos violáceos dispersos pelos 
membros e região cervical com algumas semanas de 
evolução. O exame histopatológico da biópsia cutânea 
revelou uma proliferação fusocelular que desenhava 
espaços vasculares angulosos em fenda; a positividade 
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para o CD31 que confirmou a diferenciação vascular 
e a marcação nuclear com anti-HHV8 corroboraram 
o diagnóstico de sarcoma de Kaposi. (Fig. 1) O estudo 
complementar excluiu envolvimento de órgão. Foi pro-
posta revisão e alteração da terapêutica imunossupres-
sora, tendo sido efectuado switch de ciclosporina para 
sirolimus, com melhoria clínica e regressão das lesões 
ao fim de um mês. 

Com natureza endotelial (fenotipo vascular e/ou 
linfático) e relação com infecção pelo HHV87, persistem 

dúvidas quanto à verdadeira natureza destes tumores 
vasculares – neoplásica vs hiperplásica. Descrito ini-
cialmente em 1872 por Moritz Kaposi, distinguem-se 
4 tipos clínicos diferentes de sarcoma de Kaposi8,9: i) 
clássico – máculas e pápulas violáceas, com curso 
indolente, que podem evoluir para placas/nódulos, 
tipicamente localizadas nas extremidades distais dos 
membros inferiores de homens caucasóides com idade 
superior a 50 anos; ii) endémico Africano – predo-
mina em homens adultos da África Equatorial e tem 
os subgrupos nodular, florido, infiltrativo e linfadeno-
pático; iii) iatrogénico associado a imunodepressão – 
clinicamente semelhante ao sarcoma de Kaposi forma 
clássica, ocorre particularmente em indivíduos subme-
tidos a transplante de órgão e iv) epidémico associado 
à síndrome da imunodeficiência humana (SIDA) / 
infecção pelo vírus da imunodeficiência humana 
(VIH) – forma agressiva rapidamente progressiva que 
frequentemente envolve o tronco, linha média da face e 
mucosa oral e que está associada a estádios avançados 
de imunodepressão.

A histopatologia não varia com o tipo de sarcoma 
de Kaposi mas sim com o estádio da lesão. Para além 
da atipia citológica mínima em todos os estádios, os 
aspectos mais característicos são: a) mácula/mancha – 
proliferação de vasos angulosos na derme superior que 
se distribuem paralelamente à epiderme e são reves-
tidos por células endoteliais aplanadas, muitas vezes 
com o característico, mas não exclusivo, «sinal do pro-
montório» (em que os anexos e os vasos pré-existentes 
fazem protusão nos vasos sanguíneos recém-formados) 
ao qual se associa infiltrado inflamatório de linfócitos 
e plasmócitos; b) placa – angio-proliferação mais 
compacta que envolve a derme profunda e por vezes 
o tecido celular subcutâneo; c) nódulo – proliferação 
fusocelular tumoriforme que mantém os espaços vas-
culares angulosos a par de áreas sólidas e d) formas 
agressivas – lesões infiltrativas com carácter sarcoma-
toso óbvio e redução do componente vascular10,11.

O estudo imunohistoquímico permite o diagnóstico 
diferencial com outros tumores vasculares, metástases 
de carcinoma e proliferações hematolinfopoiéticas. 
Na caracterização do sarcoma de Kaposi usam-se 
marcadores pan-endoteliais como o CD31 e o CD34 e 
também o anti-HHV810,11.

Nas lesões solitárias está indicada a exérese cirúr-
gica ou vinblastina intra-lesional. As lesões superficiais 
podem ser tratadas com criocirurgia, laser, terapêutica 
fotodinâmica com administração intra-lesional do 
agente fotossensibilizante ou terapêutica tópica com 
alitretinoína na fase de mancha. Na doença multifocal 

Fig 1 - Caso 1: Sarcoma de Kaposi – (A) e (B) Fotografias 
clínicas da doente. (C) Exame histológico de biópsia reali-
zada no dorso do pé, com coloração hematoxilina-eosina. 
(D) Exame imunohistoquímico com positividade para CD31. 
(E) Exame imunohistoquímico com marcação nuclear com 
anti-HHV8.
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localizada e na cavidade oral o tratamento é a radiote-
rapia, que é extremamente eficaz. Na doença multifo-
cal rapidamente progressiva com envolvimento visceral 
deve ser utilizada quimioterapia. Outras terapêuticas 
serão indicadas em casos particulares, tais como 
interferão a, inibidores da angiogénese (talidomida), 
terapêutica anti-retroviral nos doentes com infecção 
VIH, diminuição da dose de imunossupressão ou subs-
tituição nos doentes transplantados2,8,9,12.

O prognóstico é variável consoante o tipo de sar-
coma de Kaposi, mas em todos se verificam elevadas 
taxas de recidiva. Durante o curso da doença pode 
ocorrer envolvimento das mucosas, gânglios linfáticos 
e visceral (em particular pulmão e tubo digestivo), com 
pior resposta ao tratamento. Destacam-se os tipos 
endémico Africano florido e infiltrativo com compor-
tamento mais agressivo e o tipo linfadenopático com 
curso fulminante pela disseminação visceral, que afecta 
principalmente crianças. O sarcoma de Kaposi asso-
ciado à SIDA/VIH tem um curso mais rápido do que a 
forma clássica, com disseminação multifocal2,9.

Dermatofibrossarcoma Protuberans
Caso 2: Doente do sexo masculino, com 63 anos 

de idade, caucasóide, com antecedentes irrelevantes. 
Foi observado em consulta de Dermatologia por nódulo 
pruriginoso no tronco (região médio-dorsal) com 5 cm 
de diâmetro, referindo cerca de 5 anos de evolução e 
aumento progressivo das dimensões. Não tinha adeno-
megalias nem organomegalias palpáveis e o restante 
exame objectivo era normal. Foi realizada biópsia 
cutânea que permitiu identificar infiltração neoplásica 
da derme média e profunda por uma população de 
células fusiformes com pleomorfismo moderado, dis-
postas em turbilhões, sem necrose; actividade mitótica 
de 3 mitoses por 10 campos de grande ampliação. O 
estudo de imunohistoquímica revelou positividade com 
o CD34. Foi estabelecido o diagnóstico de dermatofi-
brossarcoma protuberans. (Fig. 2) Os restantes exames 
complementares não revelaram outras alterações. O 
doente foi submetido a cirurgia ablativa completa da 
lesão, com margens de 30mm e reconstrução do defeito 
cirúrgico com enxerto de pele fina (área dadora da coxa 
esquerda). Aos 19 meses de seguimento o doente per-
manece sem evidência de recidiva local ou metastização.

Inicialmente reconhecido por Taylor em 1890, foi 
descrito por Darier em 1924 e designado dermatofi-
brossarcoma protuberans (DFSP) pela primeira vez em 
1925 por Hoffmann. Tem histogénese incerta – fibrohis-
tiocítico, puramente fibroblástico ou com diferenciação 

neural – e discutem-se entre os seus eventuais factores 
causais o traumatismo, cicatrizes pós-queimadura ou 
vacinação, sendo que alterações citogenéticas a nível 
dos cromossomas 17 e 22 (que envolvem o gene do 
colagénio tipo I alfa 1 – COL1A1 – no cromossoma 
17 e o gene do factor de crescimento derivado das 
plaquetas B – PDGFB – no cromossoma 22) desempe-
nham um papel primordial no desenvolvimento deste 
tumor2,5,13,14.

Mais comum na raça negra, o DFSP surge habi-
tualmente na 3ª-4ª décadas de vida15. Desenvolve-se 
maioritariamente no tronco e com menor frequência na 
região proximal dos membros5,15. O tumor é na maior 
parte dos casos solitário e assintomático, apresentando-
-se como uma placa infiltrada de cor rosada ou nódulo 
com crescimento lento e por vezes com tendência para 
crescimento exofítico5. São raras as descrições de DFSP 
na infância e DFSP congénito16.

Histologicamente caracteriza-se por uma prolifera-
ção de células fusiformes na derme e no tecido celular 
subcutâneo; as células dispõem-se tipicamente num 
padrão “estoriforme”, denso, com invasão do tecido 
celular subcutâneo, num padrão em “favo de mel”. 
A actividade mitótica das células tumorais é tipicamente 
baixa. Na marcação imunohistoquímica há positividade 
para o CD34 e vimentina17,18. Em alguns tumores é pos-
sível identificar melanócitos fortemente pigmentados, 
variante conhecida como DFSP pigmentado (Tumor de 
Bednar)15,19. A variante fibrossarcomatosa tem padrão 
arquitectural em “espinha de arenque”, idêntico ao 

Fig. 2 - Caso 2: Dermatofibrossarcoma protuberans – (A) 
e (B) Fotografias clínicas do doente. (C) Exame histológico 
de biópsia da lesão, com coloração hematoxilina-eosina. (D) 
Exame imunohistoquímico com positividade para CD34.
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observado no fibrossarcoma, é frequentemente CD34 
negativa e pode ter um comportamento biológico mais 
agressivo do que o DFSP comum, por ter maior poten-
cial metastático20.

No diagnóstico diferencial incluem-se sobretudo 
lesões benignas como quelóides ou dermatofibroma e 
outros tumores mesenquimatosos como os das bainhas 
nervosas. As biópsias incisionais de dimensões reduzi-
das podem não permitir diagnóstico correcto, princi-
palmente se forem superficiais e não demonstrarem o 
carácter infiltrativo do tumor.

A terapêutica é cirúrgica: exérese local com margem 
de segurança de 2-4cm e que deve incluir a fascia; mas, 
sempre que for possível realizá-la, a cirurgia micrográ-
fica de Mohs é desejável, por permitir o controlo das 
margens cirúrgicas21,22. Em casos particulares pode 
ser benéfico realizar radioterapia adjuvante ou instituir 
mesilato de imatinib (Gleevec®), um potente inibidor de 
várias proteínas cinases incluindo o PDGF, com bons 
resultados na doença avançada metastática ou nas 
lesões irressecáveis5,14,23.

Em termos de prognóstico, a tendência para recidiva 
local pode chegar até 75% nos três anos após cirurgia 
convencional, sendo francamente menor quando se 
realiza cirurgia micrográfica de Mohs22. A metastização 
é rara e ocorre sobretudo quando a excisão inicial é 
inadequada (4% metastização pulmonar; 1% gânglios 
linfáticos), mas pode chegar a 20% nos casos com 
transformação fibrossarcomatosa5,24. Uma abordagem 
multidisciplinar optimiza os resultados oncológicos e 
reconstrutivos, minimizando o risco de recidiva local e a 
morbilidade funcional e cosmética associada à excisão 
cirúrgica25.

Fibroxantoma Atípico
Caso 3: Doente do sexo feminino, 85 anos de 

idade, caucasóide, com cardiopatia isquémica, diabe-
tes mellitus tipo 2, doença Parkinson e status pós car-
cinoma colo do útero submetida a radioterapia local 
sem progressão da doença. Foi observada por nódulo 
ulcerado com aproximadamente 30mm de diâmetro, 
assintomático, na região pré-auricular esquerda, cujo 
tempo de evolução era desconhecido. Sem adeno-
megalias nem organomegalias palpáveis. Na biópsia 
cutânea identificou-se uma proliferação neoplásica 
pleomórfica, predominantemente fusocelular, ocu-
pando a derme, com atipia citológica, actividade 
mitótica visível e infiltrado inflamatório linfocitário. 
O estudo imunohistoquímico revelou positividade com 
vimentina e actina músculo liso; foi negativo com pan-
-queratina (AE1AE3), proteína S100 e desmina. (Fig. 3)

Nos exames complementares realizados não foram iden-
tificadas alterações relevantes. Foi feito o diagnóstico de 
fibroxantoma atípico, realizada cirurgia convencional, 
com excisão completa da lesão com margens de 10mm 
e encerramento do defeito cirúrgico com retalho de rota-
ção. Não se registaram sinais de recidiva loco-regional 
ou à distância no seguimento 18 meses após a cirurgia.

Denominado fibroxantoma atípico por Helwig em 
1961, ocorre mais frequentemente na face, pavilhão 
auricular e região cervical de idosos, e tem como prin-
cipal mecanismo patogénico a radiação ultravioleta, 
corroborado pela identificação de mutações do p53 
nestas lesões26-28.

Clinicamente apresenta-se como um tumor solitário 
das áreas fotoexpostas, exofítico, eritematoso, ulcerado, 
com dimensões até 2-3 cm e crescimento rápido, com 
evolução habitualmente inferior a 6 meses26,29.

Fig 3 - Caso 3: Fibroxantoma atípico – (A) Fotografia clí-
nica da doente. (B) e (C) Exame histológico de biópsia da 
lesão, com coloração hematoxilina-eosina. (D) Exame imu-
nohistoquímico com positividade com vimentina. (E) Exame 
imunohistoquímico com positividade com actina do mús-
culo liso. (F) Exame imunohistoquímico negativo com pan-
-queratina (AE1AE3). (G) Exame imunohistoquímico negati-
vo com proteína S100.
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Histologicamente caracteriza-se por uma prolifera-
ção de células fusiformes atípicas, com pleomorfismo 
variado e células gigantes multinucleadas; a actividade 
mitótica é geralmente elevada, com figuras de mitose 
atípicas. Cresce na derme reticular e no tecido celular 
subcutâneo, com margens expansivas. Sobre o tumor 
observa-se uma epiderme atrófica, frequentemente 
ulcerada. O estudo imunohistoquímico demonstra posi-
tividade com vimentina, CD10, CD68 e CD99 e nega-
tividade com CD34 – as células fusiformes são também 
fortemente positivas com actina do músculo liso e as 
células gigantes positivas com a1-antiquimotripsina28-30.

No diagnóstico diferencial importa considerar o 
carcinoma basocelular, carcinoma espinocelular, gra-
nuloma piogénico, melanoma, carcinoma de células de 
Merkel ou metástase cutânea.

Tratando-se de um tumor de baixo grau de maligni-
dade, a terapêutica de primeira linha consiste na excisão 
cirúrgica convencional, havendo alguns casos descritos 
tratados por cirurgia micrográfica de Mohs28,31.

Em termos de prognóstico, pode ocorrer recidiva 
local em cerca de 7-9% dos casos e a metastização 
é rara e está relacionada com lesões mais profundas, 
invasão vascular ou linfática, necrose tumoral ou reci-
diva5,26,28.

Leiomiossarcoma
Caso 4: Doente com 62 anos de idade, caucasóide, 

com antecedentes de CREST. Foi observada em consulta 
de Dermatologia por um tumor subcutâneo com apro-
ximadamente 10cm maior eixo, doloroso, que moldava 
a superfície cutânea sem a alterar, localizado na face 
posterior da coxa direita, com aproximadamente 3 
meses evolução. Sem adenomegalias nem organome-
galias palpáveis. Na ecografia de partes moles e na 
ressonância magnética da coxa direita era visível uma 
lesão expansiva com estrutura sólida, heterogénea, 
hipoecogénica, vascularizada, com contacto anatómico 
com os grupos musculares bicípete femural e semi-
-tendinoso. A tomografia computorizada (TC) cervico-
-toraco-abdomino-pélvica não revelou evidência de 
metastização. Na biópsia cutânea identificou-se uma 
neoplasia mesenquimatosa pleomórfica, alternando 
áreas colagenizadas com outras mixóides, mais de 10 
mitoses por 10 campos de grande ampliação e cresci-
mento infiltrativo com envolvimento do tecido celular 
subcutâneo. No estudo imunohistoquímico observou-se 
positividade para desmina, actina do músculo liso e 
vimentina. (Fig. 4) Foi estabelecido o diagnóstico de sar-
coma pleomórfico com diferenciação muscular lisa e a 
doente foi referenciada para a Consulta Multidisciplinar 

de Sarcomas do Instituto Português de Oncologia (IPO) 
de Lisboa. A terapêutica consistiu na realização de 
cirurgia com ressecção compartimental da coxa direita, 
sendo que o exame histopatológico da peça operatória 
revelou tratar-se de um leiomiossarcoma pleomórfico 
coincidente com margem profunda. Realizou radiote-
rapia pós-operatória (66 Gy) sem intercorrências. No 
seguimento aos 2 anos e 6 meses pós-operatório não 
havia evidência de recidiva local ou metastização.

Fig. 4 - Caso 4: Leiomiossarcoma – (A) Fotografia clínica 
da doente. (B) Ressonância magnética da coxa direita (C) e 
(D) Exame histológico de biópsia da lesão, com coloração 
hematoxilina-eosina. (E) Exame imunohistoquímico com po-
sitividade com desmina. 
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O leiomiossarcoma é um sarcoma com diferenciação 
muscular lisa e de acordo com a localização pode divi-
dir-se em dois tipos: i) dérmico (cuja patogenia parece 
envolver o músculo erector do pêlo) e ii) subcutâneo 
(com provável origem no músculo liso dos vasos)32.

Ocorre geralmente na idade adulta e envolve as 
superfícies extensoras das extremidades, tronco e 
raramente a face. Clinicamente caracteriza-se por um 
nódulo solitário profundo, com consistência elástica, 
e superfície cutânea normal, eritematosa ou hiperpig-
mentada. Por vezes tem crescimento rápido e ulcera-
ção. Pode existir dor, prurido ou parestesia associados. 
O tipo dérmico é habitualmente inferior a 20 mm e 
aderente ao plano profundo e o leiomiossarcoma sub-
cutâneo tem dimensões maiores e é móvel5,32,33.

Histologicamente caracteriza-se por feixes entrecru-
zados de células fusiformes; as células têm citoplasma 
eosinofílico e núcleos em forma de “charuto”. O grau 
de anaplasia (núcleos irregulares/bizarros e hipercro-
máticos, nucléolos proeminentes, actividade mitótica 
aumentada) é variável de tumor para tumor, assim 
como a presença de necrose. É importante identificar 
se o tumor é exclusivo da derme ou se invade o tecido 
celular subcutâneo, já que a localização tem impor-
tantes repercussões no prognóstico e na abordagem 
terapêutica. A maior parte dos tumores bem diferencia-
dos expressa positividade para a actina músculo liso, 
vimentina e desmina; nas variantes pouco diferencia-
das a marcação para a desmina pode perder-se5,33,34.

No diagnóstico diferencial clínico incluem-se, entre 
outros, quistos, dermatofibroma, tumor dos anexos, 
lipoma ou outro sarcoma. 

A terapêutica deve ser preferencialmente cirúrgica, por 
exérese local alargada com margens laterais e profundas 
amplas ou, com controlo de margens, usando a cirurgia 
micrográfica de Mohs. A cirurgia é normalmente seguida 
de radioterapia complementar.35 Em casos particulares 
pode justificar-se a realização de tratamentos alternativos 
como a perfusão regional (perfusão isolada membro) 
com agentes quimioterapêuticos36. Em tumores irressecá-
veis nos membros a terapêutica inicia-se pela perfusão 
hipertérmica do membro utilizando melphalan e factor 
de necrose tumoral (TNF), que induz necrose tumoral, 
seguida de ressecção cirúrgica alargada do tumor37.

O prognóstico depende da localização, sendo que 
o leiomiossarcoma dérmico tem um prognóstico exce-
lente após excisão completa. Pode recidivar localmente 
(até 33%) mas raramente metastiza, contrariamente ao 
leiomiossarcoma subcutâneo que tem taxas de recidiva 
de 50% e metastização em cerca de 40% dos casos 
(pulmão e gânglios linfáticos)38,39.

Angiossarcoma
Caso 5: Doente do sexo masculino, 51 anos de 

idade, caucasóide, com linfedema crónico dos mem-
bros inferiores sem etiologia conhecida. Foi observado 
em consulta de Dermatologia por úlcera do terço 
inferior da perna esquerda que surgiu após resolução 
de episódio de erisipela desse membro. Identificou-
-se um tumor exofítico, com 3cm de diâmetro, cor 
eritemato-violácea, friável, com aproximadamente 1 
mês evolução. No restante exame objectivo salienta-
-se linfedema exuberante dos membros inferiores, sem 
adenomegalias ou hepato-esplenomegalia palpáveis. 
Na biópsia cutânea observou-se uma proliferação neo-
plásica na derme reticular, com diferenciação vascular 
óbvia (fendas revestidas por células endoteliais atípicas 
e projecções papilares) e actividade mitótica elevada 
(18 mitoses por 10 campos de grande ampliação). O 
estudo imunohistoquímico demonstrou positividade 
para o CD31. Na TC da perna esquerda observaram-
-se, na face interna, 6 lesões sólidas heterogéneas (a 
maior na pele e no tecido celular subcutâneo e duas 
delas em contacto com a aponevrose do tendão de 
Aquiles sem plano de clivagem). (Fig. 5) Não havia 
evidência de metastização na TC cervico-toraco-abdo-
mino-pélvica realizada. Foi estabelecido o diagnóstico 
de angiossarcoma e o doente foi referenciado para a 
Consulta Multidisciplinar de Sarcomas do IPO de Lis-
boa. A terapêutica realizada foi a cirurgia com ampu-
tação pelo terço inferior da coxa. O doente encontra-se 
em seguimento na Consulta de Dermatologia do IPO 
de Lisboa em articulação com a equipa multidiscipli-
nar de Cirurgia Geral, Medicina Física e Reabilitação, 
Consulta da Dor e Consulta de Psicologia. Seis meses 
após a cirurgia não havia evidência de recidiva local ou 
metastização.

Inicialmente descritos por Caro e Stubenrauch em 
1945, os angiossarcomas são tumores agressivos com 
diferenciação linfática/vascular, sendo a multifoca-
lidade uma característica distintiva40. Classicamente 
podem dividir-se em40-42: i) angiossarcoma idiopático 
(do idoso) – forma mais comum, que se apresenta 
habitualmente como uma placa equimótica / nódulo 
violáceo friável, por vezes com ulceração, localizado 
preferencialmente na cabeça e no pescoço; ii) angio-
ssarcoma secundário a linfedema crónico – nódulo 
violáceo firme ou placa infiltrada num fundo edema-
toso, 90% dos casos ocorrem após mastectomia com 
esvaziamento ganglionar axilar, também designado 
síndrome de Stewart-Treves; iii) angiossarcoma pós-
-radiação – é uma entidade rara, na maior parte 
dos casos associada ao tratamento conservador do 
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carcinoma mama, que surge como placas infiltrativas 
ou nódulos à volta da área irradiada e iv) angiossar-
comas raros de baixo grau (Angioendotelioma papi-
lar endovascular, Hemangioendotelioma epitelióide, 
Hemangioendotelioma retiforme).

Histologicamente são neoplasias de limites infiltra-
tivos, constituídas por fendas vasculares anastomosa-
das mais ou menos aparentes, com atipia citológica 
e actividade mitótica visível; pode haver proliferação 
sólida de células fusiformes e epitelióides. No estudo 
imunohistoquímico há positividade com marcadores 
vasculares CD31, CD34 e factor VIII5,41.

O diagnóstico diferencial dos angiossarcomas inclui 
todos os tumores vasculares benignos, malformações 
vasculares e também melanoma e carcinoma.

A terapêutica consiste na cirurgia com margens 
amplas ou cirurgia compartimental. A radioterapia 

pode ser utilizada como paliativa, muito embora não 
haja melhoria da sobrevida. Nos casos de neoplasia 
disseminada o tratamento passa pela quimioterapia e 
na doença loco-regional extensa quimioterapia com 
radioterapia adjuvante (tendo sido evidenciado bene-
fício da terapêutica com doxorrubicina e paclitaxel na 
doença disseminada). Outros tratamentos são utiliza-
dos em menor escala, tais como como talidomida ou 
interferão a5,42,43.

Relativamente ao prognóstico, sendo um tumor 
com tendência para a multifocalidade, tem taxa de 
recidiva local aos 5 anos superior a 80% e sobrevida 
global mediana de 18-28 meses5,41,43. A metastização é 
sobretudo pulmonar, hepática, ganglionar e esplénica; 
foram descritos alguns casos de metastização cardíaca 
e no sistema nervoso central. A amputação radical do 
membro melhora a sobrevida nos casos complicados 
de linfedema5,43.

OUTROS SARCOMAS RELEVANTES EM DER-
MATOLOGIA

Lipossarcoma
O lipossarcoma é um tumor com diferenciação 

adiposa e foi originalmente descrito por R. Virchow 
em 185744. Aparece em adultos (idade média de 50 
anos). Cresce predominantemente nos tecidos pro-
fundos, sendo mais frequente no retroperitoneu e nos 
membros inferiores45. Os tumores com crescimento 
dérmico (aproximadamente 1% dos casos) aparecem 
sob a forma de nódulo subcutâneo que pode ter cres-
cimento exofítico e são habitualmente indolores5. Há 
cinco tipos histológicos, todos eles podendo aparecer 
na derme, que têm em comum a presença de lipoblas-
tos: lipossarcoma bem diferenciado; lipossarcoma 
mixóide / de células redondas; lipossarcoma pleo-
mórfico; lipossarcoma desdiferenciado; lipossarcoma 
misto45,46. O tipo histológico correlaciona-se com a 
evolução clínica. A maioria dos casos descritos surge 
de novo e associa-se a alterações cariotípicas caracte-
rísticas (por exemplo translocações recíprocas entre os 
cromossomas 12 e 16 nos lipossarcomas mixóides e de 
células redondas ou alterações no cromossoma 12 no 
lipossarcoma bem diferenciado)5,44,46. As formas dérmi-
cas são quase sempre da variante bem diferenciada. 
O diagnóstico histológico é realizado em hematoxilina-
-eosina. As técnicas de imunohistoquímica são usadas 
nos tipos histológicos pleomórfico ou desdiferenciado 
para exclusão de outros diagnósticos45. A terapêutica 
preferencial consiste na excisão alargada, planeada 

Fig. 5 - Caso 5: Angiossarcoma – (A) e (B) Fotografias clí-
nicas do doente. (C) Tomografia computorizada da perna 
esquerda. (D) e (E) Exame imunohistoquímico de biópsia da 
lesão com positividade para CD31. 
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após estudo imagiológico47. Nas lesões profundas ou 
inoperáveis deve optar-se por quimioterapia com ou 
sem radioterapia adjuvante5,45,46. O comportamento 
biológico dos diferentes tipos de lipossarcoma é variá-
vel, desde tumores localmente agressivos sem potencial 
metastático (lipossarcomas bem diferenciados) até 
tumores muito agressivos com risco significativo de 
disseminação sistémica (lipossarcomas pleomórficos e 
desdiferenciados)45,46.

Tumor Maligno Bainha Nervo Periférico
São tumores que se desenvolvem principalmente em 

neurofibromas, sendo que nos doentes com neurofibro-
matose tipo 1 (NF1) o risco cumulativo para ter este 
tipo de tumor ao longo da vida é de 10%48. Os tumores 
malignos da bainha do nervo periférico (TMBNP) sur-
gem habitualmente na idade adulta e predominam no 
tronco. Manifestam-se como um nódulo subcutâneo de 
crescimento lento, habitualmente assintomático5,48,49. A 
dor é um sintoma variável, sendo mais prevalente nos 
doentes com NF15. Histologicamente o TMBNP é uma 
proliferação de limites infiltrativos, constituída por célu-
las fusiformes atípicas com citoplasma claro e núcleo 
ondulado; podem existir áreas hipocelulares, mixóides 
alternando com áreas mais celulares; a atipia citológica 
pode ser marcada com figuras de mitose numerosas 
e muito atípicas48-50. A positividade para a proteína 
S100 característica dos tumores benignos desta mesma 
linhagem facilita o diagnóstico, apesar do marcador 
estar ausente em cerca de 50% das neoplasias de alto 
grau de malignidade48. O diagnóstico diferencial inclui 
tumores benignos (neurofibroma, lipoma) e outros sar-
comas. O diagnóstico final requer a identificação da 
origem anatómica do tumor (feixe nervoso) e / ou histó-
ria prévia de neurofibroma ou de NF149. A ressonância 
magnética é um meio diagnóstico muito útil para a 
avaliação deste tipo de tumores, designadamente na 
definição das margens do tumor48. A terapêutica con-
siste na excisão com margens livres amplas. As taxas 
de recidiva local do TMBNP após ressecção total variam 
entre 32% a 65% após intervalos medianos de 5 a 32,2 
meses e está descrita metastização48. Estes tumores têm 
um pior prognóstico quando associados NF1 (habi-
tualmente com maiores dimensões e mais profundos), 
em algumas séries com sobrevida a 5 anos inferior a 
50%5,48,51.

Sarcoma Epitelióide
Descrito inicialmente por Enzinger em 1970, este 

tipo raro de sarcoma cutâneo tem citomorfologia epi-
telióide predominante e está associado a alterações 

dos cromossomas 8 e 225,52. Habitualmente o sarcoma 
epitelióide tem origem subcutânea; ocasionalmente 
tem origem dérmica, na fascia profunda ou no tecido 
teno-sinovial. Clinicamente desenvolve-se nas extremi-
dades distais de adultos jovens como um nódulo indo-
lor, subcutâneo, com consistência firme, de crescimento 
lento53. Histologicamente é constituído por células 
epitelióides organizadas em agregados nodulares por 
vezes com necrose central, semelhantes a granulomas. 
As características citológicas variam desde a atipia 
grave à citologia branda de difícil interpretação. Como 
se trata de um tumor mesenquimatoso com fenotipo 
epitelióide tem positividade imunohistoquímica para 
anticorpos epiteliais (citoqueratinas e EMA – antigénio 
de membrana epitelial) e mesenquimatosos (vimentina 
e CD34)5,53,54. No diagnóstico diferencial incluem-se 
lesões benignas (granuloma anular e outras dermatites 
granulomatosas) e neoplasias malignas de fenotipo 
variável (bainhas nervosas, sinovial, carcinoma espino-
celular e melanoma). A terapêutica do sarcoma epite-
lióide é cirúrgica, com margens de ressecção amplas; 
frequentemente é recomendada radioterapia subse-
quente55. É um tumor frequentemente multifocal, com 
taxas de recidiva que podem atingir os 50% e taxas de 
metastização de 40%, sendo que as metástases podem 
aparecer até 20 anos depois do diagnóstico inicial; a 
metastização pleuro-pulmonar é a mais frequente mas 
também pode existir envolvimento dos gânglios linfáti-
cos e cerebral. A sobrevida aos 5 anos é de aproxima-
damente 60-70%5,56.

Abordagem e Seguimento
As normas de orientação internacionais disponí-

veis – europeias “Soft tissue sarcomas: ESMO Clinical 
Recommendations for diagnosis, treatment and follow-
-up”57, as “Guidelines for the Management of Soft tissue 
Sarcomas”58 do Reino Unido ou as dos Estados Unidos 
da América “NCCN Clinical Practice Guidelines in 
Oncology”59 – preconizam um seguimento regular cen-
trado na avaliação clínica e no despiste de metastiza-
ção, com realização de um exame objectivo completo 
apoiado por exames imagiológicos caso exista suspeita 
clínica, e realização de telerradiografia de tórax por 
rotina e TC torácica para excluir metastização pulmo-
nar. O papel da TC é extremamente importante na 
detecção precoce de eventual metastização pulmonar, 
a tempo de ser possível efectuar intervenção cirúrgica, 
mas o custo-benefício da sua realização por rotina 
ainda está por demonstrar57,59. Com base na avaliação 
inicial deve ser definido se estamos perante um sar-
coma de baixo risco (estádio I – tumor de baixo grau 
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histológico, quer com maior eixo inferior ou igual a 5 
cm quer superior a 5 cm mas sem envolvimento gan-
glionar loco-regional nem metastização à distância) ou 
de alto risco (estádio II, III ou IV) podendo utilizar-se 
o sistema de classificação conjunto da American Joint 
Committee on Cancer (AJCC) e da International Union 
against Cancer (UICC)60.

Nos sarcomas de baixo risco as consultas de segui-
mento devem ser agendadas a cada 3-6 meses nos pri-
meiros 3 a 5 anos e depois anualmente. Relativamente 
aos sarcomas de alto risco nos primeiros 2-3 anos de 
seguimento o doente deve ser observado a cada 3 ou 
4 meses, depois em cada semestre até ao 5º ano de 
seguimento e posteriormente observado anualmente. 
Após 10 anos, a probabilidade de desenvolver recidiva 
é pequena e a decisão sobre o seguimento deve ser 
individualizada57-59.

CONCLUSÃO

Os sarcomas cutâneos são tumores raros na prá-
tica clínica diária do Dermatologista, mas em que este 
assume um papel crucial no seu diagnóstico precoce, 
orientação terapêutica, seguimento, e até mesmo na 
articulação e eventual coordenação da equipa multi-
disciplinar que deve tratar estes doentes. Salienta-se 
também o importante papel da cirurgia dermatológica, 
com a cirurgia micrográfica de Mohs, que constitui uma 
mais-valia para o tratamento de determinados casos.

Apesar de terem, na sua maioria, apresentação 
inaugural como nódulos ou tumores com sintomatolo-
gia inespecífica, deve ser considerada a hipótese diag-
nóstica de sarcoma e obtido tecido representativo para 
diagnóstico histológico, dada a importante implicação 
na escolha de opções terapêuticas correctas e na defi-
nição de prognóstico.
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