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RESUMEN

ABSTRACT

El dermatofibrosarcoma protuberans (DEFSP) es
un sarcoma de partes blandas poco frecuente,
malignidad local y crecimiento lento. Representa
menos del 0,1% de las neoplasias malignas y el
1,8% de los todos sarcomas de tejidos blandos.

Se presenta el caso en vardn de 55 afios de lesién
nodular localizada en tronco con caracteristicas
clinicas de DFSP confirmada con histopatologia.
La primera linea de tratamiento es la cirugfa con la
reseccién local amplia o la cirugia micrografica de
Mohs existiendo otras alternativas terapéuticas.

PALABRAS CLAVE: Dermatofibrosarcoma

protuberans, Fibrohistiocito, Sarcoma

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a
rare soft tissue sarcoma with local malignancy
and slow growth. It represents less than 0.1% of
malignant neoplasms and 1.8% of all soft tissue

sarcomas.

This is the case of a 55-year-old man with a nodu-
lar lesion located in the trunk with clinical cha-
racteristics of DFSP confirmed with histopatholo-
gy. The first line of treatment is surgery with wide
local resection or Mohs micrographic surgery,
with other therapeutic alternatives available.
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INTRODUCCION

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un sarcoma de
partes blandas poco frecuente, malignidad local y crecimiento
lento con una alta tasa de recidiva por su gran capacidad
infiltrativa y en menos del 5% de casos desarrolla metastasis a
pulmén, siendo menos comun cerebro y pancreas. 1,2,3

Fue descrito por primera vez en 1924 por Darier y Ferrand
denominandolo Dermato-fibroma progresivo4 En 1925 el
término DFSP fue acuiado por Hoffman, considerandolo una
entidad clinico-patoldgica de tumor maligno. 5

El DFSP es mds comun en el sexo masculino, con mayor
frecuencia en raza negra entre los 20 y 59 afios de edad, siendo
poco comtin en edad pediatrica. A menudo se desarrolla en
tronco (50-60%), extremidades (25%), cabeza y cuello (10-
15%).6,7 También se ha reportado un porcentaje menor en
mama con mayor agresividad.8 En el 2019 Smith H, Lam M,
Patel A. reportaron el primer caso de dermatofibrosarcoma en
hermanos.9

El DFSP se localiza en piel sana o en 4reas de traumatismo
previo: quemaduras, cicatrices, vacunas, picaduras de
mosquito y tatuajes.10, 11 Clinicamente aparece como una
placa tnica eritematosa, parda o violdcea con un crecimiento
lento y agresivo que se disemina a: tejido subcuténeo, fascia
muscular, misculos y huesos de manera local. En etapas tardias
se observan multiples nédulos de 2 a 5 cm de didmetro, con
areas de ulceracion y sangrado, llegando a un tamafio superior
a 20 cm, siendo destructivo y desfigurante.5, 11 Su variante
hiperpigmentada se conoce como tumor de Bednar.12

El diagnéstico se realiza por histopatologfa, inmunohistologfa
y andlisis citogenético.13 En el 90% de estos sarcomas en el
nivel molecular se encuentra una translocacién cromosémica
[t(17;22) (q22; q13)] y la proteina de fusiéon COL1A1 -PDGFB
que da como resultado un crecimiento tumoral exagerado.14

La extirpacién quirtrgica es el tratamiento recomendado por
la Red Nacional Integral del Cancer para el DFSP primario,
usando cirugia micrografica de Mohs o escisién amplia con un
margen de 2 cm a la fascia o musculo.6, 15

Por su infrecuente presentacion nos hemos propuesto
presentar el caso de un paciente con esta enfermedad con una
revision de la literatura del tema.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 55 afios de fototipo de piel tipo III, sin
antecedentes personales relevantes, que consulté por presentar
una lesién nodular violécea de 3 x 2,5 cm de diametro de
superficie lisa y brillante con telangiectasias de consistencia
firme, indurado, no doloroso al tacto con una base infiltrada
localizado en region escapular derecha de crecimiento
lento y progresivo de dos afios de evolucién. (Figura-1)
se realiza una biopsia incisonal de la lesion que el estudio
histopatoldgico report6 tumor infiltrante de células fusiformes
de disposicion estoriformeo patrén radial, e infiltra el paniculo
adiposo con patrén en panal de abeja, caracteristico de
dermatofibrosarcoma protuberans. (Figura -2)

Serealizé radiografia y tomografia computarizada para detectar
metdstasis con resultados dentro de los pardémetros normales.
Se envi6 a cirugia pldstica donde se extirpé la lesién con un
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margen quirdrgico de 2 cm. No se administrd tratamiento
adyuvante porque los mérgenes quirtrgicos fueron negativos.
El paciente no presenté complicaciones durante ni después de
la operacién. Se recomienda seguimiento cada 6 meses.

Figura 2. Biopsia de piel con tincion rutinaria de hematoxilina y eosina: Se
observan células fusiformes.

DISCUSION

En el estudio de Parker M. & et al (2020) en grupos de apoyo
para pacientes con DFSP, se observo entre sus resultados que
los pacientes notaron por primera vez sus lesiones en un
periodo de tiempo temprano y solo el 2,3% fue diagnosticado
correctamente. 16

Los resultados demuestran que el personal dlinico sin la
experticia necesaria suele confundir las caracteristicas
morfolégicas con lipomas, quistes benignos, dermatofibromas,
cicatrices o queloides. 17, 18 Retrasando su correcto
diagnostico en un periodo de 3 a 5 afios. En nuestro caso
se sospecho el diagndstico de DFSP en la primera consulta
por sus caracteristicas clinicas, sexo, edad y ubicacion que se
confirmé con el estudio histopatoldgico.

Entrelos subtipos histolgicos se observa: de células granulares,
atréfico, esclerosante o esclerototico pigmentado, mixoide,
mioide, fibrosarcomatoso, fibroblastoma de células gigantes o
variedad infantil.5, 19

Su importancia se da en el estudio de borde y profundidad del
DFSP posterior a su reseccion quirtrgica donde varfa segin
el subtipo histoldgico, existe una gran recurrencia después
de una reseccién. 9, 11 Se ha reportado transformacion
fibrosarcomatosa de un DFSP en el 15% de DFSP recurrentes
con tamafo superior a 5 cm en comparacién con el DFSP
primario.2
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Se pueden realizar inmunohistoquimica y pruebas moleculares
que ayudan ha confirmar el diagndstico. 17 En nuestro caso no
se realizaron estos examenes complementarios, se confirmo el
diagndstico clinico con la patologfa.

Su decision terapéutica se debe tomar por el tamario del tumor,
laubicacién yla histologia, la eleccion esla cirugfa, sin embargo,
requiere de personal capacitado y recursos materiales no
siempre disponibles en todas las unidades hospitalarias. 6, 4,
5 En los DFSP irresecables, recurrentes o metdstasis, el uso de
radiacion e imatinib (inhibidor selectivo de la tirosina quinasa)
disminuye el tamao del tumor al actuar como adyuvante en la
terapia pre y posoperatoria, en comparacion la quimioterapia
no ha demostrado ser efectiva.20

Existen nuevas terapias farmacoldgicas emergentes que son
los inhibidores multicinasa pazopanib y regorafenib. 16 En
nuestro caso no se administro ya que los margenes quirurgicos
fueron negativos, sin embargo, se recomendaron controles
cada seis meses.

CONCLUSION .

El DFSP es un tumor maligno con una baja incidencia por lo
que requiere un alto nivel de sospecha clinica basdnda en la
presentacion morfoldgica, edad, sexo, evolucion y la ubicacion
y topografia de esta neoplasia.

El estudio histologico de una biopsia de piel es obligatorio
para confirmar el diagnostico, en caso de incertidumbre se
pueden realizar estudios de inmunohistoquimica y estudios
citogenéticos. la deteccion en etapas tempranas nos permite
un mejor abordaje terapéutico y su erradicacion completa
reduciendo la morbilidad y mortalidad del paciente.
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