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RESUMEN

El dermatofibrosarcoma protuberans es una neoplasia
mesenquimal superficial, localmente agresiva, con dife-
renciacion fibroblastica. Es el tumor mas frecuente dentro
de los sarcomas cutaneos. De crecimiento lento, posee
una malignidad intermedia, debido a su bajo potencial
metastasico, pero con alta capacidad infiltrativa y de
recurrencia local. En la reconstruccion de defectos secun-
darios a la reseccion, ademas de considerar la ubicacion y
tamafo del defecto, se debe tener en cuenta la presencia
o ausencia de tejidos profundos. Realizamos una revision
sistematica de 10 afios en el tratamiento reconstructivo no
microquirargico de los dermatofibrosarcoma protuberans
en el Hospital de Oncologia del Centro Médico Nacional
Siglo XXI, de enero 2012 a diciembre 2022. Se tomo en
cuenta el sexo, edad de presentacion, localizacion de la le-
sion, namero de pacientes por afio y tipo de reconstruccion
quirurgica realizada, registrando un total de 32 casos. El
factor de mal prondstico mas reconocido es la extirpacion
quirtrgica inadecuada con margenes de reseccion positi-
vos para tumor, o muy proximos al borde quirurgico. Es
importante reconocer las variantes morfologicas de esta
neoplasia para evitar errores de diagnostico. Concluimos
que efectuar una reconstruccion inmediata que cubra el
defecto resultante de la reseccion facilita la recuperacion
precoz de los pacientes oncologicos. Es indispensable
que la reseccion completa del tumor tenga margenes muy
amplios, lo cual depende de la experiencia y capacidad de
resolucion del cirujano plastico.

ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma protuberans is a superficial,
mesenchymal neoplasia that is locally aggressive with
fibroblastic differentiation. It is the most frequent of skin
sarcomas. It grows slowly, has intermediate malignancy
due to its low metastatic potential, but a high capacity
for local infiltration and recurrence. In reconstructing
defects secondary to tumor resection, the location and
size of the defect, the presence or absence of deep tissue
must be considered. We performed a 10-year systematic
review of non-microsurgical reconstructive treatment
of dermatofibrosarcoma protuberans at the Oncology
Hospital of the National Medical Center Siglo XXI, from
January 2012 to December 2022. We recorded sex, age at
presentation, lesion location, number of patients per year,
and type of reconstructive surgery performed, totaling
32 cases. The most recognized prognosis factor was
inadequate surgical excision with positive or close resection
margins. It is important to recognize the morphological
variants of this neoplasm to avoid diagnostic errors. We
conclude that immediate reconstruction of the defect after
resection promotes the conditions for early recovery in
cancer patients. Complete tumor excision with very wide
margins is essential and this depends on the experience
and technical ability of the plastic surgeon.
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INTRODUCCION

El dermatofibrosarcoma protuberans
(DFSP) es una neoplasia mesenquimal,
superficial, localmente agresiva, con dife-
renciacion fibroblastica; es el tumor maés fre-
cuente dentro de los sarcomas cutdneos. Con
un crecimiento lento, posee una malignidad
intermedia, debido a su bajo potencial me-
tastdsico, pero con alta capacidad infiltrativa
y de recurrencia local.

El DFSP fue descrito por primera vez en
1890 por Taylor como un tumor sarcomatoso
que recordaba a un queloide. Sin embargo,
fueron Darier y Ferrand en 1924 los prime-
ros en reconocer el DFSP como una entidad
propia. Un afio més tarde, en 1925, Hoffman
acuid los términos «tumor de Darier-Ferrand»
y «dermatofibrosarcoma protuberansy, hacien-
do referencia a la especial tendencia de este
tumor a desarrollar nédulos protuberantes en
su superficie.?

Es un tumor raro; representa 0.1% de todos
los tumores malignos y 1.8% de los sarcomas
de tejidos blandos. En Estados Unidos, se ha
calculado que se presentan de 0.8 a 4.5 casos
por millén de habitantes al afo. Afecta todas
las razas, siendo dos veces mas frecuente en
poblacién negra que en la caucasica.?

Puede afectar cualquier grupo de edad,
aunque tiene mayor incidencia en la cuarta
década de vida. El sitio anatémico mas afectado
es el tronco, seguido de las extremidades, la
cabezay el cuello.*

Molecularmente, el DFSP se caracteriza por
una traslocacién que involucra a los cromoso-
mas 17y 22, lo que conduce a la formacién de
transcriptores de fusién del colageno tipo 1 alfa
1y el factor de crecimiento derivado de pla-
quetas subunidad beta (COLTA1-PDGCFB). Esta
fusion protefnica causa una activacion continua
del receptor beta tirosina cinasa PDGF, que
promueve un crecimiento celular del DSFP> El
aspecto microscopico caracteristico del DFSP
consiste en haces cortos de células fusiformes,
que se disponen en un patrén de crecimiento
denominado en «rueda de carreta».*

Ante la sospecha histolégica de un DFSP,
es recomendable realizar un estudio inmu-
nohistoquimico dirigido a descartar otros
tumores. El hallazgo inmunohistoquimico mas

caracteristico es la positividad del anticuerpo
CD34. De acuerdo con Llombart y su equipo,
se manifiesta en 80 y 100% de las células
neoplasicas; sin embargo, la ausencia de este
marcador no excluye el diagnéstico. El CD34
también es Gtil tras la cirugia, asegurando que
los méargenes de extirpacion estan libres de
tumoracién, y para distinguir entre neoplasia
residual y tejido cicatricial.®

El DFSP cuenta con mudiltiples variantes
histolégicas: mixoide, pigmentado, atréfico,
fibroblastoma de células gigantes y el DFSP
con cambios fibrosarcomatosos (DFSP-FS).”
Los avances en la compresién de la genética
molecular de DFSP han dado lugar a nuevas
modalidades diagnésticas y terapéuticas.®

La resonancia magnética es la imagen de
eleccion para la evaluacion de la extension
subclinica profunda y el planeamiento de la
cirugia, pero no es recomendable para eva-
luar los mérgenes laterales. En la ecografia de
alta frecuencia se ha reportado una imagen
similar a una medusa; en la tomografia se han
reportado lesiones ovales, redondas y en tira
plana, isodensas o hipodensas, y con bordes
bien definidos.’

Se considera que la escision quirdrgica es el
tratamiento de primera linea, tanto en los DFSP
primarios como en los recurrentes. De acuerdo
con el National Comprehensive Cancer Network
(NCCN, 2014), se recomiendan margenes
quirdrgicos de 2 a 4 cm para la escision local
amplia.? En la reconstruccion de los defectos
secundarios a reseccion de DFSP ademas de
considerar la ubicacién y tamano del defecto,
se debe tener en cuenta la presencia o ausencia
de tejidos profundos.'® En el caso de tumores
en piel cabelluda, pérdidas menores de 3 cm
pueden cerrarse sin tension por aproximacion
de los bordes; pérdidas mayores representan
un desafio, ya que la falta de distensiéon no
permite su cierre primario.’" Para otros sitios
del cuerpo, es necesario considerar defecto
final, tejido perdido y tejido restante, asi como
limitacion en la funcién.

El papel de la radioterapia en el manejo del
DFSP ha sido poco estudiado y parece ser un
tema controvertido. Puesto que, en la mayoria
de los casos, el tratamiento quirdrgico puede
garantizar la curacion, no parece adecuado el
empleo de un tratamiento como la radiote-

Cirugia Plastica 2025; 35 (4): 187-192

www.medigraphic.com/cirugiaplastica



Hernandez-Moreno AA y cols. Reconstruccion no microquirirgica de DFSP

rapia, ya que no existe suficiente experiencia
sobre su uso en el DFSP? La quimioterapia
convencional no es efectiva en el control de la
enfermedad localmente avanzada y solo es una
opcién cuando las demas terapias han fallado
o en la enfermedad metastasica.' El imatinib
a dosis de 400 mg/dia o 400 mg 2 veces al
dia tiene una tasa de respuesta objetiva de
aproximadamente el 50% en pacientes con
DFSP metastasico o localmente avanzado que

Figura 1: Vista lateral izquierda prequirtrgica de pa-
ciente con dermatofibroma protuberans.

Figura 2: Vista posterior prequirurgica de paciente con
dermatofibroma protuberans.
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presentan el rearreglo t, incluyendo la variante
fibrosarcomatosa.’?

MATERIAL Y METODO

Realizamos una revision sistematica de 10 anos
de evolucién en el tratamiento reconstructivo
no microquirdrgico de los DFSP realizados en el
servicio de cirugfa plastica y reconstructiva del
Hospital de Oncologia del Centro Médico Na-
cional Siglo XXI, Ciudad de México, de enero
de 2012 a diciembre de 2022, registrando las
siguientes variables: sexo, edad, localizacion de
la neoplasia, tipo de reconstruccién quirdrgica
requerida y nimero de pacientes por afo.

Se obtuvieron los datos a través del sistema
ECE IMSS 3.6.3 HF-6° y en el registro fisico de
programacién de nuestro servicio.

RESULTADOS

Se registraron un total de 32 pacientes, de los
cuales se obtuvieron los siguientes resultados:
14 pacientes femeninos y 18 masculinos, con
una edad minima de 18 anos y maxima de 97
(media de 46 anos).

El nimero de pacientes por afo fue: 2012
(2), 2013 (4), 2014 (2), 2015 (4), 2016 (3), 2017
(1), 2018 (5), 2019 (3), 2020 (1), 2021 (1) y
2022 (6), siendo el ano 2022 el que presentd
el mayor nlimero de pacientes.

Dentro de los tipos de reconstruccién
quirdrgica requerida, se realizaron: tres cie-
rres primarios, siete colgajos de avance, un
colgajo de gastrocnemio pediculado, dos
colgajos de pectoral pediculado, siete colgajos
de rotacién, tres combinaciones de colgajo
de rotacién y toma y aplicacion de injerto de
espesor total, dos colgajos de dorsal ancho
pediculados y cuatro tomas y aplicacién de
injerto de espesor total.

Se presenta un caso a propdésito del tema: se
trata de paciente masculino de 72 afios, quien
niega enfermedades cronico-degenerativas.
Acude a consulta referido del servicio de Tumo-
res de Cabeza y Cuello debido a presencia de
tumoracién de cinco afos de evolucién a nivel
occipitotemporal izquierdo de piel cabelluda.
Refiere exéresis de tumoracion previa en el
afo 2015, sin embargo, presenta recidiva con
crecimiento rapido y excesivo.
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Figura 3: Area cruenta secundaria a reseccion de der-
matofibroma protuberans.

Figura 4: Levantamiento de colgajo local de rotacion
para cobertura de defecto.

A la exploracién fisica se aprecia tumora-
cién en piel cabelluda que compromete areas
occipital y temporal izquierda, de aproxima-
damente 15 X 15 centimetros, de aspecto
cerebriforme; presenta sangrado activo a la
movilizacién que cesa con la digitopresion, no

fétido, con exudado seroso, adherido a planos
profundos (Figuras 1y 2).

Se programa para evento quirdrgico de
tipo reseccion amplia y cobertura con colgajo
local de rotacion y toma y aplicacién de injer-
to cutdneo de espesor total. Tras la reseccién
amplia, se obtiene un defecto total de 20 x
20 centimetros con preservacion de periostio
(Figura 3); en un segundo tiempo quirdrgico,
se realiza colgajo local de rotacién de piel
cabelluda (Figura 4) y toma y aplicacién de
injerto cutaneo de espesor total, sin accidentes
ni incidentes (Figura 5).

El paciente presenta recuperacion
completa y se observa injerto cinco dias
posteriores al evento quirdrgico, con in-
tegracion completa y colgajo sin datos de
sufrimiento. Se brinda tratamiento con base
en amoxicilina/acido clavulanico 500/125
mg via oral cada ocho horas por cinco dias
y paracetamol 500 mg via oral cada ocho
horas por cinco dias.

B¢

Figura 5: Resultante intraoperatoria de tratamiento qui-
rargico con rotacion de colgajo y toma y aplicacion de
injerto cutaneo de espesor total.
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Figura 6: Vista lateral izquierda de paciente una semana
posterior a la cirugia.

Figura 7: Vista posterior de paciente una semana poste-
rior a la cirugia.

El resultado de patologia reporta células
fusiformes monomérficas en un patrén estori-
forme que infiltra la dermis y el tejido celular
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subcutaneo, compatibles con dermatofibrosar-
coma protuberans.

Actualmente el paciente presenta adecuada
evolucién, con cobertura del defecto y sin datos
de recidiva (Figuras 6 y 7).

DISCUSION

El factor de mal pronéstico mas reconocido en
el DFSP es la extirpacion quirtrgica inadecua-
da, con mérgenes de reseccion positivos para
tumor o muy préximos al borde quirdrgico.?
Es importante reconocer las variantes morfo-
|6gicas de esta neoplasia para evitar errores de
diagnéstico.* En estos casos, es imprescindible
la coordinacién entre cirujanos oncélogos,
anatomopatélogos y cirujanos plasticos y
reconstructivos para poder llevar a cabo una
exéresis Optima de la lesién y un tratamiento
médico oportuno.'

La afectacion ganglionar por un DFSP es un
hecho muy poco frecuente. Se han publicado
pocos casos aislados de DFSP con metastasis
ganglionares conocidas; la mayorfa de los casos
metastdsicos acontecen en DFSP con recidiva
en varias ocasiones o en aquellos con zonas de
fibrosarcoma en su histologia.!”

Como parte de los resultados de nuestro
estudio cabe destacar que, clinicamente, los
pacientes presentaron cobertura total del drea
cruenta a largo plazo (cuatro de ellos con
sufrimiento y necrosis parcial del colgajo),
ninguna dehiscencia de herida (en el caso de
los cierres primarios), asi como pérdidas par-
ciales menores al 10% de las tomas y aplica-
ciones de injerto. Todas estas complicaciones
se resolvieron mediante cierre por segunda y
tercera intencion.

Esto nos demuestra que el manejo qui-
rargico ideal para los pacientes afectados por
dermatofibrosarcoma protuberans consta de la
reseccion completa de la tumoracién aunado a
una cobertura propicia que ayude al paciente
a una incorporacion breve a su vida cotidiana
y con la preservacion de sus funciones.

CONCLUSIONES
Debido a la rareza del tumor y a su aspecto abiga-

rrado, el diagnéstico de DFSP es dificil. Ademas,
presenta una alta tasa de recidiva. El diagnéstico
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clinico en los estadios iniciales es muy complejo y
se necesita un alto indice de sospecha para evitar
demoras en el diagnéstico final, lo que puede
conducir a una mayor morbilidad. Desde el
punto de vista clinico, los DFSP de gran tamanoy
aquellos localizados en la cabeza y el cuello estan
relacionados con un peor prondstico.

Brindar una reconstruccién inmediata que
cubra el defecto resultante de la reseccion y
que brinde las condiciones propicias para una
recuperacion temprana es indispensable, como
ya se ha visto. Para asegurarse de tener una
reseccion completa del tumor, los margenes
pueden ser bastante amplios y es ahi donde
entra la experiencia y la capacidad de reso-
lucion del cirujano pléstico y reconstructivo
para poder cubrir estos defectos, en los cuales
no siempre es posible realizar tratamientos
microquirdrgicos.
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