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Conducta diagnostico-terapéutica del
dermatofibrosarcoma protuberans en
el adulto

El dermatofibrosarcoma protuberans es una neoplasia dérmica de origen
incierto, quizd mesenquimatoso. Su crecimiento es lento, con facili-
dad para recidivar a nivel locorregional, pero rara vez da metastasis a
distancia (5%). Se comunica el caso de un paciente de 71 afios, quien
consulté por tener una formacién tumoral inguinal derecha de meses
de evolucién que habia aumentado de tamafno de manera progresiva.
La tomograffa computada mostré una lesion nodular en el tejido graso
subcutdneo de la region inguinofemoral derecha, sin lesiones sospe-
chosas de diseminacion a distancia. Se decidi6 la exéresis de la lesion
y se objetivé una tumoracién supraaponeurdtica que no afectaba los
planos profundos. La anatomia patoldgica definitiva fue compatible
con el diagndstico de dermatofibrosarcoma protuberans, con cambio
esclerético nodular y el estudio inmunohistoquimico mostré positividad
para vimentina y CD34. El dermatofibrosarcoma protuberans es un
tumor localmente maligno de crecimiento lento, se asemeja con varias
afecciones que pueden aparecer en la misma localizacién, lo que pue-
de dar pie a tratamientos inadecuados, retrasando el diagnéstico y el
tratamiento, de ahi la necesidad de dar a conocer esta estirpe tumoral.

dermatofibrosarcoma, tumor mesenquimal, sarcoma.

Diagnostic-therapeutic approach of
dermatofibrosarcoma protuberans in
adults

Dermatofibrosarcoma protuberans is a dermal neoplasm of uncertain
origin, probably of mesenchymal origin. It grows slowly with ease at
locoregional recur, but rarely gives distant metastases (5%). We report
the case of a 71-year-old man who consulted for a right inguinal mass
of months of evolution that had increased in size gradually. A CT scan
showed a nodular lesion in subcutaneous fat tissue without lesions
suspicious of distance disemination. It was decided the tumor exci-
sion, aiming onlay mass that did not affect the deep planes. The final
pathology was consistent with the diagnosis of dermatofibrosarcoma
protuberans with nodular sclerotic changes and immunohistochemical
study showed positivity for vimentin and CD34. Dermatofibrosarcoma
protuberans is a locally malignant tumor of slow growth, and resembles
with various pathologies that can develop in the same location, which
can lead to making inappropriate treatments, delaying diagnosis and
treatment, therefore, the need to raise awareness of this tumor type.

dermatofibrosarcoma, mesenchymal tumor, sarcoma.
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ANTECEDENTES

El dermatofibrosarcoma protuberans es una neo-
plasia dérmica de origen incierto, de probable
origen mesenquimatoso. Su crecimiento es lento
con facilidad para recidivar a nivel locorregional,
pero rara vez da metdstasis a distancia (5%)." Co-
municamos el caso de un varén que consulté por
una lesién asintomdtica de meses de evolucién.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 71 afios de edad con
antecedentes de melanoma Clark 4 en el dorso
intervenido hacia 11 afios y actualmente en
remision completa, que consulté por una masa
inguinal derecha de meses de evolucién que
habia aumentado de tamafio de manera progre-
siva. En la exploracion fisica se aprecié una masa
granulomatosa y ulcerada de 5 cm de diametro,
adherida a planos profundos en el trigono de
Scarpa. La tomografia computada evidencio
una lesién nodular en tejido graso subcutdneo
de la regién inguinofemoral derecha sin lesiones
sospechosas de diseminacion a distancia.

Se procedi6 a la exéresis de |a lesién, objetivan-
do una masa supraaponeurética que no afectaba
los planos profundos. El informe definitivo
de anatomia patoldgica fue de una neoplasia
fusocelular de patrén estoriforme con bordes
mal definidos con infiltracién de la dermis y
en profundidad en el tejido celular subcutaneo
(Figura 1). De manera adyacente habia otro
nédulo compuesto por células fusiformes con
escasa atipia citolégica inmersas en un estroma
densamente colagenizado. El estudio inmuno-
histoquimico de la lesién fue similar en ambas
areas del tumor: positividad para vimentina y
CD34 (Figuras 2 y 3) y negatividad para S-100,
melan-A, HMB-45, actina mdsculo liso especi-
fica, desmina, caldesmon y factor VIII. También
hubo positividad focal para CD68 vy el indice
proliferativo Ki-67 fue de 5% en ambas dreas.
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Figura 1. Area de alta celularidad correspondiente
a dermatofibrosarcoma protuberans (hematoxilina-
eosina x 20).

Figura 2. Zona de transicion de un nédulo hipocelular
colagenizado y un area de dermatofibrosarcoma pro-
tuberans con mayor celularidad. Se objetivan células
puntiformes y un patrén estoriforme (hematoxilina-
eosina x 10).

Todo ello fue compatible con el diagnéstico de
dermatofibrosarcoma protuberans con cambio
esclerético nodular T2aNOMO, grado | (estadio
IB). El borde profundo se encontraba cercano al
limite de reseccion tumoral y se decidié comple-
tar la ampliacién de los margenes perilesionales
y dar tratamiento coadyuvante con radioterapia.
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Tincién inmunohistoquimica positiva para

CD34.

Actualmente, 15 meses después de la interven-
cién quirdrgica, el paciente estd asintomdtico y
sin signos de recidiva de la enfermedad.

El dermatofibrosarcoma protuberans, también
conocido como tumor de Darier-Ferrand, for-
ma parte de una estirpe mesenquimatosa poco
frecuente descrita por primera vez en 1924,
representa menos de 0.1% de todos los tumores
malignos. Su incidencia se estima en 0.8 a 5
casos por millén de personas al afio.

Los adultos entre la segunda y quinta décadas
son los mds cominmente afectados, aunque
existe alglin caso en la bibliografia de aparicion
en la infancia.

Si bien afecta a todas las razas, parece que hay
cierta predileccién por la raza negra y por el sexo
masculino en una proporcion 5:4.2

La etiopatogenia del dermatofibrosarcoma
protuberans es en la actualidad un tema con-
trovertido. No se ha encontrado predisposicion
familiar que se relacione con su aparicion. Sin

embargo, estudios citogenéticos si han demos-
trado que mds de 90% de los pacientes poseen
una traslocacion reciproca t(17;22) (q22;q13),
lo que desencadena la regulacién del factor de
crecimiento derivado de plaquetas que actia
como potente mitégeno y factor de crecimiento
para las células del tejido conectivo.?

Los investigadores han postulado que esta
entidad deriva de una célula mesenquimal
indiferenciada. El factor que desencadena la
aparicion del tumor adin no se conoce. Se han
descrito en la bibliografia factores traumaticos,
como picadura de insecto, quemadura previa,
cicatriz quirdrgica o una vacuna.*

En términos histolégicos se distingue por la pro-
liferacion de células fusiformes dispuestas en un
patron arremolinado tipico en “rueda de carro”
alrededor del tejido coldgeno. Se ha relacionado
con el grupo de los tumores fibrohistiocitarios.

Su origen histiocitario esta fundamentado en que su
arquitectura estoriforme se asemeja al histiocitoma
fibroso benigno y maligno. Las células tumorales
que crecen en cultivos muestran rasgos tipicos
de histiocitos como proyecciones ameboideas
o pseuddpodos cortos y la inmunohistoqimica
del dermatofibrosarcoma protuberans es positiva
a enzimas tipicas del histiocito, como la alfa-1
antitripsina, ferritina y lisosimas.

Los datos que apoyan el origen fibroblastico son:
el predominio de células fusiformes que contie-
nen reticulo endoplasmico rugoso con sintesis
activa de coldgeno; por inmunohistoquimica
se observa una reaccién positiva a vimentina y
negativa a la proteina S- 100, enolasa especifica,
antigeno Leu 7 (que apoyaria el origen neural),
lisosima, alfa-1 antitripsina.

El origen neural del dermatofibroma protuberans
se apoya en la expresiéon inmunohistoquimica
del antigeno CD34, que esta presente en los
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tumores de origen neural, pero no en los fibro-
histiociticos.'?

El dermatofibroma se localiza en el tronco en 50
a 60%, le siguen en frecuencia la parte proximal
de las extremidades superiores (20 a 30%), la
cabeza y el cuello (10 a 15%) y el cuero cabe-
[ludo (5%); la manifestacién en regiones acras
es muy infrecuente.®

Se manifiesta como un tumor solitario, bien
delimitado, de superficie lisa y generalmente
multilobulado. Su aspecto es nacarado y su
consistencia firme.

El tamano del tumor es variable, se han descrito
en la bibliografia lesiones de incluso 20 cm de
didmetro. El tumor suele fijarse a planos super-
ficiales; sin embargo, en tumores extensos llega
a invadir la fascia, el mdsculo y el hueso.”

Inicialmente, el dermatofibrosarcoma pro-
tuberans aparece como una placa indurada,
asintomdtica durante su fase de crecimiento
lento que dura meses o incluso afios. Al entrar a
la fase de crecimiento rapido aparecen nédulos
que le proporcionan un aspecto protuberante y
en 10 a 25% puede producir sintomas, como do-
lor o hiperestesias, asi como Ulcera y sangrado.®

El diagndstico diferencial debe hacerse con
entidades que poseen un aspecto, localizacién
o comportamiento clinico similar, como: escle-
rodermia, cicatriz queloide, dermatofibroma,
dermatomiofibroma, hidradenoma nodular,
sarcoma de Kaposi, melanoma maligno, leio-
miosarcoma subcutaneo, schwannoma benigno,
fibromatosis, fibrosarcoma fibroblastico, tumores
metastasicos, carcinoma basocelular escleroder-
miforme, lipoma, quiste sebaceo, sarcoidosis,
linfoma, neurofibroma y otros sarcomas.

También debe hacerse diagnéstico diferencial
desde el punto de vista histolégico con entida-
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des similares, como el fibroma, fibrosarcoma,
dermatofibroma, histiocitoma fibroso maligno,
fibroxantoma atipico y xantoma tuberoso."

La intervencion quirirgica es el tratamiento de
eleccion. Se recomienda la cirugia microgréfica
de Mohs con la finalidad de preservar la mayor
cantidad de tejido sano y, al mismo tiempo, ob-
tener un alto porcentaje de curacién. Se requiere
la extirpacién en bloque alcanzando la fascia
profunda, con lo que se consigue un margen
alrededor de la lesién de 2.5 a 5 cm. De rutina
no se recomienda la linfadenectomia profilactica
debido a que el tumor rara vez produce metas-
tasis (5% de los casos).?

La radioterapia se recomienda como tratamiento
coadyuvante, especialmente en los casos en los
que no se ha realizado la reseccién completa o
se sospechan restos microscépicos en el lecho
quirdrgico.

La quimioterapia no desempena ningtn papel
significativo en el tratamiento del dermatofibro-
sarcoma y, por tanto, debe valorarse de manera
individualizada en cada paciente; por lo general,
se reserva para dermatofibrosarcomas protube-
rans metastasicos.'’

El desarrollo del mesilato de imatinib, potente
inhibidor selectivo del receptor B del factor de
crecimiento derivado de plaquetas, ha supuesto
un gran avance en pacientes con lesiones irreseca-
bles y metastasis no susceptibles de ser operadas.

La evolucién es crénica. Las células del tumor
se extienden profundamente hacia la fascia y
el musculo, y lateralmente se observan pro-
yecciones semejantes al colageno, por lo que
es dificil diferenciar el Iimite del tumor desde
el punto de vista clinico e histolégico. Por
ello, cabe la posibilidad de hacer resecciones
inadecuadas, lo que da lugar a recidivas de
la lesion. En la bibliografia se ha descrito una
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tasa de recurrencia de 60% después de una
escisién quirdrgica normal y de 23% después
de una escisién amplia con margenes de mas
de 4 cm. La tasa de recurrencia después de la
cirugia micrografica de Mohs es de 2.4%. La
localizaciéon con mayor tasa es en la cabeza y
el cuello, que varia de 50 a 75%."

Por lo general, las recurrencias se observan des-
pués de tres anos de la extirpacién incluso en
50% de los pacientes. El 1% de los pacientes su-
fre metéstasis linfaticas y aproximadamente 4%
tiene metastasis a distancia por via hematégena,
el pulmén, el cerebro y el hueso son los 6rganos
afectados en orden de frecuencia.’

El componente fibroblastico se ha relaciona-
do con agresividad local, mientras que los de
predominio histiocitario son mas propensos a
diseminar a distancia.

Por ello, el seguimiento incluye la exploracion
fisica anual de por vida. Las pruebas de imagen
se reservan para pacientes con hallazgos pato-
[6gicos en esa exploracién.

El dermatofibrosarcoma protuberans es un tu-
mor localmente maligno de crecimiento lento,
se asemeja con varias afecciones que pueden
aparecer en la misma localizacién, lo que puede
dar pie a tratamientos inadecuados, retrasando el
diagnéstico y el tratamiento; de ahi la necesidad
de dar a conocer esta estirpe tumoral.
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