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CORRESPONDENCIA

A B S T R A C T 

Dermatofibrosarcoma protuberans is the most common cuta-
neous sarcoma. It is characterized by slow growth, with a low 
metastatic potential but high rate of local recurrences, due to 
the high capacity of local invasion. The objective of this study 
is to review the epidemiology, clinical, histology and immuno-
histochemistry features, as well as the prognosis and treatment 
of this rare tumor. 
Keywords: dermatofibrosarcoma protuberans, micrographic Mohs 
surgery, col1a1-pdgfb, imatinib, radiotherapy.

R E S U M E N

El dermatofibrosarcoma protuberans es el sarcoma cutáneo 
más frecuente. Se caracteriza porque presenta crecimiento len-
to, con bajo potencial metastásico pero con un alto grado de 
recurrencias locales, debido a su elevada capacidad de invasión 
local. El objetivo de este estudio es hacer una revisión de la 
epidemiología, características clínicas, histología, inmunohisto-
química, pronóstico y tratamiento de este raro tumor.
Palabras clave: dermatofibrosarcoma protuberans, cirugía micro-
gráfica de Mohs, col1a1-pdgfb, imatinib, radioterapia.
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Introducción

El dermatofibrosarcoma protuberans (dfsp) es un sar-
coma de partes blandas, de malignidad intermedia, 

localizado inicialmente en la piel desde donde puede 
invadir tejidos más profundos, como la fascia muscular, 
músculo y hueso. Si bien las metástasis a distancia son ex-
cepcionales, presenta morbilidad elevada debido a su gran 
capacidad infiltrativa, lo que se traduce en una alta tasa de 
recurrencias locales luego de la extirpación quirúrgica.1,2

Fue descrito por primera vez por Sherwell y Taylor en 
1890. Darier y Ferrand (1924) lo denominaron “dermato-
fibroma recurrente y progresivo”. Más tarde, al observar 
la tendencia del tumor a desarrollar nódulos sobresalien-
tes, Hoffman (1925) lo denominó “dermatofibrosarcoma 
protuberans”. En 1962 Taylor y Helwig describieron las 
características histológicas del tumor, caracterizando la 
proliferación fibroblástica organizada en fascículos de 
disposición estoriforme y en “rueda de carro”.1,3

El objetivo del presente trabajo es hacer una revisión 
de los conceptos y controversias actuales en relación con 

las características clínicas, histológicas y moleculares; 
nuevas técnicas diagnósticas y estrategias terapéuticas 
para el dermatofibrosarcoma protuberans. 

Epidemiología
El dfsp es el sarcoma cutáneo más frecuente. Constituye 
1.8% de todos los sarcomas de partes blandas y 0.1% de 
todos los cánceres, con una incidencia de 0.8 a 4.5 casos 
por millón de habitantes por año.1 La incidencia anual 
ajustada por edad aumentó 0.7 por millón, debido al uso 
de la técnica de inmunohistoquímica.

Predomina entre los 20 y 50 años de edad, aunque 
puede presentarse en cualquier grupo etáreo.1,4,5 En la 
edad pediátrica la incidencia real del dfsp es descono-
cida, debido a la dificultad diagnóstica en estadios ini-
ciales. La media de edad de inicio del dfsp pediátrico es 
de cuatro años, con una media de edad al diagnóstico de 
diez años.6,7 En la literatura se describen aproximadamen-
te 152 casos de dfsp infantil, 20 de los cuales se trataba de 
tumores congénitos.6,7
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Martin et al.11 estudiaron los patrones clínicos del dfsp 
en sus fases iniciales, dividiéndolas en tres formas de pre-
sentación clínica (tabla 1).

•	 Morfea-like: placa indurada, blanca o marrón, con 
aspecto de cicatriz.

•	 Atrofodermia-like: placa de consistencia blanda y 
deprimida, blanca o marrón, que se asemeja a la 
atrofodermia o anetodermia.

•	 Angioma-like: placas rojas o violáceas, induradas o 
blandas, que tiene un aspecto clínico similar a mal-
formaciones vasculares o angiomas.

Las formas clínicas de presentación más frecuentes en los 
niños son las no protuberantes, como placas morfea-like, y 
en los casos congénitos, las atrofodermia-like. En los adul-
tos es más frecuente la variedad protuberante11 (fotos 3 y 4).

Luego de un tiempo que varía entre meses o años, 
puede mantenerse estable o aumentar de tamaño desarro-
llando múltiples nódulos firmes en la superficie, recibe el 
nombre de variedad protuberante.1, 5 Su tamaño varía de 
1 a 5 cm, aunque se han informado casos de hasta 40 cm 
de diámetro.3

Aunque se trata de un tumor que no produce dolor, 
algunos autores describen la presencia de dolor u otros 
síntomas asociados en entre 25 y 28% de los casos.1,3,12

Con respecto a la localización, la zona más frecuente es 
el tronco en 40-60%, más específicamente la región ante-
rior del mismo.11 Otras ubicaciones de menor frecuencia 
son las extremidades (30-40%), áreas proximales, es ex-
cepcional encontrarlo en zona acral, y por último cabeza 
y cuello (10-15%).1,4,5,13 En los casos congénitos y en edad 
pediátrica la ubicación más frecuente, al igual que los 
adultos, es el tronco (86 y 42%).7,8

Diagnóstico

Histopatología
El dfsp clásico es un tumor dérmico no circunscrito que 
se extiende en profundidad infiltrando el tejido subcutá-
neo.5 Se trata de un tumor altamente celular constituido 
por células fusiformes monomorfas con núcleos alargados 
y escasa atipia. El recuento mitótico suele ser bajo.1,5,9 Está 
compuesto por haces entretejidos de células fusiformes 
que se disponen en fascículos cortos e irregulares que 
configuran un patrón estoriforme.2,5,9 En los puntos de 
intersección de los haces puede haber un foco de coláge-
no acelular desde el que parecen irradiarse los haces. A 
este tipo de crecimiento se le denomina patrón en “rue-
da de carro”.5,9 La celularidad es mayor en el centro del 

En un estudio epidemiológico que incluyó 2 885 pa-
cientes con dfsp,4 se observó que la tasa de prevalencia en  
afroamericanos era dos veces superior a la prevalencia  
en pacientes caucásicos. Asimismo se evidenció mayor 
prevalencia en el género femenino, aunque en otros estu-
dios se informó un leve predominio en hombres, e inclu-
so incidencia similar en ambos grupos.1,3,4

Fisiopatogenia
Si bien la etiopatogenia es desconocida, estudios citoge-
néticos identificaron en 90% de los dfsp una traslocación 
recíproca t(17;22)(q22;q13). Más frecuente aún es la pre-
sencia de un cromosoma en anillo derivado de esta traslo-
cación t(17;22).1,2,5 La región afectada en esta traslocación 
corresponde al exón 2 del gen del factor de crecimiento 
derivado de plaquetas (dfsp) localizado en el cromosoma 
22, que se fusiona con el gen de la cadena alfa 1 del coláge-
no 1 (col1a1) localizado en el cromosoma 17. El resultado 
es la elaboración de una proteína de fusión col1a1-pdgfb, 
que se procesa a nivel extracelular hasta transformarse  
en dfsp completamente maduro y funcional.5 La síntesis 
exagerada de dfsp es capaz de inducir un estímulo mitó-
geno mediante la activación de su receptor. Por lo tanto, 
el producto de fusión col1a1-pdgfb induce una activación 
del receptor con actividad tirosinakinasa pdgfbr, me-
diante la producción autócrina y parácrina de su ligando 
funcional. En respuesta de la unión al ligando, se produ- 
ce una cascada de señalización intracelular que activa 
procesos como la proliferación, quimiotaxis y apoptosis 
celular.1,8 Por otro lado, existe un grupo de dfsp (<8%)  
en el cual no se detecta esta proteína de fusión, lo  
que sugiere que otros genes estarían involucrados en su 
fisiopatogenia.9 

Entre 10 y 20% de los casos se encuentra un ante- 
cedente de traumatismo local como posible factor etio- 
lógico, con un intervalo variable entre el trauma y la 
aparición del tumor, que oscila entre dos meses hasta  
20 años.1,5

La literatura describe casos de aparición en cicatrices 
quirúrgicas, zonas de tatuajes, sobre cicatriz de vacunas, 
quemaduras, radiodermitis y sitios de vías venosas cen-
trales.1,5,10 Sin embargo, hasta ahora no hay estudios que 
demuestren su causalidad.

Clínica 
Inicialmente se presentan como una placa pequeña, ro-
sada, eritematoviolácea, o de color marrón, única y asin-
tomática (fotos 1 y 2). En esta etapa puede pasar desaper-
cibida para el paciente o diagnosticada de forma errónea 
como un tumor benigno o una cicatriz hipertrófica.1
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En general la epidermis no se invade, pero se puede 
extender a la misma provocando ulceración. Los anexos 
dérmicos son rodeados pero no invadidos. La afectación 
de la fascia, músculo, periostio y hueso constituye un 
evento tardío.1,2,5,9 Las variedades histológicas se resumen 
en la tabla 2.

tumor que en la periferia, donde la invasión se produce 
a través de proyecciones que remedan “tentáculos” entre 
los septos del tejido adiposo, constituyendo un patrón en 
“panal de abejas”. Estas proyecciones son la causa de las 
recurrencias posquirúrgicas en márgenes aparentemente 
libres.1,9

Foto 1. Placa de 3.5 × 3 cm eritematopardusca, indurada, localizada en glúteo izquierdo. Foto 2. Placa eritematosa de 1.5 cm de diámetro.

Tabla 1. Formas clínicas y diagnósticos diferenciales1,5,11

Morfea-like Atrofodermia-like Angioma-like

Clínica Placa indurada, blanca o marrón Placa blanda o deprimida, blanca o marrón Placa indurada o blanda, rojas o violáceas

Diagnósticos  
diferenciales

Cicatriz
Morfea
cbc morfeiforme 
Dermatofibroma en placa

Atrofodermia
Anetodermia

Malformación vascular

Frecuencia +++ +++ +

Foto 3. Lesión tumoral de 4 × 3 cm eritematopardusca, de superficie abollonada, 
localizada en glúteo derecho.

Foto 4. Cuando se palpa, la lesión tumoral se aprecia indurada, móvil y de mayor 
tamaño de lo que se observa.

D E R M A T O F I B R O S A R C O M A  P R O T U B E R A N S
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mento adicional útil para el diagnóstico diferencial. Sin 
embargo, se debe tener en cuenta que de 10 a 15% de los 
dfsp pueden presentar algún nivel de expresión.1

Para distinguir el dermatofibroma del dfsp se han des-
crito marcadores inmunohistoquímicos adicionales: es-
tromelisina iii (st3), apolipoproteína d, nestina y cd 163. 
El dfsp suele expresar cd34, apolipoproteína d y nestina, y 
es negativo para st3, factor xiiia y cd1631,5,14 (tabla 3).

En cuanto a la expresión de nestina, se estima que el 
dfsp es positivo en 94-100% de los casos. En un trabajo 
recientemente publicado se observó que 98.6% de los 71 
tumores estudiados expresaba nestina, y que una mayor 
expresión de esta proteína se correlacionaba con tumores 
de mayor tamaño y con invasión a la fascia muscular o 
la galea aponeurótica (p<0.001).14 Asimismo, se evidenció 
mayor expresión de nestina en tumores de cabeza y cue-
llo con respecto a tumores en tronco, aunque esta dife-
rencia no fue estadísticamente significativa. En seis casos 
que presentaron áreas con cambios fibrosarcomatosos, se 

Inmunohistoquímica
La expresión inmunohistoquímica de cd34 (antígeno pro-
genitor celular humano) se evidencia en 80-100% de los 
dfsp 1, 5 (fotos 5 y 6). Es de gran utilidad para el diagnósti-
co diferencial, principalmente con el dermatofibroma, la 
cicatriz hipertrófica y queloidea donde no se observa ex-
presión.1,5 Entre 10 y 20% de los dfsp son negativos para 
cd34, sobre todo la variante fibrosarcomatosa.14 Por otro 
lado, el cd34 puede expresarse en otros sarcomas, como 
el sarcoma miofibroblástico inflamatorio, miofibrosar-
coma, angiosarcoma y sarcoma epitelioide, asimismo es 
posible que esté presente en lesiones benignas fibrohis-
tiocíticas, como el tumor fibroso solitario, fibroma es-
clerótico, fibromixoma superficial acral, fibroma digital 
celular e incluso algunos dermatofibromas. Por lo tanto, 
actualmente el cd34 se considera menos específico para 
dfsp.1,14

El factor xiiia es positivo en la mayoría de los dermato-
fibromas y negativo en los dfsp, por lo que es un instru-

Tabla 2. Variantes histopatológicas de dfsp,2,5,9

Variedad Histopatología Clínica 
dfsp mixoide Degeneración mixoide focal o en gran parte del 

tumor. Diagnóstico diferencial con otros sarcomas 
mixoides

Igual clínica y pronóstico que dfsp clásico

dfsp pigmentado  
(tumor de Bednar)

Células fusiformes en patrón estoriforme intercaladas 
con células con melanina. cd 34 + s100-

1-5% de todos los dfs. Igual clínica que dfs.
Con pigmentación variable. Más frecuente en 
afroamericanos

dfsp fibrosarcomatoso Patrón típico en “espina de pescado”. Hipercelula-
ridad, abundante atipia, índice mitótico elevado y 
pérdida focal o completa de expresión de cd34.
Componente fibrosarcomatoso variable de 5-75% 
del tumor

10-20% de los dfsp. Comportamiento biológico más 
agresivo, crecimiento rápido, mayor índice de recidi-
vas y riesgo de mts a distancia.
Mutaciones del p53 en 60-92% de los casos

dfsp atrófico La dermis se encuentra reemplazada por una proli-
feración de células fusiformes. Reducción >50% de 
la dermis en el área central con respecto a la dermis 
circundante.
La epidermis suele ser normal o levemente atrófica

Placa deprimida con disminución del espesor en la 
región central evidenciada al presionar los laterales. 
Igual pronóstico que dfsp clásico.
Secreción por las células tumorales de fragmentos 
de col1a1 que induce la digestión de la dermis por 
colagenasas

dfsp con áreas de células  
gigantes fibroblásticas

Combinación de células fusiformes con células gigan-
tes multinucleadas e histiocitos ocasionales.
Puede contener áreas mixoides y espacios sinusoi-
dales

Igual clínica y pronóstico.
Considerado por algunos autores como variante 
juvenil de dfsp

dfsp esclerótico Gruesos haces de colágeno que representan como 
mínimo 50% del tumor.
Puede observarse empalizada nuclear y se han descri-
to cuerpos de Verocay

Similar clínica y pronóstico que la variante clásica

dfsp con células granulares Rara variante donde se observan células fusiformes 
y células con abundantes gránulos lisosómicos y 
nucléolo prominente. nk1c3 + s100-

Similar clínica y pronóstico que la variante clásica
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nea y malformaciones vasculares.2,5,11 En estadio tumoral, 
cuando la lesión es pequeña, con una cicatriz hipertrófica, 
queloide, dermatofibroma, dermatomiofibroma o leiomio- 
ma. En estadios más avanzados puede resultar difícil el 
diagnóstico diferencial con otros sarcomas.5,9,11

El principal diagnóstico diferencial histológico del 
dfsp es el dermatofibroma.5 En tumores agresivos pueden 
plantearse otros diagnósticos diferenciales, como el fibro-
histiocitoma maligno y fibrosarcoma.1,5

Tratamiento y pronóstico

Cirugía convencional
El tratamiento de elección para el dfsp primario o recu-
rrente es el quirúrgico. Es importante la resección com-
pleta del tumor en el primer acto quirúrgico, ya que las 
recurrencias presentan mayor agresividad y conllevan 
más riesgo de metástasis a distancia.16,17

La cirugía convencional con márgenes conservadores 
tiene una tasa de recurrencia de 43% (rango 26-60%).1,9 
Esto se explica por el crecimiento excéntrico del tumor 

observó expresión de nestina, mientras que en las misma 
áreas la tinción con cd34 resultó débil o negativa.14

Exámenes complementarios
Por su naturaleza infiltrante, los exámenes complemen-
tarios de imágenes son útiles para evaluar la extensión 
lateral y, en particular, la profundidad de la infiltración.15

La resonancia magnética nuclear (rmn) es útil para de-
terminar la invasión tumoral en profundidad, particular-
mente en pacientes con recurrencias o tumores de gran 
tamaño.9 Permite la evaluación tumoral exacta prequirúr-
gica y ayuda al diagnóstico en los casos difíciles.15 En t1 el 
dfsp se observa como una lesión hipointensa con respecto 
al tejido celular subcutáneo, sin embargo, en t2 puede ser 
difícil de distinguir del tejido adiposo.9

La tomografía axial computarizada (tac) es útil para 
evaluar la presencia de metástasis pulmonares o ante la 
sospecha de afectación ósea subyacente.15

Diagnóstico diferencial
El diagnóstico diferencial clínico del dfsp, cuando se pre-
senta en forma de placa, debe incluir morfea, atrofodermia 
idiopática, cicatrices atróficas, anetodermia, aplasia cutá-

Foto 5. Inmunohistoquímica para cd34, 10x. Se observan células fusiformes cd34 
positivas, dispuestas en fascículos arremolinados.

Foto 6. Inmunohistoquímica para cd34, 40x. Se observan a mayor detalle las células 
fusiformes de núcleos alargados con expresión citoplasmática de cd34.

Tabla 3. Inmunohistoquímica en el dfsp1,5,14

Inmunomarcación dfsp

Vimentina Positiva

Apolipoproteína d Positiva 

cd34 Positivo

Factor xiiia Negativo

Actina Positiva focal o negativa

Proteína s100 Negativa

Estromelisina iii Negativa

Nestina Positiva

A M A L I A  M A R Í A  L U N A  Y  C O L S . D E R M A T O F I B R O S A R C O M A  P R O T U B E R A N S
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En la tabla 4 se resumen las series de pacientes con 
dfsp tratados con cirugía convencional entre los años 
2000 y 2014.12,13,21,24-34

Cirugía micrográfica de Mohs
La cirugía micrográfica de Mohs (cmm) es la técnica de 
elección para el tratamiento del dfsp, debido a que evalúa 
100% de los márgenes quirúrgicos; de esta forma, permi-
te detectar proyecciones del tumor que de otra manera 
habrían pasado inadvertidas. Con esta técnica se extirpa 
la pieza en su totalidad mediante secciones secuenciales 
horizontales o tangenciales, las muestras se congelan y  
se tiñen con hematoxilina y eosina.17 El procedimiento se  
repite hasta obtener los márgenes libres de lesión. El ob-
jetivo de esta técnica es estudiar por completo la pieza 
quirúrgica para evitar las recurrencias locales, al mismo 
tiempo que se reduce la resección de tejido sano.2,5,9,17,35

La cmm es de gran utilidad principalmente en las lo-
calizaciones de alto riesgo, como las lesiones de cabeza y 
cuello y en la variedad fibrosarcomatosa, ya que un trata-
miento inicial inadecuado puede llevar a recidivas loca-
les, lo que aumenta el riesgo de metástasis a distancia.9,16

La cmm modificada, o slow Mohs, fue descrita por  
Breuninger en 1988.36 En la técnica de slow Mohs no se 
analizan cortes en congelación, sino que las secciones son 
embebidas en parafina, para permitir un estudio más pre-
ciso de las células grasas y las células fusiformes de la der-
mis. La desventaja de esta variante es que requiere más 
tiempo y conlleva mayor costo que la cmm convencional. 
En un trabajo publicado por Tan et al.37 se aplicó la técnica 
de slow Mohs en 35 pacientes con dfsp, en los cuales no se 
presentaron recurrencias locales en 29.5 meses de segui-
miento. Asimismo, en dicho estudio se evidenció mayor 
recurrencia local en dfsp tratados con cmm convencional 
con respecto a aquellos tratados con slow Mohs. Esa ob-
servación se debería a la presencia de pequeños residuos 
tumorales, los cuales son más difíciles de diferenciar del 
tejido normal en cortes congelados donde puede alterarse 
la arquitectura del tejido.2,37 La disposición de las células 
fusiformes del dfsp que se entrelazan con el tejido al in-
filtrar la dermis y el tejido subcutáneo, así como la pre-
sencia de tejido cicatrizal de biopsias o cirugías previas 
son factores que pueden dificultar el análisis de cortes por 
congelación.2 Por tanto, en casos recidivados con trata-
mientos quirúrgicos previos la técnica de slow Mohs sería 
de gran utilidad para identificar prolongaciones tumora-
les inmersas en tejido cicatrizal.

Tanto en la cmm convencional como en la técnica mo-
dificada se puede realizar inmunomarcación con cd34 
para optimizar el diagnóstico.1,2,37

cuando invade el tejido subcutáneo en forma de pseudó-
podos o tentáculos desde el foco inicial, lo que clínica-
mente puede pasar desapercibido si no se realizan estudios 
complementarios de imágenes, como rmn, o un exhausti-
vo estudio histopatológico de los márgenes quirúrgicos.1,5

Otra opción terapéutica es la resección quirúrgica am-
plia. Con frecuencia, en la literatura se utiliza el término 
“márgenes amplios”, pero sin especificar exactamente los 
centímetros que deben extirparse de tejido sano, éstos va-
rían según distintos autores entre 2 y 5 cm con remoción 
en bloque tridimensional de piel, tejido celular subcutá-
neo y fascia muscular.18 En caso de afectación ósea se debe 
realizar extirpación de periostio y hueso comprometido.5,9 
Se hicieron varios estudios con el objetivo de evaluar los 
márgenes quirúrgicos adecuados para el tratamiento del 
dfsp. Series de casos tratados con márgenes de 5 cm mos-
traron recurrencias menores a 5%.16,19,20

Diversos estudios con cirugía convencional con már-
genes quirúrgicos de entre 2 y 3 cm han sido publicados, 
con tasas de recidiva que rondan el 20%.9,16 Por tanto, se 
observó que a mayor margen quirúrgico realizado, las ta-
sas de recidiva son menores. Por otro lado, obtener már-
genes tan amplios no suele ser posible, principalmente 
cuando el tumor afecta rostro, extremidades, o en casos 
pediátricos. Asimismo, se debe tener en cuenta que al 
realizar cirugías más amplias, las complicaciones son más 
frecuentes, con mayor riesgo de sangrado, infecciones y 
requerimiento de reconstrucciones más complejas, lo que 
puede asociarse a defectos cosméticos importantes.1,16

En un trabajo recientemente publicado por Kokkinos 
et al.,21 se incluyó a 19 pacientes con diagnóstico de dfsp 
tratados con resección quirúrgica amplia, con márgenes 
entre 2 y 3 cm sin evidenciar recidivas locales en un perio-
do de seguimiento de 5-6 años. En su estudio concluyeron 
que un margen de 2 cm sería adecuado para una resección 
con márgenes seguros.21 Los márgenes recomendados por 
las guías del National Comprehensive Cancer Network 
son de 2 a 4 cm.22

Al tener en cuenta localizaciones especiales, como ca-
beza y cuello, se observó que tanto el comportamiento del 
tumor como las tasas de recurrencia local difieren de lo 
que se presenta en otras ubicaciones. Paradisi et al.18 hicie-
ron una revisión bibliográfica de los dfsp localizados en 
cabeza y cuello, y aquellos ubicados en el resto del cuer-
po. Hallaron una tasa de recidiva posterior a la cirugía 
convencional de 51.8% de los dfsp situados en cabeza y 
cuello contra 15.9% en localizaciones distintas de cabeza 
y cuello. Hersant et al.23 coinciden en que el margen re-
querido en cabeza y cuello debería ser mayor que en otras 
localizaciones (3 cm vs. 2.5 cm).
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convencional con margen de 3 cm comparado con el de-
fecto que obtuvieron con slow Mohs, y se observó que la 
herida quirúrgica fue 27% menor que si se hubiera hecho 
cirugía convencional (66.9 cm2 vs. 92.2 cm2).48

Farmacológico
La proteína de fusión col1a1-pdgfb se procesa extracelu-
larmente para producir una proteína madura y funcional 
pdgfb que actúa como un potente mitógeno al unirse a su 
receptor, el cual posee actividad tirosina-kinasa, y a su vez 
activa vías de señalización intracelular mediadas por pi3 
kinasa y Ras-map kinasas.1,5 Teniendo en cuenta este meca-
nismo, en 2006 la fda aprobó un inhibidor de tirosina-ki-
nasa para el tratamiento del dfsp: el mesilato de imatinib 
(Gleevec, Novartis Pharmaceuticals, Basilea, Suiza).1,49,50

El mesilato de imatinib, también denominado sti571, 
es un inhibidor selectivo de la actividad tirosina quinasa 
del receptor pdgf, Kit y Abl/Bcc-abl. El mismo fue desa-
rrollado y aprobado por la fda para el tratamiento de la 
leucemia mielocítica crónica y tumores del estroma gas-
trointestinal, y posteriormente aprobado para tratar a pa-
cientes adultos con dfsp irresecable, recurrente o metas-
tásico que no sean candidatos a tratamiento quirúrgico.5,49

El imatinib inhibe la actividad de la proteína pdgfb 
uniéndose al sitio de unión de atp requerido para la auto-

Los estudios hechos con cmm y cmm modificada mues-
tran tasas de recurrencias significativamente menores que 
los trabajos con cirugía convencional.

Después de hacer una revisión de la literatura halla-
mos 51 estudios con series de pacientes tratados con cmm 
desde el año 1978 hasta la actualidad. De un total de 956 
pacientes en los que se realizo cmm, diez presentaron re-
currencia local, lo que arroja una tasa de 1.04% de recidi-
va con esta técnica quirúrgica (tabla 5)2,15,17,18,27,29,37-45,47,48

Es importante evaluar la invasión en profundidad, ya 
que si bien de rutina suele realizarse la resección hasta la 
fascia muscular, en varios estudios se observó la presen-
cia de invasión muscular e incluso hueso. En el estudio 
hecho por Gattoni et al.47 se observó invasión muscular en 
cuatro de 31 pacientes, mientras que en el trabajo de Snow 
et al.41 se observó en 29 pacientes con dfsp extensión a la 
fascia muscular en siete casos, invasión muscular en seis, 
glándula parótida en tres y hueso en cuatro. 

La cmm no sólo presenta menores recurrencias en 
comparación con la cirugía convencional, sino que tam-
bién permite respetar la mayor cantidad de tejido sano.35 
Hancox et al.48 publicaron un estudio en 25 pacientes con 
diagnóstico de dfsp tratados con slow Mohs, en los cuales 
no se presentaron recurrencias en 10 años. Se evaluó el 
tamaño del defecto quirúrgico de haber realizado cirugía 
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Tabla 4. Estudios con cirugía convencional publicados de 2000 a la actualidad12,13,21,24-34

Estudio Año

Número de 
pacientes

Seguimiento 
(meses)

Número de pacientes 
con recurrencia local 

Tasa de 
recurrencia 

 
Margen quirúrgico

Bowne et al.12 2000 159 56.4 34 21 “Resección amplia” (ne)

Stojadinovic et al.24 2000 17 82.8 0 0 >2cm

Joucdar et al.25 2001 81 60 14 17.3 5 cm

D’Andrea et al.26 2001 9 72 0 0 5 cm

D’Andrea et al.26 2001 5 102 1 20 3 cm

Khatri et al.27 2003 24 52.8 0 0 “Resección amplia” (ne)

Chang et al.28 2004 60 58.8 10 16.7 3 cm

DuBay et al.29 2004 43 52.8 0 0 2 cm

Behbahani et al.30 2005 34 60 0 0 3 cm

Fiore et al.13 2005 218 98.4 8 3.7 “Resección amplia” (ne)

Monnier et al.31 2006 31 115.2 2 7 >3 cm

Monnier et al.31 2006 35 115.2 15 47 < 3 cm

Popov et al.32 2007 40 36 0 0 3 cm

Chien et al.33 2007 12 180 2 17 “Resección amplia” (ne)

Stivala et al.34 2012 59 3-120 2 3 “Resección amplia” (ne)

Kokkinos et al.21 2014 19 67.2 0 0 2-3 cm

Total:   846   88 10.4

ne: no especificado.
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Tabla 5. Estudios con cirugía micrográfica de Mohs2,15,17,18,27,29,37-45,47,48

Autores

Año del 
estudio Número de pacientes Seguimiento (meses)

Número de pacientes 
recurrencia

Tasa de  
recurrencias

Mikhail y Lynn 1978 2 > 60 0 0

Mohs 1978 7 > 60 0 0

Peters et al. 1982 1 42 0 0

Hess et al. 1985 1 18 0 0

Robinson et al. 1985 4 60 0 0

Hobbs et al. 1988 10 15-91 0 0

Hobbs y Ratz 1988 1 25 0 0

Weber et al. 1988 1 6 0 0

Rockey et al. 1989 1 18 0 0

Goldberg y Maso 1990 1 12 0 0

Breuninger et al. 1994 23 ne 0 0

Parker y Zitelli38 1995 20 3-105 0 0

Gloster et al. 1996 15 5-96 1 6.6

García et al. 1996 16 ne 0 0

Dawes et al. 1996 24 61 2 8.3

Ratner et al. 1997 50 50 1 2

Hass et al. 1998 1 48 0 0

Hafner et al. 1999 5 ne 0 0

Elgart et al. 1999 1 9 0 0

Clayton et al.40 2000 11 22 0 0

Huether et al. 2001 33 118 3 3.8

Nouri et al. 2002 20 4-216 0 0

Ah-weng et al. 2002 19 21-80 0 0

Khatri et al.27 2003 5 84 0 0

Tom et al. 2003 9 43 0 0

Snow et al.41 2004 29 60 0 0

Wacker et al. 2004 22 54 0 0

Sei et al. 2004 10 26 0 0

DuBay et al.29 2004 11 52 0 0

Thornton et al. 2005 10 1-204 0 0

Loss y Zeitouni 2005 5 48-240 0 0

Do et al. 2006 1 24 0 0

Morrison y Lang 2006 1 12 0 0

Thomas y Wood 2007 35 39 0 0

González et al.42 2008 25 1 a 77 1 4

Gattoni et al.47 2007 31 36 0 0

Cecchi et al. 2007 10 49 0 0

Hafner et al. 2008 70 60 1 1.4

Paradisi et al.18 2008 41 > 60 0 0

Hancox et al.48 2008 25 100.8 0 0

Yu et al.43 2008 5 68 0 0
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fosforilación. Esta unión hace que disminuya la actividad 
enzimática en las células del dfsp inhibiendo su prolife-
ración. La reducción de la actividad enzimática también 
induciría la apoptosis de las células tumorales.4,49,51,52

El tratamiento se inicia con dosis de 400 mg/día en 
ascenso hasta 800 mg/día de acuerdo con la tolerancia al 
fármaco. Los efectos adversos más frecuentes son náuseas 
y fatiga. Con menor frecuencia puede producir edemas, 
vómitos, dolores musculares, rash, diarrea, cefaleas, mie-
losupresión y toxicidad hepática.49,51,52

En el estudio realizado por McArthur et al.49 en 2005 
se administró imatinib 800 mg/día a diez pacientes con 
diagnóstico de dfsp, de los cuales ocho presentaban en-
fermedad localmente avanzada, y dos presentaban enfer-
medad metastásica. Todos los pacientes con enfermedad 
localmente avanzada tuvieron respuesta parcial (50%) o 
completa, mientras que no se observó mejoría en los pa-
cientes con metástasis.49

Si bien el imatinib presenta respuesta en dfsp con 
cambios fibrosarcomatosos, se observó que la duración de 
la respuesta es menor que en la variante clásica.50

Es importante destacar que previamente a la indicación 
de esta droga se debe constatar la translocación t(17;22), ya 
que en pacientes que no presenten la proteína de fusión 
col1a1-pdgfb no se observa respuesta a la droga.1,9,50

En la literatura se informaron varios casos de dfsp lo-
calmente avanzados o metastásicos tratados con imatinib, 
los cuales se resumen en la tabla 6.49,51-58

El sorafenib (Nexavar, Bayer Healthcare) es una mo-
lécula que actúa inhibiendo el B-raf y el factor de creci-
miento endotelial vascular (vegf), la cual se utiliza en el 
tratamiento de sarcomas. Se usó con buena respuesta en 

dosis de 800 mg/día en el caso de un paciente que presen-
tó recidiva local posterior al tratamiento quirúrgico y sis-
témico con imatinib.59 Otros inhibidores de tirosina-ki-
nasa, como el pazopanib, se encuentran en estudio para 
el tratamiento del dfsp.2

Radioterapia
El dfsp se considera un tumor radiosensible. Al tratarse 
de un tumor poco frecuente, no hay estudios prospectivos 
que evalúen la eficacia y las indicaciones apropiadas de 
tratamiento adyuvante con radioterapia. Sin embargo, se 
han publicado varios estudios retrospectivos con series de 
casos de dfsp tratados con cirugía y radioterapia adyu-
vante, donde se observaron resultados favorables.60-63 En 
la bibliografía se presentan tasas de control local de la en-
fermedad de 80-100% en tratamiento combinado, incluso 
en pacientes con márgenes positivos o antecedente de re-
currencias múltiples. En un estudio realizado por Castle 
et al.62 se trató con radioterapia y cirugía a 53 pacientes con 
dfsp. En 13% de los casos la radioterapia fue preoperato-
ria, y en el 87% restante el tratamiento radiante se realizó 
en forma posquirúrgica. Durante el seguimiento se ob-
servó una tasa de sobrevida libre de enfermedad de 98% a 
cinco años y 93% a diez años. Las dosis utilizadas fueron 
de 50 Gy en tratamiento preoperatorio y de 60-66 Gy en 
radioterapia posquirúrgica. Por tanto, la radioterapia pre-
via a la cirugía en tumores de gran tamaño sería útil en el 
control local de la enfermedad.62

La combinación de cirugía con radioterapia se consi-
dera un tratamiento válido en casos de dfsp recurrentes, 
tumores de tamaño mayor a 5 cm, márgenes posquirúrgi-
cos positivos, o si el logro de amplios márgenes implicara 
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Autores

Año del 
estudio Número de pacientes Seguimiento (meses)

Número de pacientes 
recurrencia

Tasa de  
recurrencias

Nelson y Arlette 2008 44 39.6 0 0

Love et al.44 2009 11 9-168 0 0

Meguerditchian et al. 2010 20 39.6 0 0

Roh et al. 2010 11 24 0 0

Tan et al.37 2011 35 29.5 0 0

Serra-Guillén et al.15 2011 43 34.8 0 0

Galimberti et al.17 2012 11 > 60 0 0

Serra-Guillén et al.45 2013 58 ne 0 0

Chaput et al.2 2014 35 46 0 0

Loghdey et al.46 2014 76 50 1 1.3

Total   956 10 1.04

ne: no especificado.
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Tabla 6. Tasas de remisión en tratamiento de dfsp con imatinib49,51-58

Número de pacientes Estadio tumoral Duración de la terapia (meses) Respuesta

Maki et al.51 2 Metástasis 6 1 rp

1 transitoria rp

Luego ep y me

Rubin et al.52 1 Metástasis 4 rp

rsc

Mitzutani et al.53 1 Metástasis
fs-dfsp

3 rp

Labropoulos 1 Metástasis
fs-dfsp

20 rc

McArthur et al.49 10 8 recurrencia local
2 metástasis

0.75-25 4 rc

5 rp

1 ee

Price et al.54 1 Recurrencia local rp

Mehrany et al.55 1 Recurrencia local 20 rp 

Savoia et al.56 1 Recurrencia local 8 rp

Wright et al.57 1 Recurrencia local 5 rp

rsc 

Lemm et al.58 1 Recurrencia local 
fs-dfsp

3 rp

rsc 

Llombart et al. 2 Metástasis
recurrencia local

4-12 rp

Han et al. 4 Local avanzado 3-7 rp

Rutkowski et al. 24 Metástasis 3.5-12 9 rc

8 ee

4 ep

Gooskens et al. 3 Local avanzado 6-12 rp

Kerob et al. 25 Recurrencia local 2 9 rc

Stacchiotti et al. 4 Local avanzado
Metástasis

4 rp

Rutkowski et al. 15 Metástasis
fs-dfsp

18 10 rp

2 ee

3 ep

Total 97

rc: respuesta completa; rp: respuesta parcial; ep: enfermedad progresiva; me: muerte por la enfermedad; ee: enfermedad estable; rsc: posterior 
resolución completa con cirugía convencional.

un defecto funcional o cosmético inaceptable.60-62 Incluso, 
Sun et al. recomiendan el tratamiento adyuvante con ra-
dioterapia en forma sistemática para disminuir la recu-
rrencia local.60 

Las comunicaciones bibliográficas de pacientes con dfsp 
tratados con radioterapia se resumen en la tabla 7.60-62,64,65

Pronóstico
El dfsp es un tumor localmente agresivo, con alto riesgo 
de recurrencias locales posteriores a un tratamiento qui-

rúrgico convencional, pero con bajo riesgo de metástasis 
(1-3%). La diseminación hematógena es rara y las metásta-
sis se localizan preferentemente en pulmón.1 También se 
han descrito casos en cerebro, hueso y corazón.1,66,67 Más 
rara aún es la diseminación por vía linfática, por lo que 
no se considera útil la disección de ganglios linfáticos en 
forma profiláctica.66 En una revisión de la literatura reali-
zada por Rutgers et al.66 se observó que de 913 casos, sólo 11 
de ellos tenían metástasis en ganglios linfáticos regiona-
les. El pronóstico en los casos metastásicos es muy pobre, 
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Conclusiones
El dfsp es un sarcoma cutáneo que si bien raramente me-
tastatiza, presenta gran morbilidad debido a la elevada 
tasa de recurrencias locales.

La cirugía convencional presenta elevados índices de 
recidiva, y al utilizar márgenes preestablecidos puede 
ocasionar la resección innecesaria de tejido sano. 

La cirugía micrográfica de Mohs es la técnica de elec-
ción en el tratamiento del dfsp, dado que presenta la me-
nor tasa de recidivas con mayor conservación de tejido 
sano. Tanto la cmm como la técnica de slow Mohs consti-
tuyen la primera indicación en tumores de localización en 
cabeza y cuello, extremidades y lesiones con recurrencias 
previas. 

En tumores de gran tamaño inicialmente inoperables, 
debe considerarse el tratamiento neoadyuvante con ra-
dioterapia o farmacológico con imatinib a fin de reducir 
el tamaño tumoral.

La combinación de cirugía con radioterapia posopera-
toria se considera un tratamiento válido en casos de dfsp 
recurrentes, tumores de tamaño mayor a 5 cm, márgenes 
posquirúrgicos positivos, o si el logro de amplios márgenes 
implicara un defecto funcional o cosmético inaceptable.
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Total 155 8 5.1

Tabla 8. Factores pronóstico12,14,23,66-69

Factores pronóstico de recidiva local 

Variedad fs-dfsp 

Alto índice mitótico

Celularidad aumentada

Márgenes microscópicos <1 mm

Nestina +++

Localización acral

Localización en cabeza y cuello
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