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CORRESPONDENCIA

A B S T R A C T

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is an uncommon 
malignant mesenchymal tumor that arises in the dermis and is 
characterized by a prolonged latency which delays its detection. 
The atrophic or morphea-like DFSP is a rare form of the disease 
that resembles other benign lesions such as morphea, idiopath-
ic atrophoderma, atrophic scar, anetoderma or lipoatrophy. It 
behaves like classic DFSP and commonly affects young to middle 
aged adults. It has a slow infiltrative growth pattern and a high 
rate of local recurrences if not completely excised. Metasta-
ses are rare and occur after multiple local recurrences. Surgical 
excision is the first line of treatment. Long term follow up is 
required to detect recurrence. We report a case of an atrophic 
DFSP in which the diagnosis was achieved according to clinical, 
histopathological and immunohistochemical findings. The tu-
mor was completely excised with safety margins and the pa-
tient is currently under follow up.
KEYWORDS: dermatofibrosarcoma protuberans, mesenchymal tumor, 
recurrence, morphea.

R E S U M E N

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un tumor ma-
ligno mesenquimal poco común, que surge en la dermis y se 
caracteriza por una latencia prolongada, lo que retrasa su de-
tección. La forma atrófica o morfea símil es una forma rara de la  
enfermedad que se asemeja a otras lesiones benignas, como  
la morfea, atrofodermia idiopática, anetodermia o lipoatrofia. 
Se comporta como un DFSP clásico y predomina en adultos jó-
venes o de edad media. Tiene un crecimiento infiltrativo lento 
y alta tasa de recurrencia local si no se extirpa completamente. 
Las metástasis son raras y ocurren luego de múltiples recurren-
cias locales. El tratamiento de primera línea es la escisión quirúr-
gica. Para detectar recurrencias es necesario el seguimiento a 
largo plazo. Reportamos un caso de DFSP atrófico; el diagnóstico 
se alcanzó mediante hallazgos clínicos, histopatológicos e inmu-
nohistoquímicos. El tumor fue removido en su totalidad y se le 
da seguimiento a la paciente.
PALABRAS CLAVE: dermatofibrosarcoma protuberans, mesenquimal, 
recurrencia, morfea.
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Introducción

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es una 
neoplasia de tejidos blandos poco frecuente, cuyo 

grado de malignidad oscila entre bajo e intermedio. Pre-
senta alta tasa de recurrencia local y raramente da origen 
a metástasis, pero cuando sucede, en general es en aque-
llos en quienes ha recurrido en múltiples ocasiones.1 

Desde 1980 existen reportes de DFSP en la literatura, 
aunque Darier y Ferrand fueron los primeros en describirlo 
hacia el año 1924 como una enfermedad cutánea distinta, 
y lo llamaron dermatofibroma progresivo y recurrente.2 

La evolución clínica es variable, pero usualmente pasa 
por una fase inicial de placa con posterior evolución al es-
tadio nodular. Es raro que inicie como una placa atrófica, 
apariencia que puede persistir.3 

El DFSP atrófico, variante morfeiforme del DFSP y del 
dermatofibrosarcoma no protuberans, es el término más 
frecuentemente utilizado para referirse a la presentación 
clínica atrófica.4 El DFSP atrófico se reportó por primera 
vez en 1985.3 Debido al aspecto “protuberante” que suele 
presentar el DFSP clásico, la forma atrófica es de difícil diag-
nóstico, por lo que a la fecha sólo hay 34 casos descritos.
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Presentamos este caso con el objetivo de mostrar la 
forma atrófica del dermatofibrosarcoma protuberans. De-
bido a que existen pocos casos reportados en la literatura, 
parece prudente dar a conocer con mayor detalle esta va-
riante infrecuente.

Presentación del caso
Paciente femenino de 32 años que se presenta a la con-
sulta con dermatosis localizada en la extremidad superior 
derecha, la cual afecta el antebrazo, asintomática, con una 
evolución de aproximadamente dos meses (figura 1). Sin 
antecedentes personales patológicos ni familiares rele-
vantes.

Durante el examen físico presenta una placa de bordes 
elevados y centro deprimido, atrófico e hiperpigmentado, 
lo que le da un aspecto anular. La lesión es indolora, de 
consistencia dura y mal delimitada mientras se palpa.  

Se establecen las siguientes hipótesis diagnósticas: fi-
brohistiocitoma, granuloma anular y anetodermia secun-
daria, por lo que se decide realizar una biopsia de piel. 

Los hallazgos histopatológicos revelan una epidermis 
con ortoqueratosis laminar, papilomatosis, acantosis mo-
derada e irregular con alargamiento y abultamiento de los 
procesos interpapilares e hiperpigmentación homogénea 
de la capa basal. En todo el espesor de la dermis y ex-
tendiéndose al tejido celular subcutáneo (figuras 2 y 3) 
se identifica una proliferación constituida por múltiples 
células fusiformes, alargadas, con núcleos ovalados, en 
algunas áreas levemente hipercromáticos y discretamente 
pleomórficos, con citoplasma escaso, que se entremezclan 
con las fibras de colágeno y en algunos focos adoptan un 
patrón estoriforme (figura 4). Dicha proliferación reem-
plaza a los anexos cutáneos y se extiende hasta el tejido 
celular subcutáneo, sustituyendo los septos y lobulillos de 
tejido adiposo adoptando un patrón en forma de panal de 
abeja (figura 3). La proliferación fue positiva para CD34 en 
la inmunohistoquímica (figura 5).

Figura 1. Dermatofibrosarcoma protuberans atrófico. Figura 3. Patrón en panal de abeja (H&E, 40X).

Figura 2. Proliferación de células fusiformes en dermis (H&E, 40X).

Se realiza el diagnóstico de DFSP con base en los ha-
llazgos clínicos, histopatológicos e inmunohistoquímicos. 
La lesión se extirpa por completo con márgenes de segu-
ridad, y actualmente se le da seguimiento a la paciente.

Discusión
El DFSP es el tipo más común de sarcoma cutáneo.5 Es 
un tumor de lento crecimiento, por lo que el diagnóstico 
puede retrasarse incluso años.
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El tumor suele ser asintomático y persistir durante 
varios años.5 Generalmente es móvil a la palpación; sin 
embargo, en etapas tardías puede adherirse a estructuras 
profundas como la fascia, músculo y hueso.2 El motivo de 
la atrofia se desconoce, pero al parecer la marcada celula-
ridad en la dermis y la infiltración de la grasa subcutánea 
pueden ser una explicación para la misma.8-9 

La etiología es desconocida y no hay evidencia de pre-
disposición familiar o hereditaria. 

En la histopatología se trata de una proliferación que 
suele afectar toda la dermis y extenderse al tejido celu-
lar subcutáneo engrosando sus septos, lo que provoca  
el atrapamiento del mismo en el interior de la prolife- 
ración, dando un aspecto de panal de abeja.10-11 La pro- 
liferación está constituida por células fusiformes, con 
discreto pleomorfismo y bajo índice mitótico, que se 
suele disponer en un patrón en remolinos o estorifor-
me.11-12 En la inmunohistoquímica el tumor se caracte-
riza porque es fuertemente positivo para CD34 y vimen-
tina, es negativo para factor XIIIa, S-100 y CD44  que 
permite diferenciarlo del dermatofibroma y de otras 
neoplasias.11,13 

Usualmente no sonn necesaris estudios radiológicos, a 
menos que se sospeche de metástasis.

En cuanto al tratamiento, sigue siendo de primera lí-
nea la escisión quirúrgica con un margen de seguridad 
de 3 a 5 cm. Entre las técnicas más recomendadas está 
la cirugía micrográfica de Mohs. Pese a la extirpación 
total, la tumoración presenta una alta tasa de recurren-
cia local, la cual asciende a entre 20 y 50%. Entre las 
terapias adyuvantes está la radioterapia, con tasas de cu-
ración de hasta 85%.13 El imatinib, un inhibidor de la ti-
rosina quinasa, ha sido aprobado para tratar adultos con 
enfermedad metastásica, recurrente o irresecable.14-15 Las 
recurrencias son más comunes en los primeros tres años 
luego de la cirugía. El seguimiento se debe hacer cada 
3-6 meses durante tres años, y luego anualmente de por 
vida.16 

Se reporta un caso de DFSP atrófico, un tumor maligno 
poco frecuente que se caracteriza porque tiene un bajo 
grado de malignidad pero una alta tasa de recurrencia lo-
cal aun con el tratamiento quirúrgico completo. El diag-
nóstico se basa en aspectos clínicos complementados por 
el hallazgo histopatológico de una proliferación dérmica 
de células fusiformes que se disponen en un patrón esto-
riforme e infiltrantes, que incluso llega a la grasa subcutá-
nea. Estas células son positivas para CD34 en la inmuno-
histoquímica, lo que confirma el diagnóstico. 

Martin y colaboradores definieron cuatro variantes de 
DFSP en su etapa inicial: lesiones nodulares confluentes, 
placa esclerótica similar a un queloide, tumor y placa 
atrófica.6

Como una entidad establecida, el DFSP atrófico parece 
tener epidemiología, histología y comportamiento similar 
a la forma clásica. Predomina en el adulto joven, aunque 
puede surgir en la infancia o ser congénito.6-7 No hay dis-
tinción de sexos y predomina en el tronco.4 

Figura 5. Inmunohistoquímica: positividad para CD34 (40X).

Figura 4. Patrón estoriforme (H&E, 100X).

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 SJ O S É  M A N U E L  R Í O S  Y U I L  Y  C O L S .
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