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Dermatofibrosarcoma protuberans en cara: reporte de caso

y revision de la literatura
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RESUMEN

El dermatofibrosarcoma protuberans es un tumor mesenqui-
matoso de la dermis infrecuente, de crecimiento lento y que se
caracteriza por una invasion local agresiva y una alta tasa de re-
currencia. Estas lesiones ocurren principalmente en el tronco y
en las extremidades proximales; no obstante, entre 10 y 15% se
puede manifestar en la cabeza y el cuello, donde suelen afectar
la piel cabelluda, el cuello, la frente o las mejillas. Exponemos el
caso de una mujer de 28 arios, con una lesién exofitica en la re-
gion mandibular derecha de ocho meses de evolucion. Después
de la evaluacion clinica e imagenoldgica, se estableci6 el diag-
ndstico de probable hemangioma vs. tumor de tejidos blandos,
y fue sometida a una exéresis quirdrgica para la reseccién del
tumor. Los estudios histopatoldgicos posquirdrgicos relevaron
el diagnéstico de dermatofibrosarcoma protuberans. Se obtuvo
una reseccién completa del tumor y la paciente se encuentra
en vigilancia activa en el Servicio de Cirugia Oncoldgica. A pe-
sar de su baja frecuencia, es importante mantener un alto nivel
de sospecha. Debido a su propension a la recurrencia local, es
necesaria una vigilancia estrecha a largo plazo por el Servicio de
Cirugia Oncoldgica.

PALABRAS CLAVE: dermatofibrosarcoma protuberans, sarcoma de teji-
dos blandos, tumor fibrohistiocitico maligno.

Introduccién
| dermatofibrosarcoma protuberans es un tumor fi-
brohistiocitico maligno cutdneo infrecuente, que re-
presenta menos de 2% de los sarcomas de tejidos blandos
en todo el mundo.”°
La neoplasia usualmente presenta una malignidad de
grado intermedio a bajo, con una alta propensién a la in-

CORRESPONDENCIA

ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma protuberans is an unusual, slow-growing
mesenchymal tumor of the dermis characterized by aggressive
local invasion and a high recurrence rate. This tumor occurs
mainly on the trunk and proximal extremities; though, between
10 and 15% can affect: the scalp, neck, forehead, or cheeks.
We report a 28-year-old woman, with an exophytic lesion in
the right mandibular region of eight months of evolution. Af-
ter clinical and imaging evaluation, the diagnosis of probable
hemangioma vs. soft tissue tumor was established, and she un-
derwent surgical excision. Post-surgical histopathological stud-
ies revealed dermatofibrosarcoma protuberans. A complete
resection of the tumor was obtained, and the patient is under
active surveillance by the oncological surgery service. Despite its
low frequency, it is important to maintain a high level of suspi-
cion. Due to its propensity for local recurrence, close long-term
monitoring is necessary.

KEYWORDS: dermatofibrosarcoma protuberans, soft tissue sarcoma,
malignant fibrohistiocytic tumor.

filtracién local, ademds de que tiene una elevada tasa de
recurrencia local después de la escision quirargica.” La
metdstasis es excepcional; no obstante, la mayorfa de los
pacientes que llegan a ésta tienen un prondstico signifi-
cativamente peor.*

La presentacién clinica tipica es una placa o masa no-
dular firme, violeta, marrén-rojiza o rosada que gradual-
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mente aumenta de tamafio.’ Surge en la dermis como una
masa firme de crecimiento lento y tiene una tendencia
Gnica a formar nédulos protuberantes.® En general el tu-
mor se asemeja a un queloide y también se puede mani-
festar como una lesién atréfica, similar a la esclerodermia
circunscrita.’

Si no se lleva a cabo un manejo terapéutico, las lesio-
nes pueden evolucionar a nédulos ulcerativos o hemorra-
gicos.! Asimismo, su topografia involucra diversas super-
ficies corporales, principalmente el tronco, seguido de las
extremidades y, con menos frecuencia, en la cabeza y el
cuello.® Hasta la fecha no se han identificado una etiolo-
gia o factores de riesgo definitivos.>>"

En el presente articulo describimos un caso de der-
matofibrosarcoma protuberans en la cara en una mujer
adulta joven, asi como su abordaje y manejo.

Caso clinico

Reportamos el caso de una mujer de 28 afos, originaria
de Matamoros, Tamaulipas, México, sin antecedentes
patolégicos para la dermatosis. Acudi6 al Servicio de Ur-
gencias de un hospital de segundo nivel de atencién con
una dermatosis localizada en la regién mandibular dere-
cha, caracterizada por un tumor mal delimitado, de apro-
ximadamente 6 x 5 cm de didmetro, eritematoso, de su-
perficie tensa, firme y doloroso a la palpacién (figura 1).

DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS-"*

En el interrogatorio directo la paciente coment6 que
su padecimiento tenia ocho meses de evolucién, que ini-
cié como una placa eritematosa de crecimiento rapido
(figura 2). En la primera evaluacién por ultrasonografia
se integré el diagnéstico de nédulo subcutdneo absceda-
do, y se le realiz6 un aspirado del que se obtuvo material
serohemdtico. Luego del procedimiento se administra-
ron multiples ciclos de antibidticos y antiinflamatorios
sistémicos, sin mejoria. Asimismo, la paciente refirié un
crecimiento rapido y progresivo de la lesién durante las
siguientes semanas.

Posteriormente, un segundo ultrasonido evidenci6 un
tumor de tejidos blandos altamente vascularizado, con
inflamacién, por encima del hueso maxilar. A continua-
cion, se realizé una tomografia computarizada de créneo,
cabeza y cuello, simple y con contraste, en donde se inte-
gr6 el diagnéstico de hemangioma localizado en el tejido
subcutdneo, sobre el dngulo del maxilar inferior derecho,
de 5 x 4.8 cm, sin evidencia de que infiltrara al tejido dseo,
muscular ni glindulas salivales (figura 3). Asimismo, los
pardmetros bioquimicos, de citometria hematica, de fun-
cionamiento hepético y el examen general de orina se
encontraron dentro de los rangos normales.

La paciente fue enviada al Servicio de Cirugia General
para la reseccién del tumor con diagnéstico de proba-
ble hemangioma frente a un tumor de tejidos blandos.

Figura 1. Dermatofibrosarcoma de crecimiento rapido.
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Consecutivamente, el diagnéstico histopatolégico revelé
un tumor subepidérmico formado por células fusiformes,
con nucleos ovoides alargados, irregulares, hipercromati-
cos, con mitosis atipicas, dispuestas en rehiletes y haces,
en patrén sélido, rodeadas de escasa coldgena, sin dafio
en la epidermis, compatible con dermatofibrosarcoma
protuberans de bajo grado de diferenciacién (figura 4).
En la inmunohistoquimica también se identificé que la
proliferacién tumoral fue positiva para CD34.

Se obtuvo una reseccién completa del tumor, con una
evaluacién histopatoldgica que evidencié bordes quirdr-
gicos libres de mds de 2 c¢m, por lo que la paciente fue
referida al Servicio de Cirugfa Oncolégica, donde se in-
dicé seguimiento y vigilancia tomografica y con resonan-
cia magnética cada seis meses. Actualmente la paciente se
encuentra sin evidencia de recurrencia local o a distancia.

Discusion

El dermatofibrosarcoma protuberans es un tipo de neopla-
sia mesenquimal infrecuente, con un potencial de malig-
nidad bajo que se desarrolla principalmente en la dermis,”
se caracteriza por un crecimiento lento, invasién agresiva
del tejido local y altas tasas de recurrencia después de la
cirugfa; sin embargo, raramente hace metéstasis.”

El dermatofibrosarcoma protuberans afecta a adultos en
la tercera o cuarta décadas de la vida y, excepcionalmente,
a ninos,” como en el caso descrito. El tronco y las extremi-
dades son los sitios afectados con mayor frecuencia, mien-
tras que el dafio de la cabeza y el cuello es poco comun.?

En la cabeza y el cuello el dermatofibrosarcoma protu-
berans se observa sobre todo como una tumefaccién firme
y solitaria de la piel, rara vez multinodular.”* Asimismo,
en los primeros estadios se manifiesta como un nédulo
indurado que luego evoluciona de una placa irregular de
color violdceo a marrén-rojizo (figura 2) a un tumor de
varios centimetros de didmetro fijado a la dermis (figura
1). Suele ser asintomdtico y es posible observar telangiec-
tasias en la superficie.”

En la literatura, las descripciones imagenolégicas son
escasas, probablemente como consecuencia de que la ma-
yoria de las lesiones se someten a reseccién antes de obte-
ner las imdgenes. De esta manera, no es infrecuente que
los hallazgos de imagen puedan confundirse con lesiones
mds comunes, como el hemangioma.”

Pérez y colaboradores describieron el caso de un der-
matofibrosarcoma protuberans en la mejilla izquierda
de un hombre de 30 afios, y describieron los hallazgos
tomogréficos como una tumoracién vascularizada, sin
compromiso de mucosas ni linfadenomegalia,” similar a
lo reportado en nuestra paciente (figura 3).
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Figura 2. Lesion inicial del dermatofibrosarcoma.

A pesar de lo anterior, la evaluacién imagenoldgica
prequirdrgica, en particular con tomografia computariza-
da o resonancia magnética, puede mostrar rasgos carac-
teristicos y demostrar la extensiéon completa.” Asimismo,
aunque inespecificas, las imdgenes tomograficas general-
mente muestran la presencia de un realce de intermedio
a alto en el contraste de una masa de tejido blando homo-
génea bien definida.”

En el caso que exponemos, el diagnéstico se realizé
mediante biopsia de la dermis y el tejido celular subcuta-

Figura 3. TAC de craneo que muestra un hemangioma localizado.
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DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS""*

Figura 4. Tumor de células fusiformes, nicleos ovoides, hipercromaticos, con mitosis atipicas, dispuestas en rehiletes y haces, en patrén solido, compatible con derma-

tofibrosarcoma protuberans de bajo grado.

neo: en el examen microscépico se observé el tumor poco
delimitado, que infiltraba a la dermis y al tejido subcutd-
neo, ademds se pudieron advertir células fusiformes con
un nucleo alargado y coldgeno intracelular (figura 4).

Desde el punto de vista histolégico, el tumor apare-
ce como una masa no encapsulada que se asemeja a un
fibrosarcoma diferenciado con un patrén caracteristico
en “rueda de carro”, de haces fibrosos hipercelulares con
proyecciones en forma de dedos hacia los tejidos subcu-
tdneos y fasciales adyacentes. También pueden estar pre-
sentes numerosas figuras mitéticas con nicleos atipicos
leves (figura 4). La actividad mitética de estas células es
baja, lo que explica su crecimiento lento.” De igual ma-
nera, alrededor de 909 de los casos de dermatofibrosar-
coma protuberans muestran una reaccién positiva a CD34
en la inmunohistoquimica.”

La principal opcién de tratamiento es la cirugia; sin
embargo, su tasa de recurrencia es alta (hasta 609%), por lo
que las guias actuales recomiendan que la escisién tenga
una extensién de al menos 3 cm mds alld de los mérgenes
(cirugia de margenes amplios), con el fin de evitar la re-
currencia.”

Para los tumores ubicados en dreas anatémicamente
sensibles, como la cabeza y el cuello, se aconseja el uso de
técnicas de conservacién de tejido, como la cirugia mi-
crografica de Mohs, ya que la escisién local amplia puede
no ser factible en estos sitios.> Asimismo, se considera un
tumor radiosensible, por lo que la radioterapia podria ser
de utilidad en tumores de gran tamafio antes de la cirugia
o en aquéllos con mdrgenes de reseccién afectados.”

Hasta ahora no se han publicado datos con respecto
al seguimiento estandarizado de pacientes con dermato-
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fibrosarcoma protuberans. El seguimiento estd dirigido
principalmente a la deteccién temprana de recurrencias
locales o metastasis en los ganglios linfticos. Para ello,
se recomienda que los pacientes sean evaluados clinica-
mente cada seis meses durante, al menos, cinco afios y, a
partir de entonces, intervalos anuales hasta el décimo afio
después de la cirugfa.

A pesar de su baja frecuencia, es importante mantener
un alto nivel de sospecha y evaluar histolégicamente las
potenciales lesiones malignas. Debido a su propensién a
la recurrencia local, es necesaria una vigilancia estrecha a
largo plazo en el Servicio de Cirugia Oncolégica.

Conclusion

El dermatofibrosarcoma protuberans es un tumor fi-
brohistiocitico maligno poco frecuente en la poblacién
general. La ausencia de factores de riesgo definitivos, la
falta de una sintomatologia especifica o sugerente, una
localizacién inusual (en la cara), una evaluacién image-
nolégica en donde se asumié un diagnéstico diferencial
mds probable (absceso 0 hemangioma), el establecimien-
to de una baja sospecha de malignidad y el diferimien-
to del estudio histopatolégico se identificaron como
las principales limitantes para el diagnéstico y manejo
en este caso. Con lo anterior, los médicos clinicos que
puedan encontrarse con estos potenciales escenarios de-
ben adoptar un alto indice de sospecha, debido a que
el diagnéstico temprano brinda la mejor posibilidad de
una reseccién quirtrgica exitosa con un margen adecua-
do vy, cuando sea necesario, se pueden ofrecer opciones
reconstructivas, como injertos de piel y colgajos, en caso
de defectos mas grandes.
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