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Dermatofibrosarcoma protuberans

Dra. Myrna Rodriguez Acar,* Dra. Maribet Gonzélez Gonzélez,** Dr. Alberto Ramos-Garibay***

RESUMEN

El dermatofibrosarcoma protuberans es una neoplasia dérmica, de origen aln no bien determinado, localmente maligna; de
crecimiento lento, que afecta principalmente el tronco, constituida por una neoformacion lobulada de tamafio variable,
recurrente en la mayoria de los casos después de su escision y que rara vez da metastasis.

Palabras clave: Dermatofibrosarcoma protuberans.

ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma protuberans is an skin tumor, of origin unknown, locally wicked with slow growth, that affects the
trunk, constituted by a lobate tumor of variable size, recurrent in most of the cases after its resection and that rarely

metastasizes.

Key words: Dermatofibrosarcoma protuberans.

DEFINICION

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es una
neoplasia dérmica de crecimiento lento y malignidad
local, de origen aun no bien establecido, recurrente en
la mayoria de los casos después de su escision, y que
rara vez da metéstasis.**

SINONIMIA

A este tumor también se le conoce como: tumor de Da-
rier-Ferrand, dermatofibroma recurrente y progresivo,
fibrosarcoma de la piel, morfea hipertrofica, histiocito-
ma nodular fibroso, fibroxantoma, xantogranuloma, fi-
broma sarcomatoideo de la piel, xantoma fibroso, his-
tiocitoma fibroso maligno y tumor sarcomatoso queloi-
deo.15¢

HISTORIA
* En 1890 Sherwell y Taylor describen el primer caso

de dermatofibrosarcoma protuberans, llamandole
entonces sarcoma de la piel de aspecto queloideo.

* Dermatoéloga, Centro Dermatolégico Pascua (CDP).
**  Residente 2do afio Dermatologia, CDP.
***  Dermatopatologo, CDP.

* En 1924 Darier y Ferrand describen 4 casos simila-
res, denominandole dermatofibroma progresivo y re-
currente o fibrosarcoma de la piel.

» En 1925 Hoffman publicé 3 casos mas, y propuso
entonces que se le denominase con el nombre ac-
tual, separandole ademas del resto de los tumores
malignos mesenquimatosos, considerandolo una
entidad clinico-patologico aparte.

» En 1926 Carrel concluyé que los fibroblastos se
transforman en histiocitos, y que este evento es el
gue probablemente origina el tumor. En ese mismo
afio, Hertseler describid las caracteristicas histol6-
gicas del tumor, sefialando la disposicion caracte-
ristica en “rueda de carreta” o “remolino” de los fi-
broblastos.

» En 1948 Stout se refirié al dermatofibrosarcoma pro-
tuberans como fibrosarcoma, tumor maligno de fibro-
blastos.

» En 1957 Bednar describid la variante histolégica pig-
mentada del dermatofibrosarcoma protuberans lla-
mandole tumor de Bednar, postulando su origen a
nivel del neuroectodermo.

* En 1963 Ozzole y colaboradores demostraron que el
histiocito funciona como un fibroblasto facultativo,
dando origen al tumor.

» En 1967 McPeak reporté una serie de 86 casos.

» En 1971 Sauter y DeFeo revisaron 344 casos mas.

» En 1976 nuevamente Ozzole, en colaboracién con
Hamels, por medio de microscopia electronica co-
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Figura 1. Aspecto caracteristico del dermatofibro-
sarcoma protuberans.

Figura 4. Imagen histolégica. Se muestra el pa-
trén estoriforme caracteristico de dermatofibrosar-
coma protuberans (H-E 10X).

Figura 2. Variedad en placa del dermatofibrosar-
coma protuberans.

Figura 3. Placa esclerosa con nédulos en el cen-
tro. Fase de crecimiento vertical.

rroboran que los histiocitos, de este tumor adquieren
imagen de fibroblastos en la dermis.*®

Figura 5. Imagen histoldgica. Se aprecia el aspecto
fusiforme de las células y la organizacion en ha-
ces muy compactos (H-E 40X).

EPIDEMIOLOGIA

Es un tumor raro, constituye menos del 0.1% de todos
los tumores malignos.®#° Su incidencia ha sido calcu-
lada en 0.8 a 5 casos por un millén de personas al
afo.®*° Predomina en adultos jévenes entre los 20 y
50 afios de edad,?3591° aunque existen reportes de su
presentacion al nacimiento o durante la infancia.2%8
Afecta a todas las razas,'*® observandose una mayor
incidencia en la raza negra.®° Tiene predileccioén por el
sexo masculino,?® en una proporciéon 5:4.1° No se ha
encontrado algiin componente hereditario o familiar que
se relacione con su aparicién.®°

ETIOLOGIA

La histogénesis del dermatofibrosarcoma protuberans
es todavia tema de controversia. Aunque se encuentra
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relacionado al grupo de tumores fibro-histiocitarios, exis-
te evidencia por inmunohistoquimica, microscopia elec-
tronica y cultivos celulares que indican su posible ori-
gen en los histiocitos, fibroblastos, células endoneura-
les o perineurales, o de una célula mesenquimatosa in-
diferenciada.®®!

Entre los datos que sugieren un origen histiocitario
se encuentra el modelo estoriforme prominente seme-
jante al histiocitoma fibroso tanto benigno como malig-
no y el no observar semejanza con otros tumores fibro-
histiocitarios;® las células tumorales que crecen en cul-
tivos muestran rasgos de histiocitos tales como proyec-
ciones ameboideas, pseuddpodos cortos; y por inmu-
nohistogimica el dermatofibrosarcoma protuberans es
positivo a enzimas del histiocito como son la alfa-1 anti-
tripsina, ferritina y lisosimas.®

Los datos que apoyan el origen fibroblastico son: el
predominio de células fusiformes que contienen reticulo
endoplasmico rugoso bien organizado con sintesis acti-
va de colageno; por inmunohistoquimica® se observa una
reaccion positiva a vimentina y negativa a la proteina S-
100, enolasa especifica, antigeno Leu 7 (que apoyaria el
origen neural), lisosima, alfa-1 antitripsina. En cuanto al
analisis del cultivo se encontraron células del tumor que
mostraron sintesis de colageno similar al de los fibro-
blastos, pero en menor cantidad;® ademas su crecimien-
to también se extiende en forma de proyecciones, como
tentaculos y tiene bajo riesgo de dar metastasis.

Entre los datos que apoyan un origen neural se se-
fiala que las células de este tumor tienen nuicleos en-
roscados, citoplasmas alargados, ausencia de fagoliso-
somas, moderado namero de desmosomas, reticulo
endoplasmico rugoso y membrana basal incompletos,
estas caracteristicas son semejantes a las del schwan-
noma lo que sostiene que el origen probable es una
modificacion de fibroblastos que contienen perineuro o
endoneuro;® algunos otros investigadores sefialan que
el tumor de Bednar se origina del neuroectodermo de-
bido a la presencia de melanocitos y células dendriticas
sugestivas de diferenciacion hacia el schwannoma. Por
inmunohistoquimica no se observa reaccion a la lisosi-
ma (que apoyaria su origen del histiocito), en cambio es
positiva a CD34 que se encuentra presente en los tu-
mores de origen neural, en contraste con otros tumores
del fibrohistiocito que no expresan CD34.

Varios investigadores han postulado que el dermato-
fibrosarcoma protuberans deriva de una célula mesen-
quimatosa indiferenciada ya que comparte caracteristi-
cas del fibroblasto y el histiocito debido a que una célula
progenitora pluripotencial puede tener la capacidad de
diferenciarse en fibroblasto o histiocito; asi, los tumores
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con un componente fibroblastico predominante se rela-
cionan con agresividad local, mientras que los de pre-
dominio histiocitario tienen mayor propension a dar
metéstasis.!* 681011

La causa que desencadena el estimulo para la for-
macion del tumor adin no se conoce, se ha mencionado
un posible factor traumatico, como por ejemplo, la pica-
dura de algun insecto, por alguna quemadura previa,
cicatriz quirdrgica, o por la aplicacion de alguna vacu-
na, siendo tal vez sélo una coincidencia, ya que estos
antecedentes han sido informados s6lo en un 20% de
todos los casos reportados, ademas se han hecho otras
asociaciones, como la exposicion cronica a arsénico,
sin llegar a corroborarse.2612

CARACTERISTICAS CLINICAS

Se localiza preferentemente en tronco (50 a 60%), afec-
tando de éste espalda y hombros, siguiendo en frecuen-
cia la parte proximal de las extremidades superiores (20
a 30%), cabeza y cuello (10 a 15%),269101314 ge reporta
un 5% en piel cabelluda y la presentacion acral es rara.®

Se presenta como una tumoracion solitaria, multilobu-
lada, de tamafio y forma variable, bien delimitada, de
superficie lisa y de aspecto nacarado. Su color varia de
rosa claro a rojo parduzco, incluso amarillo o azul. Su
consistencia es firme, y se le encuentra fijo a piel supra-
yacente, pero movil sobre tejidos profundos (Figura 1).

El dermatofibrosarcoma protuberans aparece inicial-
mente como una placa indurada esclerodermiforme (Fi-
gura 2), asintomatica con una fase de crecimiento lento,
con duracion de meses a décadas. Al entrar a la fase de
crecimiento rapido aparecen los nédulos que dan el as-
pecto protuberante (Figura 3)y comienza a dar sintoma-
tologia como dolor e hiperestesias, ademas de ulcerarse
y sangrar; esto se presenta en un 10 a 25% de todos los
casos. El tamafio del tumor es variable, en promedio de 1
a 20 cm de diametro, y puede presentar multiples nédu-
los satélites. El tumor se extiende generalmente a planos
superficiales, sin embargo en tumores mas extensos se
llega a invadir fascia, musculo y hueso.236:910.13

HISTOLOGIA

Macroscépicamente el tumor se presenta como una
neoformacion dérmica, no encapsulada, de bordes mal
definidos, de crecimiento infiltrativo, de color gris, con
areas focales amarillas, de consistencia firme.

El aspecto histolégico es el de un fibrosarcoma bastan-
te diferenciado. Los cortes muestran en la parte central o
principal del tumor predominio de células con nucleos fu-
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siformes, inmersas en escaso colageno y dispuestas apre-
tadamente entre si, configurando un patrén bastante ho-
mogéneo. En general, las células se disponen en fascicu-
los cortos siguiendo un patrén denominado “en rueda de
carreta” o “tapete” o “estoriforme” (Figura 4). Los nicleos
son grandes y muestran cierta atipia, identificandose for-
mas mitéticas aisladas. Estos cambios ocupan toda la
dermis hasta tejido celular subcutaneo. En la periferia del
tumor, del lado superficial, se encuentra una capa de célu-
las en forma de huso (Figura 5) que se disponen paralela-
mente a la superficie de la piel, con la extension lateral de
tejido tumoral en forma de tentaculos, mientras que en las
regiones profundas el tumor se disemina a lo largo de tabi-
gues de tejido conectivo, entre los anexos, y se entremez-
cla con la hipodermis, dando un aspecto de encaje o pa-
nal de abeja; con aspecto semejante a la colagena, por lo
gue se hace dificil la determinacién de la extension real
del tumor, provocando recidivas después de una resec-
cion inadecuada. La epidermis puede mostrar hiperplasia
leve, atrofia o ulceraciéon dependiendo del estadio en que
se encuentre el tumor.121013-16

VARIANTES HISTOLOGICAS DEL
DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

Dermatofibrosarcoma protuberans mixoide

Se caracteriza por presentar algunas areas con cam-
bios mixoides, con acumulacion intersticial de sustan-
cia fundamental de mucopolisacéaridos, que lleva a un
patron distinto, la vasculatura se torna mas prominente;
este tumor puede confundirse con un liposarcoma
mixoide o a la variante mixoide del histiocitoma fibroso
maligno, aunque la localizacion superficial, el aspecto
macroscopico y la ausencia completa de adipocitos co-
rroboran el diagnostico de dermatofibrosarcoma
protuberans. Se ha reportado que esta variedad se pre-
senta mas en los tumores recurrentes que en el
dermatofibrosarcoma protuberans primario.21013

Dermatofibrosarcoma protuberans pigmentado
(Tumor de Bednar)

Es una variante rara, descrita por primera vez por Bed-
nar en 1957. Se presenta predominantemente en per-
sonas de raza negra y representa del 1 al 5% del total
de casos. No existe diferencia clinica con el tumor ordi-
nario. Sin embargo, histolégicamente se caracteriza por
contener células dendriticas con melanina. Las recu-
rrencias en el tumor de Bednar son menores, ademas
de presentar en éstas y en las metastasis cambios fi-
brosarcomatosos sin produccién de melanina. Se su-
giere su origen neuroectodérmico por la presencia de

células dendriticas, aunque su histogénesis aun es con-
troversial, ya que también se postula que la pigmenta-
cién que presenta se debe a la colonizacion de melano-
citos provenientes de la epidermis,267.10.1213.16

Dermatofibrosarcoma

protuberans fibrosarcomatoso

Algunos tumores presentan areas con cambios fibro-
sarcomatosos, como por ejemplo aumento del nUmero
de mitosis y anaplasia, estos cambios se presentan en
dermatofibrosarcoma protuberans recurrentes y con alto
riesgo a dar metéstasis.?%1°

Dermatofibrosarcoma protuberans atréfico

La variante atrofica es rara, y se caracteriza por atrofia
dérmica de mas del 50%, poniendo en estrecho con-
tacto a la epidermis con la hipodermis. Clinicamente
aparece como una placa atréfica o deprimida, que se
localiza en la parte superior del tronco, predominando
en el sexo femenino. Histolégicamente se confunde con
la variante atrofica del dermatofibroma del que se pue-
de diferenciar por inmunochistoquimica, ya que el
dermatofibrosarcoma protuberans atréfico presenta re-
accion positiva a CD34 y negativa al factor Xllla, mien-
tras que la variante atrofica del dermatofibroma es posi-
tiva al factor Xllla y negativa para CD34.°

Fibroblastoma de células gigantes

El fibroblastoma de células gigantes es un tumor mesen-
quimatoso raro, que se presenta en la primera década
de la vida. Histoldgicamente muestra una combinacién
de patrones de células en huso con patron estoriforme,
areas mixoides, pleomorfismo, células gigantes multinu-
cleadas, e infiltracion a la hipodermis por medio de pro-
yecciones como tentaculos. Las recurrencias son comu-
nes, pero aln no se han documentado metastasis. En
tumores cuya lesion primaria es de fibroblastoma de cé-
lulas gigantes las recurrencias presentan caracteristicas
del dermatofibrosarcoma protuberans y del fibroblasto-
ma de células gigantes. Por otro lado se ha informado
que el dermatofibrosarcoma protuberans tipico presenta
areas de transicion gradual con caracteristicas de fibro-
blastoma de células gigantes. Existe una relacion estre-
cha entre las caracteristicas clinicas e histopatolégicas
gue ha llevado a algunos autores a clasificar al fibroblas-
toma de células gigantes como una variante juvenil del
dermatofibrosarcoma protuberans.®

Microscopiaelectrénica
La ultraestructura de este tumor muestra que las células
parecen fibroblastos, ya que exhiben sintesis activa de
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colageno en su reticulo endoplasmico, el cual se encuen-
tra bien desarrollado al igual que el aparato de Golgi.%®

Inmunohistoquimica

Los estudios de inmunohistoquimica muestran
positividad para CD34 y negatividad para el factor Xllla
y la proteina S-100.4810.15

Estudio citogenético

Estudios citogenéticos recientes han revelado anorma-
lidades cromosémicas en las células del tumor, tales
como anillos cromosémicos supernumerarios, clones
anormales (47, XY,+8 y 48, XY, +8, [tr]), anillos cromo-
sémicos supernumerarios del cromosoma 17, y trans-
locacion (2;17). No se ha establecido el papel preciso
de estas aberraciones citogenéticas en la patogénesis
del dermatofibrosarcoma protuberans.®

DIAGNOSTICO

Se basa en las caracteristicas clinicas e histologicas y
con los parametros ya sefialados.

Diagnostico diferencial clinico

Debe hacerse con esclerodermia localizada, cicatriz
gueloide, dermatofibroma, dermatomiofibroma, hidrade-
noma nodular, sarcoma de Kaposi, melanoma maligno,
leiomiosarcoma subcutaneo, schwannoma benigno, fi-
bromatosis, fibrosarcoma fibroblastico, tumores metas-
tasicos, carcinoma basocelular esclerodermiforme, lipo-
ma, quiste sebaceo, sarcoidosis, linfoma, neurofibroma
y otros sarcomas.61015

Diagnostico diferencial histolégico

Fibroma, fibrosarcoma, dermatofibroma, histiocitoma
fibroso maligno, fibroxantoma atipico y xantoma
tuberoso.2101%

TRATAMIENTO

El tratamiento de eleccion es quirdrgico. En la actuali-
dad se recomienda la realizacion de la cirugia
micrografica de Mohs con la finalidad de preservar la
mayor cantidad de tejido sano, y obtener al mismo tiem-
po un alto porcentaje de curacion. Se debe dar un mar-
gen de seguridad alrededor de la lesion de 2.5 a5 cm
involucrando hasta la fascia profunda. No se sugiere la
linfadenectomia profilactica debido a que el tumor rara-
mente da metastasis (5% de los casos).

La radioterapia se recomienda como tratamiento
adyuvante de la cirugia en caso de quedar residuos por
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resecciones inadecuadas; o como tratamiento primario
cuando la reseccién completa del tumor lleve a la pérdi-
da de la funcionalidad o de la estética. En varios estu-
dios se hareportado regresién completa del tumor, aun-
gue se han informado varios casos de dermatofibrosar-
coma protuberans con cambios fibrosarcomatosos des-
pués de la radioterapia, lo que sugiere la posibilidad de
que las radiaciones induzcan cada vez mas la conducta
hacia malignidad.

La quimioterapia no desempefia ningun papel signifi-
cativo en el tratamiento del dermatofibrosarcoma protu-
berans ya sea primario o recurrente, debido a que el
riesgo de metastasis es bajo y el potencial maligno es
Unicamente local, no sistémico.2368912131517.18

EVOLUCION Y PRONOSTICO

La evolucion es crénica. Debido a que las células del
tumor se extienden lateral y profundamente hacia la fas-
ciay el misculo, en la periferia se observan proyeccio-
nes con aspecto semejante a la colagena, por lo que es
dificil diferenciar el limite de extension del tumor tanto
clinica como a nivel histoldgico, haciéndose reseccio-
nes inadecuadas del tejido tumoral; lo que da como re-
sultado recidivas. Se ha reportado una tasa de recu-
rrencia del 60% después de una escision quirdrgica
normal, y del 23% después de una escision amplia con
margenes de mas de 4 cm. La tasa de recurrencia des-
pués de la cirugia micrografica de Mohs es del 2.4%.
Se reporta una alta tasa de recurrencias en cabeza 'y
cuello que va del 50 al 75%. Las recurrencias se obser-
van después de los 3 afios de la escision en 50 a 75%
de los casos, las recurrencias tardias a mas de 10 afios
son raras, pero se han reportado. Las metastasis son
raras, y se reporta que aproximadamente 1% de todos
los pacientes presentan metastasis a nédulos linfaticos
regionales y aproximadamente 4% presentan metasta-
sis a distancia por via hematdgena, entre los érganos
afectados por orden de frecuencia se encuentran el
pulmén, cerebro y hueso.6:91017.18

COMENTARIO

El dermatofibrosarcoma protuberans es un tumor local-
mente maligno de crecimiento lento, clinicamente tiene
semejanza con muchas patologias, principalmente con
la cicatriz queloide que en gente sin experiencia puede
llegar a realizar tratamientos inadecuados lo cual retra-
sa un diagndstico y tratamiento oportuno, por lo cual
tanto los médicos generales como los dermatélogos
estamos obligados a conocer esta patologia.
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