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RESUMEN

El dermatofibrosarcoma protuberante es un raro tumor fibrohistiocitario de la piel y
grado intermedio de malignidad. Localmente tiene un comportamiento agresivo, se
extiende al tejido celular subcutaneo y musculo subyacente. Su crecimiento
es lento e indoloro con una alta frecuencia de recurrencia posterior a la
intervencion quirdrgica. Se presentd una paciente operada en el Servicio de Cirugia
General del “Hospital Universitario Dr. Mario Mufioz Monroy” de Col6n, Matanzas.
Diagnosticada con dermatofibrosarcoma protuberans se present6 con un tumor de
partes blandas, localizado en parrilla costal izquierdo, recidivante sobre una lesién
resecada anteriormente hacia 8 meses. El tumor de superficie multinodular e
irregular, de aproximadamente 3 a 4 cm de diametro, presentaba zonas de color
azuladas y otras mas oscuras con un area enrojecida circundante, consistencia
dura, y no adherida a planos profundos. Con el resultado anatomopatoldgico se
ratific6 el diagndstico. Nuevamente se aplicé tratamiento quirdrgico con amplios
margenes libres de tumor. Las metastasis son raras y pocos frecuentes, pero
localmente pueden infiltrar, grasa, fascia, mudsculos y hasta estructuras Oseas.
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Cuando se presentan ocurren generalmente en pulmoén y ganglios linfaticos
regionales, en estos casos la supervivencia es muy poca.

Palabras clave: tumor de partes blandas; dermatofibrosarcoma protuberans;
recurrencia.

ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma protuberant (DFSP) is a rare fibrohistiocytic skin tumor of
intermediate level of malignance. Locally it has an aggressive behavior extending to
the subcutaneous cellular tissue and underlying muscle. Its grow is slow and
painless with a high recurrence frequency after surgery. The authors present the
case of a female patient operated in the Service of General Surgery of the
University Hospital "'Dr. Mario Mufioz Monroy ™ of Colon, Matanzas. Diagnosed with
dermatofibrosarcoma protuberant, she arrived to the consultation with a tumor of
soft tissues located in left rib cage, recidivist on a lesion resected 8 months before.
It had a multinodular and irregular surface, of around 3-4 cm diameter, with bluish
and dark blue areas and a reddened surrounding area of hard consistence, not
adhered to deep planes. The diagnosis was ratified by the neuropathologic result.
The surgical treatment was applied again with wide free-tumors
margins. Metastases are rare and few frequent, but locally they can infiltrate fat,
fascia, muscles and even bone structures. When they present they occur mainly in
lung and regional lymphatic ganglia; in these cases survival is scarce.
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INTRODUCCION

El dermatofibrosarcoma protuberante (DFSP) es un tumor fibrohistiocitario de la
piel, de grado intermedio de malignidad. Poco frecuente y mucho mas infrecuente
en la infancia, que se extiende al tejido celular subcutaneo y musculo subyacente.
Presenta un crecimiento lento e indoloro. También se denomina
dermatofibrosarcoma protuberante de Hoffman y como dermatofibroma recurrente
y progresivo de Darier.

Fue descrito por Darier y Ferrand en 1924. Comprende aproximadamente el 1,8 %
de todos los sarcomas de partes blandas. Se estima que su incidencia es de 0,8-5
casos por cada millébn de personas al afio. Generalmente se presenta en los adultos
jovenes.



Para su tratamiento es necesario realizar una extirpaciéon quirdrgica completa del
tumor para reducir el riesgo de recidiva por medio de una cirugia convencional, con
margenes de seguridad libres de lesién de mas de 3 cm.®

El dermatofibrosarcoma protuberante (DFSP) tiene un bajo indice de metastasis y
un alto grado de recurrencia. Se plantea que las metastasis solo se presentan en un
5 % de los pacientes con este diagnoéstico y la mayoria de estas aparecen en
aquellos que han tenido varios episodios de recurrencia.®

Se presenté el caso con el objetivo de exponer el diagnéstico y el tratamiento
quirdrgico de un raro tumor de piel.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente TCT femenina, mestiza y de 28 afios de edad, de procedencia urbana, ama
de casa. Antecedentes patoldgicos de asma bronquial.

Al presentarse en los Servicios de Cirugia General del “Hospital Universitario “Dr.
Mario Mufioz Monroy” del municipio de Coldén, provincia Matanzas. En
el interrogatorio se constaté que hacia 8 meses presentd una lesion en la piel a
nivel de la parrilla costal izquierda por lo cual fue operada y el resultado que se le
informé fue negativo. Refiri6 que posterior a la operacibn comenzé a crecer una
lesion similar relacionada con la cicatriz anterior. Destacando que el ritmo de
crecimiento en esta ocasion era mucho mas rapido, asi como la extension que habia
tomado.

Al examen fisico se constatd, relacionada con la cicatriz anterior, que sobre la
parrilla costal izquierda la presencia de una tumoracién de superficie irregular, de
aproximadamente 3 a 4 cm de diametro, indolora, con zonas abultadas de color
azulado alternando con otras mas oscuras y un tinte rojizo a su alrededor. No habia
ulceracion de la lesion.

Con los datos anteriores se obtuvo en el Departamento de Anatomia Patoldgica y se
constata que la lesién anteriormente resecada aparece en la biopsia B13-641. Con
diagnéstico de tumor miofibroblastico benigno.

Se realizaron los siguientes examenes complementarios

Rx de torax: no alteraciones pleuropulmonares.
Ultrasonido abdominal: no alteracion.
Electrocardiograma: normal

Examenes hematoldgicos: normales

Resulto intervenida quirdrgicamente el 22 de enero de 2014.
Informe operatorio

Se reseco la lesion que afectaba piel y tejido celular subcutaneo subyacente, con
margenes libres de lesion de mas de 3 cm. Se incluy6 tejido celular subcutaneo,
fascia aponeurética y mdudsculo subyacente hasta la parrilla costal. Cierre con
desplazamiento de colgajos para reparar la gran zona extirpada. (Fig.)



Fig. Imagen postquirurgica.

Informe anatomopatolégico
IHQ: VIM. Positivo.

CD34: positivo.

Alfa actina: negativo.
Dermina: negativo.

C150: negativo.

KN2: mayor de 60 %.
(B14-88.

Se diagnosticé dermatofibrosarcoma protuberante.

DISCUSION

El caso que se presenta corresponde a un dermatofibrosarcoma protuberante
recurrente en la piel de la parrilla costal izquierda de una paciente mestiza de 28
afos de edad. A pesar de tener un resultado histopatolégico anterior de Tumor
Miofibroblastico Benigno, los autores de esta revision opinan que dado el alto indice
de recurrencia que presenta este tumor y las caracteristicas clinicas e histolégicas
del mismo, son los factores en los cuales se apoyan para confirmar que la lesion
actual es la misma que la lesién inicialmente resecada y que ahora es recidivante.

En Estados Unidos esta patologia comprende aproximadamente el 1.8 % de todos
los sarcomas de tejidos blandos y solo constituyen el 0.1 % de todos los tumores
malignos® y de ellos segun Valdivielso, et al. el 6 % se presentan en la infancia.®

El dermatofibrosarcoma protuberante puede aparecer en cualquier edad, aunque es
mas frecuente entre los 20 y 40 afios, afectando ambos sexos con cierto
predominio en el masculino. Las localizaciones mas frecuentes son el tronco y la
zona proximal de las extremidades, lo que se corresponde con el caso presentado.
Alguna literatura que menciona una localizacion profunda en el retro peritoneo pero
generalmente se observa en el térax y piel de la pared abdominal y las
extremidades. Es mas raro pero se ha encontrado en la cabeza y el cuello. Otros
autores describen una rara presentacion en la cara.®®



Tiene un crecimiento generalmente lento y no doloroso con presentacion
inicialmente inespecifica, razones por la que la mayoria de los pacientes le prestan
poca atenciéon y acuden tardiamente a consulta. Son tumores no encapsulados con
una pseudomembrana compuesta por células en las que alternan benignas y
malignas.

La toma ganglionar y las metéastasis a distancia no son frecuentes y cuando se
presentan se localizan generalmente en el pulmén y la via que utilizan para hacerlo
es la hematégena.’” La enfermedad metastasica en pacientes con DFSP se
presenta solo en el 5 % de los casos y cuando esto ocurre se relaciona
generalmente con pacientes que han tenido varias recaidas locales de la
enfermedad. El prondstico en estos casos es pobre y la sobrevida no suele ser de
mas alla de 2 afios después del diagnéstico sistémico de la enfermedad.®

El tratamiento de la enfermedad cuando esta localizada es la extirpacion quirdrgica
amplia, por los métodos convencionales, con unos bordes quirargicos libre de lesion
de mas de 3 cm. La técnica quirdrgica micrografica de Mohs se ha mencionado
como una posible técnica de eleccion. La primera reseccion quirdrgica y constatar
que existen unos margenes libres de tumor es de vital importancia, de lo contrario
el paciente estara expuesto al riesgo de recurrencia local y en la mayoria de las
ocasiones esto sucede de manera incontrolable.®

En pacientes con lesion localmente avanzada, la opcién quirdrgica no debe ser la
primera,®® en cuyos casos se debe lograr la quimiorreduccién de la lesién con
tratamiento oncoespecifico neoadyuvante, no obstante la quimioterapia y la
radioterapia no han obtenidos grandes resultados para el control local de la
enfermedad.

Clinicamente este tipo de tumor se manifiesta como una placa elevada de color rojo
azulada, indurada, sobre la que progresivamente van apareciendo noédulos o
protuberancias que confluyen llegando a tener un aspecto pardo rojizo o violeta. La
piel puede estar ulcerada o presentar un aspecto atrdfico, lo cual se denomina
dermatofibroma atréfico.

El diagnostico definitivo se obtiene a través del estudio histopatoldgico de la lesién
tumoral y més recientemente comenzd a realizarse estudio inmunohisquimico de la
lesion lo que da elementos importantes en el pronéstico y seguimiento de los
pacientes con dermatofibrosarcoma protuberante.?

El Unico tratamiento con intension curativa es el quirdrgico, con amplio margen de
escision. La cirugia micrografica de Mohs es la técnica de eleccion por el bajo grado
de recidiva cuando se realiza.®® Se reporta un caso multirrecurrente en regién
periorbital tratado con electroquimioterapia.®®

La primera terapia sistémica introducida en la préctica clinica para el control del
dermatofibrosarcoma protuberante fue el imatinib mesylate, el cual es un inhibidor
de la tirosinoquinasa. Este producto es registrado en el control de varios tumores
malignos como es el caso de tumores estromales gastrointestinales (GIST), leucosis
mieloide créonica y de los irresecables, recurrentes o0 metastasicos
dermatofibrosarcoma rotuberans.

Se comienza con el uso de esta terapia en este tipo de lesiones después del
entendimiento de la patogénesis molecular de la enfermedad. Esta decision
terapéutica debe ser conducida por un equipo multidisciplinario que incluya
oncologos y cirujanos con el objetivo de definir si es posible el comienzo de una



terapia inicial con el objetivo de reducir la extension de los procederes quirdrgicos y
su morbilidad asociada tanto cosmética como funcional.*®
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