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DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS
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DEFINICION

Tumor de malignidad intermedia con un alto
indice de recurrencias y potencial metastatico bajo.
Neoplasia infrecuente de crecimiento lento e indo-
loro. Se considera de origen dérmico y se caracteri-
za por una invasion local subclinica y agresiva,
afectando frecuentemente al paniculo adiposo lo
que produce un alto indice de recidivas locales.

ETIOPATOGENIA

De causa desconocida. Estudios ultraestructura-
les inducen a pensar en un origen fibroblastico o
histiocitico. Inmunohistoquimicamente las células
neoplasicas son CD34 positivas.

Se ha identificado en la mayoria de los casos un
reordenamiento de los cromosomas 17 y 22 con el
resultado de la fusion del gen COL1AL que sinteti-
za el colageno 1aly el gen PDGFB que sintetiza la
cadena beta del factor de crecimiento derivado de
las plaquetas.

CLINICA

Se presenta, habitualmente en adultos jovenes o
de mediana edad. Muy raro en nifios y excepcio-
nalmente congénito. Clinicamente, al inicio, se
manifiesta, como una placa rojo-azulada, indurada
sobre la que progresiva y lentamente van apare-
ciendo ndédulos o protuberancias que coaelescen y
se extienden adquiriendo un color pardo-rojizo o
violeta. La piel suprayacente puede ulcerase 0
adquirir un aspecto atréfico denominandose der-
matofibrosarcoma atrofico.

Las localizaciones mas frecuentes son el tronco
y la zona proximal de las extremidades (Figs. 1y 2).

La afectacion ganglionar es infrecuente, al igual
que las metastasis sistémicas. Estas suelen aparecer

después de varias recidivas locales y se localizan
preferentemente en el pulmon.

HISTOPATOLOGIA

Microscopicamente, el dermatofibrosarcoma
protuberans (DFSP) se caracteriza por grupos com-
pactos de células pequefias, monomorfas, de
ndcleos pequefios ovales o fusiformes y escaso
citoplasma palido, con escasas mitosis (indice
mitésico generalmente inferior a 5 m/10 c.g.a.),
inmunohistoquimicamente CD 34 positivas, en fre-
cuente disposicion verticilar o “estoriforme” y con
zonas mas hipercelulares en el centro de la lesion;
en la periferia, se advierte infiltracién difusa del
estroma dérmico, que frecuentemente se extiende
a la grasa subcutanea, produciendo un patrén en
colador o panal de miel; la extension hasta la fas-
cia o el musculo es un fendémeno tardio. En ocasio-
nes, el DFSP puede presentar areas con cambios
heterogéneos sobreafiadidos, tales como: cambio
mixoide, areas semejantes a fibrosarcoma (con o
sin células gigantes, células dendriticas con pig-
mento melanico (tumor de Bednar o DFSP pig-
mentado) o zonas de hialinizacion (semejantes al
queloide) (Figs. 3y 4).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Clinicamente debe realizarse con el dermatofi-
broma, las cicatrices hipertroficas y los queloides,
el melanoma maligno amelanético, las metastasis
cutaneas de carcinoma, la morfea, el linfoma vy el
fibrosarcoma.

El diagnostico diferencial histologico hay que
establecerlo principalmente con el dermatofibroma
celular, sobre todo cuando la biopsia del DFSP es
muy superficial, y no se aprecia claramente el
patron estoriforme. El dermatofibroma presenta
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Figura 1. Localizacién de la lesidon en el tronco, una de las ubicaciones mas fre-

cuentes del dermatofibrosarcoma protuberans.

Figura 2. Dermatofibrosarcoma protuberans localizado en hombro.

hiperplasia epidérmica pigmentada, mientras que
en el DFSP la epidermis es atrofica; el infiltrado
inflamatorio es escaso en el DFSP; las células espu-
mosas son abundantes en el dermatofibroma y no
es frecuente verlas en el DFSP, asi como la presen-
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cia de fibras de colageno atrapadas; inmunohisto-
quimicamente el dermatofibroma es CD34 negati-
vo (aunque a veces presenta positividad focal en la
periferia de la lesion, a modo de collarete). Tam-
bién hay que diferenciar al DFSP del histiocitoma



Dermatofibrosarcoma protuberans

Figura 3. Dermatofibrosarcoma protuberans. Proliferacion de células pequefas,
monomorfas, de nucleos pequefios ovales o fusiformes y escaso citoplasma palido,
con escasas mitosis. Extension de la infiltracion a la grasa subcutanea, producien-
do un patrén “en colador o panal de miel”.

Figura 4. Dermatofibrosarcoma protuberans. Tincion inmunohistoquimica de
células neoplasicas con CD 34.
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fibroso maligno, el cual presenta mas pleomorfis-
mo celular, mayor ndmero de mitosis y necrosis;
del neurofibroma difuso, con positividad inmuno-
histoquimica a la proteina S-100 (negativa en el
DFSP, aunque en los casos de tumor de Bednar, las
células pigmentadas son positivas) y del liposarco-
ma mixoide, cuando el DFSP presenta cambios
mixoides, pero la presencia de lipoblastos y vasos
anserinos es propio del liposarcoma y no del DFSP
con cambio mixoide.
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TRATAMIENTO

El Unico tratamiento curativo eficaz es la cirugia
debiendo realizarse con un amplio margen de esci-
sion debido a la frecuente extension subclinica. Es
muy beneficioso el estudio histopatolégico de los
margenes intraoperatoriamente para establecer
extension del tumor. Por este motivo, la cirugia
micrografica de Mohs se perfila como la técnica de
eleccion debido a los bajos indices de recidiva que
muestra.



