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RESUMEN

El Dermatofibrosarcoma es una neoplasia relativamente rara, de bajo crecimiento,
malignidad intermedia, con un alto indice de recurrencia local; siendo las
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metastasis a distancia extremadamente raras, presentandose solo en 1% a 5% de
los casos, luego de multiples recidivas locales. Se presentd una paciente con un
Dermatofibrosarcoma protuberans en el gluteo derecho, operada, quien
posteriormente desarrollé metastasis éseas y pulmonares. Se expone el cuadro
clinico y la terapéutica efectuada. Nos propusimos revisar y analizar la evidencia
cientifica disponible en la literatura mundial para determinar las manifestaciones
clinicas mas frecuentes del Dermatofibrosarcoma, asi como los medios diagnés-
ticos mas empleados en la actualidad y su potencial metastatico.

Palabras clave: Dermatofibrosarcoma protuberans. Neoplasia. Metastasis a
distancia.

ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma protuberans is a relatively uncommon soft tissue neoplasm
with intermediate-to-low grade malignancy that rarely metastasizes (1-5%) but has
a high incidence of local recurrence. A case of Dermatofibrosarcoma protuberans in
right gluteus was presented, and after resection of the tumor a lung and bone
metastases was discovered. The clinical form of presentation and the treatment are
described. We proposed to review and analyze the scientific evidence available in
the world literature for determining clinical manifestations most frequent in
Dermatofibrosarcoma protuberans as well as diagnostic means widely used in
current times.

Key Words: Dermatofibrosarcoma protuberans. Neoplasm. Distant Metastases.

INTRODUCCION

El Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es una neoplasia dérmica de
crecimiento lento y malignidad local, de origen aln no bien establecido, recurrente
en la mayoria de los casos después de su escisidn y rara vez da metastasis.!?>*

En 1890, Sherwell y Taylor describen el primer caso de Dermatofibrosarcoma
protuberans, llamandole entonces sarcoma de la piel de aspecto queloideo. En
1924, Darier y Ferrand describen 4 casos similares, denominandole Dermato-
fibroma progresivo y recurrente o Fibrosarcoma de la piel. En 1925, Hoffman
publicd 3 casos mas, y propuso entonces que se le denominase con el nombre
actual, separandole ademas del resto de los tumores malignos mesenquimatosos,
considerandolo una entidad clinico-patoldgico aparte.®

Es un tumor raro, constituye menos de 0.1% de todos los tumores malignos >® y
aproximadamente entre 2-6% de todos los sarcomas de partes blandas.”® Su
incidencia ha sido calculada en 0.8 a 5 casos por un milléon de personas al ano.
Predomina en adultos jovenes entre los 20 y 50 afios de edad, aunque existen
reportes de su presentacion al nacimiento o durante la infancia. Afecta a todas las
razas, observandose una mayor incidencia en la raza negra. Tiene predileccién por
el sexo masculino en una proporcién 5:4. No se ha encontrado algiin componente
hereditario o familiar que se relacione con su aparicién.?3 En Cuba, existen pocos
casos reportados con el diagndstico de DFSP.!!
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Por todo lo anteriormente planteado, nos dimos a la tarea de realizar una
presentacién de caso de un DFSP reintervenido quirdrgicamente en nuestro servicio
y, a su vez, una exhaustiva revision bibliografica del tema, con el objetivo de
determinar la presentacion clinica y la evolucidon de esta neoplasia, y asi alertar a
los médicos que realizan intervenciones de estos tumores de partes blandas.

MATERIAL Y METODO

Se realizd una presentacion de caso de una paciente de 52 afios de edad con un
Dermatofibrosarcoma protuberans en el gliteo derecho, operada, que luego de 4
anos de evolucion satisfactoria y manteniéndose asintomatica desarrolld metastasis
Oseas y pulmonares. A la paciente, se le presentd el consentimiento informado y dio
su aprobacién para formar parte de la investigacion y la presentacion de caso. Se
realizé una revisidon bibliografica del tema, teniendo en cuenta las variables
relacionadas con la incidencia, las formas clinicas de presentacion y los métodos de
diagndsticos y el tratamiento. Se realiz6 la blusqueda en las bases de datos
MEDLINE, EMBASE, BVS-BIREME vy la biblioteca Cochrane con el objetivo de
determinar la presentacién clinica y la evolucién, y asi alertar a los médicos que
realizan las intervenciones a las lesiones de partes blandas, acerca de la probable
presencia de un Dermatofibrosarcoma.

Paciente: ZBM Historia Clinica: 311273

MI: Tumor en gluteo derecho.

HEA: Paciente femenina, mestiza, de 52 afios de edad, con antecedentes de asma
bronquial y haberse operado, en otro Centro, de un tumor en el gliteo derecho que
cuando se obtuvo el resultado anatomopatoldgico informd un Dermatofibrosarcoma
protuberans. Se realiza revisién de laminas en nuestra Institucion y se corrobora

este diagnostico y se informa tumor incompletamente resecado.

Examen Fisico (Datos positivos)

Gluteo derecho: Cicatriz aproximadamente de 15 cm. No tumor palpable.

Examenes complementarios (positivos)

U/S de partes blandas: por detras de la cicatriz quirdrgica, hay area con tendencia
nodular mal delimitada de aproximadamente 10 x 36 mm. Distorsion de partes
blandas en posible relacién con el tratamiento recibido.

Tratamiento

Se le realiza exéresis amplia de la cicatriz quirdrgica del gluteo derecho, y se recibe
el siguiente informe anatomopatolédgico: Dermatofibrosarcoma protuberans
recidivante completamente extirpado.

La evolucién posquirurgica fue satisfactoria; se mantuvo asintomatica durante 4
anos. Acude a consulta, refiriendo que comenzo con dolor en la regién glitea que
se irradiaba a la cara posterior del muslo.

Examen Fisico (Datos positivos)
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Regidn glutea derecha: no tumor palpable.

Neuroldgico: Disminucion de la sensibilidad a nivel de S1_S2. Asimetria de reflejos
osteotendinosos, con ausencia de reflejo aquileano derecho.

Examenes Complementarios (positivos)

TAC de pelvis y region sacroiliaca: extensa osteolisis con masa de partes blandas
que afecta el ala derecha del sacro. Imagen nodular densa redonda de 26 mm en el
gluteo derecho.

TRUCUT: Sacro, fragmento de tejido fibroadiposo y muscular estriado que presenta
hemorragia reciente y pared de formacion quistica recubierta por epitelio
escamoso. No otras alteraciones.

Se repite TAC de columna lumbo-sacra y pelvis: extensa osteolisis del ala derecha
del sacro con ruptura de la cortical y masa de partes blandas vecinas. Masa sélida
redondeada de 30 mm en gluteo, densidad 32UH. (Figuras 1,2 y 3).

Figuras 4, 5 y 6. Imagenes de TAC de Tdérax.
TAC de térax: nddulo no calcificado en l6bulo superior derecho de 33 mm vy otros en
la misma localizacion de 41mm y 10 mm, de aspecto metastasico.

Se realiza biopsia incisional del ala derecha del sacro que informd: metastasis V/S
infiltracion local a hueso por un Dermatofibrosarcoma protuberans.

Inmunohistoquimica:
Vimentina: aisladas células positivas.
CD 34: positivo focal.

CD 117: positivo focal.
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CD 68: algunas células positivas.

S-100: EMA/enolasa, actina, desmina: negativos.

Ki67: 25-30% de las células tumorales positivas.

Tratamiento

Se decide incluir a la paciente en el protocolo para tratamiento con Imatinib.

Diagnostico definitivo: Dermatofibrosarcoma protuberans de gliteo derecho
recidivante y metastasico a pulmén y hueso.

RESULTADOS Y DISCUSION

La histogénesis del Dermatofibrosarcoma protuberans es todavia tema de
controversia. Aunque se encuentra relacionado con el grupo de tumores fibro-
histiocitarios, existe evidencia por inmunohistoquimica, microscopia electrénica y
cultivos celulares que indican su posible origen en los histiocitos, fibroblastos,
células endoneurales o perineurales, o de una célula mesenquimatosa
indiferenciada.’ La causa que desencadena el estimulo para la formacién del tumor
alin no se conoce; se ha mencionado un posible factor traumatico, como por
ejemplo, la picadura de algun insecto, por alguna quemadura previa, cicatriz
quirurgica, o por la aplicacién de alguna vacuna, siendo tal vez sélo una
coincidencia, ya que estos antecedentes han sido informados sélo en 20 % de todos
los casos reportados; ademas se han hecho otras asociaciones, como la exposicion
crénica a arsénico, sin llegar a corroborarse.”

Se localiza preferentemente en tronco (50 a 60 %), afectando de éste a espaldas y
hombros, extremidades superiores (20 a 30 %), cabeza y cuello (10 a 15 %), 5 %
en piel del cuero cabelludo y la presentacion acral es rara.’

El Dermatofibrosarcoma protuberans aparece inicialmente como una placa indurada
esclerodermiforme, asintomatica, con una fase de crecimiento lento; luego se
presenta como una tumoracioén solitaria o multilobulada, de tamafio variable entre
1-20 cm, superficie lisa y consistencia firme. Su color varia de rosa claro a rojo
parduzco, se le encuentra fijo a piel suprayacente, pero moévil sobre tejidos
profundos y puede presentar multiples nédulos satélites. El tumor se extiende
generalmente a planos superficiales; sin embargo, en tumores mas extensos llega a
invadir fascia, musculo y hueso.”>!?

Los estudios de inmunohistoquimica muestran positividad para CD34 y negatividad
para el factor XIIla y la proteina S-100.%>!%131% | os estudios de citogenética han
revelado lesiones especificas en las células tumorales del DSSP, tales como
translocaciones de cromosomas 17 y 22, t (17;22) y cromosomas supernumerarios
17(17q22) y 22(22q12).°

El tratamiento de eleccion es quirlrgico y se debe dar un margen de seguridad
alrededor de la lesién de 2.5 a 5 cm involucrando hasta la fascia profunda.>!! Otros
autores plantean un margen quirtrgico de 3,1 cm y uno histolégico de 1,6 cm;*®
mientras que cuando la localizacion es en cabeza, cuello y manos se recomienda
que sea de 2-3 cm.®'7 La radioterapia se recomienda como tratamiento adyuvante
de la cirugia, en caso de quedar residuos o como tratamiento primario.’ El imatinib
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es un potente inhibidor especifico de la tirosincinasa, utilizado en pacientes adultos
con DFSP metastatico y/o recurrente.>!®1°

Se ha reportado una tasa de recurrencia de 23% después de una escisiéon amplia,®
de lo contrario pueden alcanzar hasta 70%.!! Las recurrencias se observan después
de los 3 afios de la escisidon en 50-75% de los casos. Las metastasis son raras, 1%
presenta metdastasis a nodulos linfaticos regionales y aproximadamente 4%
presentan metdstasis a distancia, por via hematdgena.®

CONCLUSIONES

El Dermatofibrosarcoma continta siendo una neoplasia relativamente rara, de bajo
crecimiento y malignidad intermedia, con un alto indice de recurrencia local; siendo
las metastasis a distancia muy raras, y se presenta en los casos luego de multiples
recidivas locales.
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