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Dermatofibrosarcoma protuberans facial gigante. Reporte de un
caso y revision de la literatura
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Resumen

El dermatofibrosarcoma protuberans facial gigante es un tumor cutaneo no doloroso, principalmente en dermis del tronco y
miembros inferiores. Del 80 al 90% son bajo grado y menos del 3% metastatizan. Caso clinico: Mujer de 29 afos de edad
con lesion en region ciliar izquierda, resecada en dos ocasiones y recurrencia en ambas; el ultimo crecimiento presenta
oclusion del ojo izquierdo. Reporte histopatoldgico: dermatofibrosarcoma protuberans desdiferenciado. Se realiza reseccion
amplia de tumor en region frontonasal izquierda mas reconstruccion colgajo dorsal. Actualmente, a seis afios de la inter-
vencion, paciente sin signos de recaida. Conclusion: Tumor de piel infrecuente, de alto grado de recurrencia, bajo grado
de metdstasis y altas tasas de supervivencia.
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Facial giant dermatofibrosarcoma protuberans. Case report and literature review

Abstract

Non-painful skin tumor, mainly in the dermis of trunk and lower limbs. 80 to 90% are considered low grade and less than 3%
metastasize. Clinical case: 29-year-old woman with lesion in the left ciliar region, resected on two occasions and presenting
recurrence on both, the last growth presenting occlusion of the left eye. Histopathological report: dedifferentiated dermatofi-
brosarcoma protuberans. Wide tumor resection was performed in the left frontonasal region and dorsal flap reconstruction.
Actually, 6 years after surgery, the patient has shown no signs of recurrence. Conclusion: Infrequent skin tumor, with a high
degree of recurrence, a low degree of metastasis and high survival rates.
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masculino. Se calcula que del 80 al 90% son de bajo
grado y menos del 3% dan lugar a metastasis, sin em-
bargo, las recaidas locales son comunes debido a su

Introduccion

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un

sarcoma de piel infrecuente, que representa el 1% de
los sarcomas de tejidos blandos, con una incidencia de
0.8 a 5 casos por millén de habitantes anualmente. La
edad media del diagndstico es de los 20 a los 59 afios,
pero también han sido descritos casos congénitos y
pedidtricos’. Existe una ligera predominancia del sexo

Correspondencia:
*Antonio Gémez-Pedraza
E-mail: gopeantonio@hotmail.com

Fecha de recepcién: 10-03-2021
Fecha de aceptacion: 20-03-2021
DOI: 10.24875/j.gamo.21000039

caracter infiltrativo y estas se asocian con una morbi-
lidad significativa. Los pacientes con diagnostico de
DFSP cuentan con una supervivencia global a los cin-
co afios muy alta, cerca del 99%?. Aproximadamente
el 10% de los DFSP tienen el antecedente de un
trauma previo, cicatriz de cirugia o quemadura, e
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incluso inmunizaciones en el sitio de la enfermedad,
aunque no se ha encontrado una evidente relacion
causal®.

Las caracteristicas histopatoldgicas del DFSP han
sido bien descritas: infiltracién de fasciculos y células
fusiformes, con difusa expresion de CD34. Las células
presentes en el DFSP usualmente muestran caracteris-
ticas de un reticulo endoplasmatico grueso en los fibro-
blastos, similares a los dendrocitos dérmicos, con un
nucleo en forma de huso y lobulado. Esta tumoracién
mal delimitada se infiltra difusamente en toda la dermis
y se extiende al tejido celular subcutaneo®.

ElI DFSP es una neoplasia dérmica profunda, su cre-
cimiento es asimétrico, con proyecciones en forma de
dedos, la extensidn lateral o profunda es impredecible
y puede variar de 0.3 a 12 cm sobre el borde macros-
copico'. El tamafio de la lesién es variable, desde
2 hasta 30 cm*. El aspecto clinico dependera del tiem-
po de evolucion, ya que normalmente se trata de un
tumor de crecimiento lento. En el adulto, la forma mas
comun de presentacion es una placa de gran tamafo,
con multiples nédulos en su superficie; en el nifio son
mas comunes las formas no protuberans, con placa de
morfea y en los casos congénitos con una placa de
atrofodermia o tipo malformacién vascular?.

Molecularmente, el DFSP se caracteriza por una tras-
locacion que involucra a los cromosomas 17 y 22, que
conduce a la formacién de transcriptores de fusién del
colageno tipo 1 alfa 1y el factor de crecimiento deriva-
do de plaguetas subunidad beta (COL1A1-PDGFB)".
Esta fusién proteinica causa una activacién continua
del receptor beta tirosina cinasa PDGF, que promueve
un crecimiento celular del DSFP'.

El DFSP cuenta con mdltiples variantes histologicas:
mixoide, pigmentado, atrdfico, fibroblastoma de células
gigantes y el DFSP con cambios fibrosarcomatosos
(DFSP-FS). Este ultimo ha recibido particular atencion
debido a su capacidad de diseminacion hematdgena,
representando del 7 al 16% de los DFSP diagnostica-
dos. EI DFSP-FS se diferencia del DFSP clasico por un
cambio abrupto o gradual de la arquitectura estoriforme
a fascicular o a forma de herradura, por su incremen-
tada celularidad, atipica citologia, actividad mitdtica y
su rara expresion de CD34. Asimismo, presenta mayo-
res casos de recurrencia (36%), metastasis a distancia
(13%) y muertes®.

Presentacion del caso

Mujer de 29 afos de edad con lesion en region ciliar
izquierda, resecada y presentando recurrencia a l0s

Figura 1. Fotografia clinica preoperatoria. A: vista frontal.
B: vista lateral derecha. C: vista lateral izquierda.

dos afios. Se vuelve a resecar y a los tres afos de esta
ultima intervencién presentd un nuevo crecimiento con
oclusion del ojo izquierdo, el cual aun se encontraba
funcional. A la exploracién se encontrd un gran tumor
en region ciliar y frontal, con infiltracion total del par-
pado, traccionando el parpado derecho y extendiéndo-
se hacia piramide nasal, con una superficie lisa y no
ulcerada. Se realiz6 biopsia incisional del tumor, cuyo
reporte histopatoldgico dicté un DFSP desdiferenciado
(areas de fibrosarcoma 60% y dermatofibrosarcoma
residual 40%) (Fig. 1).

Se realizaron estudios de inmunohistoquimica con
los siguientes resultados en las células neoplasicas:
CD34 positivo, factor Xllla y CD117 (c-kit) negativos,
resultados que apoyaron el diagnéstico de DFSP .

Al reporte de la tomografia axial computarizada (TC)
de cuello, macizo facial y térax se encontrd una lesién
exofitica localizada en regién ciliar izquierda que abar-
ca el dorso nasal y se extiende hacia la region frontal,
desplaza el ojo en sentido posterior y lateral, que mide
10.8 x 11.7 x 5.2 cm (Fig. 2).

Con base en lo anterior, se realizd una reseccion
amplia de tumor en regidn frontonasal izquierda, fresa-
do del hueso frontal y raiz nasal mas reconstruccion
inmediata con colgajo microvascular de dorsal ipsilate-
ral. Los hallazgos fueron tumor de 12 x 10 x 6 cm en
regién previamente descrita que comprometia ambos
parpados, ambos globos oculares se encontraban in-
tegros, estructuras 6seas y seno frontal ipsilateral sin
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Figura 2. Tomografia axial computarizada de macizo facial.
Se encontr6 una lesion exofitica localizada en region ciliar
izquierda que abarca el dorso nasal y se extiende hacia
la region frontal, desplaza el ojo en sentido posterior y
lateral, que mide 10.8 x 11.7 x 5.2 cm.

Figura 3. A: fotografia posterior a la reseccidn. B: fotografia
a los seis afios de la cirugia.

alteracion. Se encontraron bordes quirurgicos superior
a 3.5 cm, inferior a 0.1 cm, medial a 0.7 cm y lateral a
2.2 cm, lecho quirurgico a menos de 0.1 cm, con fascia
discontinua. La paciente present6 trombosis arterial del
colgajo dorsal, por lo que fue reintervenida, realizando
colgajo microvascular de radial, el cual también pre-
senté complicaciones, dejandolo en esta ocasion de
forma parcial para formacion de tejido de granulacion
y finalmente se realizé toma y aplicacién de injerto de
espesor parcial. La paciente fue valorada para recibir
adyuvancia, sin embargo, no fue candidata a radiote-
rapia por alta morbilidad. Se ha realizado biopsia de

parpado con resultados negativos a malignidad en tres
ocasiones. Actualmente, a seis afnos de la intervencion,
sin evidencia de recaida (Fig. 3).

Discusion

El DFSP se presenta clasicamente como una lesion
cutanea no dolorosa, con progresion lenta que puede
comenzar como una placa violeta o rosada. Se origina
comunmente en la dermis del tronco (50-60% de los
casos) y miembros inferiores (25%), en nuestro caso la
presentacion de cabeza y cuello representan del 10 al
15%*. Paulatinamente esta placa puede crecer lenta o
rapidamente, desarrollando mdltiples nédulos, de ahi
el nombre de protuberans, aunque también se han
descrito casos que presentan morfologia protuberante
desde el inicio®. Si estas lesiones no son tratadas pue-
den llegar a ulcerarse y/o sangrar'. La examinacion
clinica se enfoca en la visualizacion y palpacion de la
lesion. Aunque la diseminacion linfatica es rara, la eva-
luacién clinica de los nédulos regionales es apropiada,
particularmente si el diagndstico de DFSP no ha sido
establecido aun®. En toda lesién sospechosa de DFSP
se debe realizar biopsia incisional o excisional®. Ante
la sospecha histoldgica de un DFSP es recomendable
realizar un estudio inmunohistoquimico dirigido a des-
cartar otros tumores, el hallazgo inmunohistoquimico
mas caracteristico es la positividad del anticuerpo
CD34, el cual estuvo presente en este caso y de acuer-
do con Llombart, et al. se manifiesta en entre un 80 y
un 100% de las células neoplésicas, sin embargo la
ausencia de este marcador no excluye el diagnéstico.
ElI CD34 también es util tras la cirugia, asegurando que
los margenes de extirpacion estan libres de tumora-
cién, para distinguir entre neoplasia residual y tejido
cicatricial®.

El DFSP raramente hace metastasis. Reportan Allen,
et al. que menos del 5% de los pacientes con este
padecimiento lo presentan, cuando llegan a ocurrir re-
currencias distantes se encuentran principalmente en
nddulos linfaticos y en pulmén'. En nuestro caso, en la
tomografia de térax se identificd un nddulo subsélido
en el segmento lateral del I6bulo inferior de 3 mm, su-
giriéndose origen inflamatorio; se mantuvo en vigilancia
sin cambios hasta el dia de hoy.

El DFSP-FS ocurre en una minoria de casos. La ex-
presion de CD34 esta usualmente disminuida o perdi-
da, y el reordenamiento de PDGFB alin se encuentra
presente mediante hibridacion fluorescente in situ
(FISH). EI DFSP-FS se ha asociado con mayor nimero
de recurrencias y metastasis®. Sin embargo, a pesar
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de que al reporte histopatolégico de nuestra paciente
se encontré un darea del 60% de fibrosarcoma y no
recibié adyuvancia con radioterapia, se encuentra libre
de enfermedad a seis afos de seguimiento.

Debido a la morfologia similar con lesiones benignas,
la sospecha diagndstica puede variar, teniendo como
diagnosticos diferenciales a quistes sebaceos, lipomas
y dermatofibroma. El diagndstico definitivo sera dado
por el examen histoldgico del material de la biopsia (in-
cisional o excisional) con tincién inmunohistoquimica’.

Los métodos de imagen pueden proveer una mejor
definicion de la extension local de la lesion y permitir
un plan quirdrgico mas preciso. La TC y la resonancia
magnética (RM) nos muestran tejido blando que pue-
den realzarse con contraste. La RM ponderada en T1
y contraste con gadolinio ha demostrado ser Util en la
evaluacién local y extensa debido a la alta sefalizacion
que presenta, esto resulta importante para planificar la
cirugia y escoger la estrategia de reconstruccion mas
apropiada®.

El pilar del tratamiento del DFSP es la escision qui-
rurgica completa con margenes histolégicamente ne-
gativos. Como ya se menciond, debido al crecimiento
en forma de dedos o tentaculos, las escisiones incom-
pletas son comunes y pueden causar recurrencias,
comunes en tumores de cabeza y cuello, probablemen-
te por la dificultad de alcanzar margenes amplios en
estas dreas'. Por tales motivos, la principal preocupa-
cién al tratar un DFSP es la recurrencia local, siendo
la principal meta de cirugia la reseccién con margenes
negativos®. Comparativamente con nuestro caso, te-
niendo margenes de reseccion limitados, el inferior a
1 mm, y el margen profundo con fascia discontinua
positiva es imperativo tener en consideracion el aspec-
to tridimensional en areas complejas como la cara, ya
que en nuestro caso todo el lecho quirdrgico dseo fue
fresado, por lo que consideramos que al ser esta una
barrera de diseminacién es al mismo tiempo la razén
del buen control local, a pesar de que los factores de
riesgo para recurrencia que mas se han identificado
son el cambio a histologia fibrosarcomatosa (DFSP-
FS), reseccion quirdrgica R1 (méargenes de reseccion
menos a 1 mm o la presencia microscdpica de DFSP
en el margen de reseccion) y tumores que midan mas
de 5 cmé.

El tratamiento inicial consiste en una escision local
amplia con margenes de 2.0 cm®. La cirugia microgra-
fica de Mohs (CMM) es un procedimiento quirdrgico en
el que se incluye el control microscopico, después de
cada extraccion de lesién y mientras el paciente espe-
ra, el tejido es examinado mediante un estudio

transoperatorio en busqueda de células tumorales, lo
cual ayuda a determinar al cirujano si es necesaria una
reseccion mas amplia®, esto ha demostrado un menor
porcentaje de recurrencias (3 vs. el 30% que represen-
taba la cirugia convencional con margenes amplios),
asi como una mayor preservacion de tejido sano. La
CMM es altamente recomendable en lesiones recu-
rrentes o en localizaciones complicadas, como cabeza
y cuello®. En el caso de nuestra institucion, al no contar
con acceso a la CMM, se optd por la escisién quirdr-
gica completa, siendo exitosa, con resultados a seis
afnos posteriores a la cirugia libre de recaidas.

La radioterapia se reserva para casos realmente ex-
cepcionales, como tratamiento paliativo a nivel local con
DFSP irresecables o en pacientes con DFSP metasta-
sico?. Los efectos adversos de la radioterapia aumentan
el riesgo de complicaciones, que incluyen fibrosis, ne-
crosis, edema y fallas en injertos cuténeos'.

La terapia sistémica puede ser utilizada en tumores
primarios inoperables, enfermedad local recurrente ino-
perable o en enfermedad metastasica. El objetivo de
esta terapia es actuar sobre la proteina fusionada res-
ponsable del crecimiento de DFSP mediante inhibidores
de la tirosina cinasa, como el imatinib, mostrando efec-
tividad en pacientes con traslocacion en los cromoso-
mas 17 y 22, por lo que se recomienda que previo al
inicio de terapia con imatinib se haga la deteccion de la
fusién de traslocacion COL1A1-PDGFB mediante FISH
0 reaccidn en cadena de la polimerasa en tiempo real
(RT-PCR). El imatinib ha sido utilizado como terapia
neoadyuvante antes de la CMM, con resultados de dis-
minucion del tumor del 20 y el 31.5% en dos y tras me-
ses, respectivamente’. Es recomendable comenzar el
tratamiento con 400 mg dia, dosis que muestra la misma
eficacia que dosis mas altas y es mejor tolerada®.

Generalmente, el prondstico de DFSP es bueno
cuando se realiza una escision amplia con margenes
negativos, con tasas de supervivencia a los dos y cinco
afos del 97 y 92%. El estado de los margenes quirur-
gicos se ha relacionado con incidencia de recurrencia
local, mientras que el tamafio del tumor no ha demos-
trado tener una relacion directa con la recurrencia®. Se
considera como opcion razonable usar un margen de
seguridad de por lo menos 2 cm. Desafortunadamente,
la escision amplia conlleva amplios defectos de tejidos
blandos que requeriran reconstruccion’®.

ElI DFSP-FS se considera un tumor con mucho mayor
riesgo de recurrencia y metastasis. Se realizé un me-
taanalisis, incluyendo 1,422 casos de DFSP y 225 ca-
sos de DFSP-FS, donde se observé una recurrencia
del 13.7 y del 29.8%, respectivamente®.
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La importancia de este caso clinico radica en la
localizacion del tumor, ya que se presentd en una zona
poco comun, con datos de alta probabilidad de
recurrencia, y pese a esto, a seis anos de la reseccién
amplia la paciente no ha presentado signos de
recaida.
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