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Resumen

Se presenta un paciente con un dermatofibrosarcoma protuberans en el muslo izquierdo, raro sarcoma de las
partes blandas. Se expone el cuadro clínico y la terapéutica efectuada. Se revisa la literatura.

Descriptores DeCS: DERMATOFIBROSARCOMA/ cirugía; NEOPLASMAS CUTANEOS/ cirugía.
Los sarcomas de los tejidos blandos son
neoplasias relativamente raras, representan el 1 %
de todos los tumores malignos. Existen más de 20 ti-
pos de sarcomas de las partes blandas, los que
pueden desarrollarse a cualquier nivel del cuerpo.1

Los fibrosarcomas ocupan el segundo lugar en
orden de frecuencia entre los sarcomas de los tejidos
blandos,1 subdividiéndose histológicamente en bien
diferenciados, poco diferenciados y dermato-
fibrosarcoma protuberans.

El objetivo del presente trabajo es presentar un
caso de dermatofibrosarcoma protuberans tratado
en nuestro centro, así como una revisión de la
literatura sobre dicho tumor.

Presentación del caso

Paciente masculino, mestizo, de 52 años de
edad, chofer de ambulancia, que proveniente de otra
provincia acude a nuestro hospital en abril de 1996
por presentar una tumoración en el muslo izquierdo
desde hacía aproximadamente 10 meses, la cual
había aumentado de tamaño de forma rápida en los
últimos 3 meses luego de comenzar como una
pequeña elevación de la piel.

ANTECEDENTES PATOLÓGICOS PERSONALES

� No refiere

EXAMEN FÍSICO

� Muslo izquierdo: en el tercio superior de su cara
lateral existen múltiples nodulaciones induradas
de diversos tamaños y de color pardo rojizo; la
mayor de las mismas está pediculada,
multilobulada, mide aproximadamente 10 cm y
su superficie se halla necrosada y sangra
fácilmente (fig. 1).
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FIG. 1. Aspecto clínico de la zona tumoral. Se aprecia la
superficie necrosada y sangrante de la tumoración mayor.
A) Vista anterior; B) Vista lateral; C) Vista posterior.
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Exámenes complementarios

– Hemoglobina: 13,3 g/L
– Hematócrito: 0,40
– Eritrosedimentación: 74 mm
– Leucograma: 7,6 x 109

Polimorfonucleares: 76
Linfocitos: 21
Eosinófilos: 02
Monocitos: 01

– Serología: No reactiva
HIV: Negativo

– Calcio: 2,0 mmol/L
– Fósforo: 1,2 mmol/L
– Radiografía de partes blandas: tumoración

pediculada en 1/3 superior del muslo izquierdo.
– Biopsia por aspiración con aguja fina:

dermatofibrosarcoma protuberans.

TRATAMIENTO

Se realizó exéresis de la zona tumoral, con un
margen de seguridad de 3 cm (fig. 2). El defecto de
piel se cubrió inicialmente con piel de cerdo (Banco
de Tejidos ORTOP, La Habana, Cuba), posteriormente
se realizó injerto de piel tomada del muslo
contralateral.

La anatomía patológica confirmó el diagnóstico;
los tejidos de los márgenes no se encontraban
infiltrados (B 96-178). Las figuras 3 y 4 muestran
los hallazgos anatomopatológicos.

En junio del 1997 el paciente se encontraba libre
de síntomas y sin recidivas.

FIG. 2. Exéresis en bloque de la zona tumoral, con margen
de seguridad amplio.
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FIG. 3. Anatomía patológica de la tumoración. Aspecto
macroscópico.

Discusión y revisión de la literatura

El dermatofibrosarcoma protuberans es un raro
tumor de la piel2,3  que se extiende al tejido celular
subcutáneo y al músculo subyacente,4,5 formando
masas protuberantes, nodulares o multinodulares,5

de crecimiento lento.6 También se conoce como
dermatofibrosarcoma protuberans de Hoffman y
como dermatofibroma progresivo y recurrente de
Darier.5

Su origen es impreciso (histiocitos o
fibroblastos).5 Se ha postulado que son de origen
histiocítico y que pertenecen al creciente grupo de
los fibrohistiocitomas.6-8 La ocurrencia de tumores
histológicamente idénticos que contienen melanina
(neurofibromas verticilares) sugiere que algunos de
ellos pueden originarse de los nervios periféricos.6

Se ha demostrado la presencia de alteraciones
cromosómicas idénticas en el dermatofibrosarcoma
protuberans y en los tumores malignos de la vaina
de los nervios periféricos en pacientes con
neurofibromatosis.9

Puede aparecer a cualquier edad,1 aunque es
más frecuente entre los 20 y los 40 años y es el
sexo masculino el más afectado.5 Puede tener una
localización tan profunda como el retroperitoneo,
pero los sitios más frecuentes son el tórax, la pared
abdominal, las extremidades, la cabeza y el cuello.5

Se inicia como una tumoración elevada y firme,
nodular o multinodular4,5,8 de color rojizo, fija a la
piel y desplazable sobre los planos profundos,5 su
crecimiento es lento y no se le presta atención hasta
que ha adquirido un gran tamaño.6,8 Sólo en un
escaso porcentaje son dolorosos.2,5

Estos tumores no son encapsulados, pero poseen
una seudocápsula de células comprimidas, normales
y malignas.1 Se extienden siguiendo los planos
aponeuróticos, haces musculares y vainas nerviosas,
más allá del tumor macroscópico.1,5 Están formados
por células fusiformes, en fascículos, orientados en
diferentes direcciones; es característica la
disposición radial de las células hacia un centro vacío
(imagen en rueda de carro).5,6 La porción central es
más celular, con predominio de fibras colágenas y
reticulares. Las células neoplásicas tienen núcleos
de formas diversas, muestran poco pleomorfismo y
las figuras mitósicas son raras.

Se consideran como localmente malignos y son
muy frecuentes las recidivas luego de la exéresis
limitada,1-6,8,10 pero las metástasis son raras (1 %),
sólo ocurren después de múltiples recidivas y
generalmente a los pulmones por vía
hematógena1,2,5,8 y en menor frecuencia a los
ganglios linfáticos regionales y a las vísceras.6

El tratamiento de elección es la resección
amplia del tumor, con un ancho margen de tejido
circundante,1-5,8 incluyendo la fascia subyacente;3

el margen de seguridad debe llegar 3 cm más allá
de la lesión macroscópica y los bordes deben ser
histológicamente negativos,10-12 de lo contrario las
recidivas ocurren en cerca del 70 % de los pacientes.
La primera resección es de vital importancia, dado
que tras la primera exéresis inadecuada el tumor
queda expuesto a un crecimiento local incontrolado.8

Cuando debido a la localización anatómica del
tumor no es posible la resección o conseguir unos
márgenes de seguridad lo suficientemente amplios,
puede utilizarse tratamiento radioterápico aislado o
en combinación con el quirúrgico.8,11
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FIG. 4. Anatomía patológica de la
tumoración. Aspecto microscópico. A)
Proliferación de células fusiformes que
toman disposición verticilar o "en rueda
de carro" . Se observan algunos
histiocitos en el estroma y mitosis
atípicas. (HE x 10); B) A mayor
aumento se evidencia aspecto
verticilar. (HE x 10); C) Fibroblastos
anaplásicos. Núcleos alargados y
nucleolos prominentes. Límites
celulares imprecisos. (HE x 100).
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Résumé

Un patient atteint d�un dermatofibrosarcome protubérant
sur la cuisse gauche, un rare sarcome des parties molles,
est présenté. Le tableau clinique et la thérapeutique effectuée
sont exposés. La litérature est mise en revue.

Most clés: DERMATOFIBROSARCOME/chirurgie;
NÉOPLASMES CUTANÉS/chirurgie.

Summary

A patient with a dermatofibrosarcoma protuberans on the
left thigh, a rare sarcoma of the soft parts, is presented.
The clinical picture and the therapeutics used are exposed.
Literature is also reviewed.

Subject headings: DERMATOFIBROSARCOMA/surgery; SKIN
NEOPLASMS/surgery.
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