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Reportes de caso

Dermatofibrosarcoma protuberans facial: localizacion
atipica - reporte de caso

Facial Dermatofibrosarcoma Protuberans: Atypical Location

- Case Report
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Introduccion: El dermatofibrosarcoma protuberans es un tumor maligno de tejidos
blandos que afecta dermis, tejido subcutaneo, musculo o fascia. Su localizacion
en cabeza y cuello es infrecuente (=6%). Tiene origen mesenquimatoso y puede
asociarse a traumatismos previos o factores genéticos o ambientales. Aunque es
maligno, presenta bajas tasas de metastasis y alta recurrencia local, por lo que re-
quiere manejo quirtrgico. Caso clinico: se presenta el caso de un paciente de 47
afnos con masa facial de 3 anos de evolucion, crecimiento lento, de 10 cm de diame-
tro en el angulo submandibular derecho. Fue sometido a reseccion quirtrgica con
biopsia por congelacion, confirmandose bordes negativos. El defecto resultante se
reconstruy6 con colgajo pectoral de espesor total miofasciocutaneo, con adecuada
evolucion posoperatoria. A los 16 meses no presenta recurrencia, con resultados es-
téticos satisfactorios. Conclusion: este caso resalta la rareza y el manejo exitoso de
un dermatofibrosarcoma facial.
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ABSTRACT

Key words (MeSH):
Dermatofibrosarcoma, myocutaneous
flap, head and neck neoplasms.

Introduction: Dermatofibrosarcoma protuberans is a malignant soft tissue tumor
affecting the dermis, subcutaneous tissue, muscle or fascia. Its occurrence in the head
and neck is uncommon (<6%). It has a mesenchymal origin and may be associated
with previous trauma and genetic or environmental factors. Although malignant, it
shows low metastatic rates and high rate of local recurrence, thus requiring surgical
management. Case report: We present the case of a 47-year-old patient with a facial
mass of 3-year evolution, showing slow growth and measuring 10 cm in diameter at
the right submandibular angle. The patient underwent surgical resection with intrao-
perative frozen section biopsy, confirming negative margins. The resulting defect
was reconstructed with a full-thickness myofasciocutaneous pectoral flap, with op-
timal postoperative recovery. At 16 months of follow-up, there was no recurrence,
and esthetic results were satisfactory. Conclusion: This case highlights the rarity and

successful management of facial dermatofibrosarcoma.

Introduccion

El dermatofibrosarcoma protuberans (DP) es un tumor
de piel considerado sarcoma de diferenciacion fibroblas-
tica. Este tumor fue descrito por primera vez en 1890 por
Sherwell y Taylor; sin embargo, su reconocimiento como
entidad aislada en 1924 se atribuye usualmente a Darier y
Ferrand, aunque existian casos previos a las descripciones
hechas por ellos (1, 2). En particular, su actual denominacion
como «dermatofibrosarcoma protuberansy» fue propuesta por
Hoffmann en 1925 (2, 3).

El DP hace parte del 0,6% de los tumores malignos de
piel y del 18,4% de los sarcomas de tejidos blandos, por lo
que es una entidad rara (1). Por lo general, su diagnostico y
tratamiento se retrasan dado que puede confundirse con enti-
dades benignas y, en consecuencia, pueden pasar mas de 10
afios desde la presentacion hasta el tratamiento definitivo (4,
5). Su origen es mesenquimatoso, derivado de células madre
dérmicas o de células mesenquimatosas no diferenciadas que
contienen tejido muscular, fibroblastico y neurolégico (1, 3).

No se ha establecido con claridad la presencia de antece-
dentes ni factores desencadenantes. Entre el 10% y el 20%
de pacientes reportan un antecedente de trauma local previo
al desarrollo de la lesion, e incluso se han propuesto como
posibles factores asociados las punciones por vacunacion o
los traumatismos producidos durante la realizacion de tatua-

jes (1, 3). Se han descrito asociaciones con acantosis nigrans,
exposicion al arsénico, acrodermatitis enteropatica y estado
de embarazo (3). El tratamiento es quirargico con margenes
amplios debido a que su recurrencia puede llegar hasta un
11% al 60% (1, 3). Estos pacientes en ocasiones requieren
multiples cirugias para controlar la recurrencia local (3).

Caso clinico

Se trata de un paciente masculino de 47 afios, con un tnico
antecedente de hipertension arterial no tratada farmacoldgi-
camente. Refiere una masa indolora en la region mandibular
derecha, de crecimiento lento y progresivo desde hace 3 afios,
sin alteraciones en la apertura oral ni dificultad respiratoria
o deglutoria. Consulta debido a la alteracion estética facial
que le produce la masa (Figura 1). El paciente es procedente
de Venezuela y no ha recibido seguimiento médico en los
ultimos afios. Refiere un estudio extrainstitucional previo de
drenaje y biopsia de la lesion; sin embargo, no se obtuvieron
reportes ni resultados claros. Al momento de la valoracion,
el paciente presenta la masa descrita, sin adenopatias ni otras
alteraciones sintomaticas.

El paciente presenta masa exofitica que se extiende desde
el &ngulo mandibular derecho hasta la sinfisis mandibular, de
aproximadamente 10 cm de diametro, de consistencia pétrea,
dura, mévil, no adherida a planos profundos, indolora y sin

Figura 1. Imagenes pre-operatorias del paciente con dermatofibrosarcoma protuberans. Masa exofitica a nivel de rama y angulo mandibular derecho
con extension hasta sinfisis mandibular, de aproximadamente 10cm, pétrea, dura, movil e indolora. Imagenes preoperatorias del paciente.
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secreciones activas. Se realizan estudios mediante técnicas
de imagen complementarios: tomografia computada (TC) y
resonancia magnética (RM) de cuello (Figura 2), las cuales
muestran una masa heterogénea, con centro necrotico, de 67
x 58 x 93 mm, no adherida a planos profundos, con hiperin-
tensidad en T2, sefial intermedia en T1 y realce homogéneo
tras la administracion del contraste.

Se realizd una biopsia por aspiracion con aguja fina
(BACAF) de la lesion y se obtuvieron tres muestras que
reportan lesion mesenquimal sin evidencia de malignidad.
Posteriormente, se realiz6 una biopsia incisional en cufia de
las regiones anterior y posterior, cuyo andlisis muestra un
tumor de linaje mesenquimal tipo fusocelular de bajo grado.
Los estudios de inmunohistoquimica confirman finalmente
el diagnostico de dermatofibrosarcoma protuberans.

Figura 2. A) Imagen tomografica, corte axial, ventana osea. B)
Imagen resonancia, corte axial.

A: masa de contornos lobulados y bien definidos, de contenido
heterogéneo, con areas de necrosis y sangrados, localizada en el
plano subcutaneo de la region facial y porcion superior cervical
derecha. No presenta plano de clivaje con los musculos, sin
compromiso profundo cervical. Sus dimensiones son de 67 x 58 x 93
mm (LxAP x T). B: lesion tumoral voluminosa en la regién mandibular
derecha, que compromete el plano graso celular subcutaneo, con
contornos definidos y un diametro aproximado de 7 cm. Se observa
finamente septada, en contacto con el musculo masetero y la rama
horizontal de la mandibula, sin signos de infiltracion. Muestra sefal
intermedia en T1, iso e hiperintensa en T2, con leve restriccion
de la difusion y realce heterogéneo tras la administracion del
contraste. Imagenes preoperatorias del paciente.

El resultado de la inmunohistoquimica fue positivo para
CD34, por lo que se decidi6 aplicar un manejo quirtrgico
y reconstructivo abierto. Se realiz6 una reseccion completa
de la masa mediante biopsia por congelacion, por lo que fue
necesario ampliar los margenes profundos e inferiores dado
el compromiso tumoral, con un defecto de 10 cm. El pa-
ciente fue sometido a reconstruccion del defecto mediante
colgajo pectoral miofasciocutaneo de espesor total (Figura
3A-D), con adecuada evolucion posoperatoria. Durante el
seguimiento, el paciente rechazé el tratamiento coadyu-
vante. A los 16 meses de la intervencion, el paciente no
presentd recidivas y mantuvo resultados estéticos satisfac-
torios (Figura 4).

Figura 3. A: disefo de colgajo pectoral, B: diseccion de colgajo, C:
defecto en cara posterior a la reseccion, D: resultado posoperatorio
inmediato. Imagenes intraoperatorias del paciente.

Figura 4. A: resultado 2 semanas después de la intervencion
quirlrgica, B: resultado 16 meses después de la intervencion
quirurgica. Imagenes posoperatorias del paciente.



258  Gonzalez-Orozco A, Pachén-Rojas C, Pulido-Arias A, Gémez-Posso G.

Discusion

El dermatofibrosarcoma protuberans (DP) es un tumor de
piel y tejidos blandos maligno de origen mesenquimatoso (1,
3). Puede afectar la dermis, el tejido celular subcutaneo vy,
en menor proporcion, el musculo y la fascia. Afecta a perso-
nas de cualquier edad, aunque es mas frecuente en hombres
adultos jovenes y afrodescendientes (1, 2). Su localizacion
en cabeza y cuello es rara (6,1%), ya que suelen aparecen
con mas frecuencia en el tronco (35%-70%) y en las extre-
midades (30,5%-56%) (1, 3).

Por lo general, estas masas inician como una placa su-
perficial firme, plana, con engrosamiento y formacion de
placa esclerodérmica con descoloracion azulada o rojiza (1,
2). Aunque indoloros, estos tumores suelen alcanzar un gran
tamafio cuando no se tratan, incluso generando ulceraciones
en la piel con sangrado o sobreinfeccion (1, 2, 3). Su aspec-
to macroscopico es muy heterogéneo y variable, por lo que
pueden simular otras lesiones de piel y tejidos blandos (1, 5).

Su etiologia es desconocida; sin embargo, se ha pro-
puesto un componente genético como hipotesis, sustentado
en la translocacion de cromosomas descrita entre los genes
COL1A1 y PDGFB que genera una alteracion en la proteina
de fusion COL1A1/PDGFB, la cual actia como un potente
receptor mitogénico para cé¢lulas mesenquimatosas y factor
tumoral (1, 6). Por otro lado, se ha considerado también un
componente hormonal dada la relacion entre esta entidad y
el embarazo en mujeres (1).

El diagnéstico es histologico. En estudios recientes se ha
empleado la biopsia por aspiracion con aguja fina (BACAF);
sin embargo, este procedimiento no siempre proporciona re-
sultados concluyentes (1). EI 33% de los pacientes requiere
un espécimen quirirgico o una biopsia profunda para esta-
blecer el diagnéstico definitivo, por lo que la indicacién de
realizar una BACAF sigue siendo muy discutida, excepto en
casos de sospecha de recurrencia local (1, 7). Diferentes es-
tudios han demostrado un bajo rendimiento diagnostico de
la BACAF, por lo que el diagndstico definitivo suele con-
firmarse mediante biopsia incisional o reseccion quirurgica
(10). En ocasiones, se pueden realizar pruebas complemen-
tarias como la hibridacion fluorescente in situ (FISH, por sus
siglas en inglés) para confirmar hallazgos histologicos, de-
tectando el compromiso cromosémico que podria confirmar
las mutaciones descritas previamente (1).

En términos histoldgicos, estos tumores son de maligni-
dad intermedia, con una tasa de metastasis baja, pero alta de
recurrencia local (1). Presentan fibroblastos en huso, elonga-
dos, en forma estoriforme alrededor de un capilar o un foco
acelular (2). El pleomorfismo nuclear es bajo, con una tasa
mitética bajas o intermedia y presencia infrecuente de ne-
crosis (3). En estadios tempranos, no se observa invasion a
estructuras subdérmicas, por lo que el diagndstico se confun-
de con masas benignas, y su estadio avanzado o recurrente
presenta invasion a tejidos profundos (5). Se han descrito
siete subtipos histolégicos de DP: clasico, esclerético, fi-
broblastoma de células gigantes, tumor de Bednar, mixoide,
atrofico y fibrosarcomatoso (6, 8). Este tltimo tiene un com-
ponente sarcomatoso de alto grado (1).

La inmunohistoquimica no reporta patrones consistentes;
sin embargo, en busqueda de diagnoésticos diferenciales, es
util la inmunohistoquimica para CD34 y estudios citoldgicos
que evidencien translocacion del cromosoma 17 y 22 (q22,
ql13) (5). Otros marcadores descritos son vimentina y nesti-
na, con ausencia de factor XIIla, S100 y CD44 (1, 7).

El uso de imagenes complementarias es poco util para
el diagnostico, a menos de que se sospeche la presencia
de compromiso de tejidos profundos u 6seos (1). En estos
casos, la tomografia computarizada (TC) contrastada es el
examen inicial, reservando la resonancia magnética nuclear
(RMN) para el planeamiento quirtirgico y diferenciar entre
lesion tumoral o lesion cicatricial. En el reporte de caso des-
crito, la RMN permitié evidenciar una sefial hipodensa en
T1 e hiperintensa en T2, con realce homogéneo al contraste,
sin destruccion o6sea (9). Por otro lado, la tomografia per-
mitié observar lesiones hipoatenuadas, sin calcificaciones,
usualmente heterogéneas y patrones variables tras la admi-
nistracion del medio de contraste.

El tratamiento consiste en cirugia con margenes amplios,
debido a la alta tasa de recurrencia, que varia entre el 11%
y el 60% (1, 3). En ocasiones, los pacientes que desarrollan
un DP requieren multiples cirugias debido a la recurrencia
local (3). Cuanto mayor es el margen de reseccion, menor es
la probabilidad de recurrencia. Se ha descrito que un margen
de 2 cm a 4 cm es adecuado; de no ser posible, debe reali-
zarse una reseccion con biopsia por congelacion (1, 2, 4).
Obtener margenes amplios en la cabeza y el cuello sin ge-
nerar morbilidad es dificil; por ello, la técnica quirtrgica de
microcirugia de Mohs, que permite obtener margenes libres
mediante congelacion e inmunohistoquimica, ha demostrado
ofrecer mejores resultados (1). A pesar de las técnicas, mu-
chos pacientes requieren manejo reconstructivo cuando los
tumores son de gran tamafio o profundidad (3).

Solo el 1% de los casos hacen metastasis linfatica y entre
el 1% y el 7% hacen metastasis a distancia, por lo general
al hueso y el pulmdn, aunque esta mas relacionado con la
variante fibrosarcomatosa (0,4%-23,5% de metastasis), que
supone un peor prondstico (1). Usualmente no se recomien-
da la realizacion del vaciamiento ganglionar debido a su baja
tasa de metastasis; sin embargo, se ha visto mayor riesgo en
pacientes con recurrencias multiples a nivel local (2, 3). Una
limitacion para los margenes libres es la «pseudocapsulay
que contiene el DP y sus proyecciones, que pueden dificultar
su visualizacion patologica intraoperatoria (2, 3).

Estos tumores son radiosensibles, por lo que la radiote-
rapia se considera un tratamiento coadyuvante. En lesiones
pequefias, se pueden emplear como monoterapia. La qui-
mioterapia, en cambio, no ha demostrado eficacia y solo
se considera como Ultima opcién en casos de metastasis a
distancia (1, 3). Se ha descrito el uso de la radioterapia o
quimioterapia en casos de margenes positivas, recurrencia,
metastasis, o tumores de gran tamafio no resecables (10).

Existen tratamientos con bioldgicos, como imatinib,
que se pueden utilizar en casos localmente avanzados o de
metastasicos no candidatos a manejo quiriirgico, con una
tasa de respuesta de hasta el 50% de los pacientes (1, 10).
Imatinib es un inhibidor de la tirosina cinasa dirigido a los
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receptores del factor de crecimiento derivados de plaquetas
(PDGFR, por sus siglas en inglés) que estd indicado para
casos de metastasis o recurrencias no resecables (10). Los
resultados terapéuticos favorecen el uso de este biologico
como tratamiento neoadyuvante con el fin de disminuir el
tamafio tumoral, ya que ha demostrado mayor respuesta en
pacientes con evidencia de translocacion cromosomica. En
la serie de casos publicada por Kashyap y colaboradores, el
uso de imatinib como tratamiento neoadyuvante, adyuvante
y en enfermedad metastasica mostré una tasa de respuesta
del 66,7% en pacientes no paliativos y del 33% en pacientes
en cuidado paliativo (11).

El seguimiento debe ser estricto dada la alta probabilidad
de recurrencia local, especialmente en los primeros 3 afios
posteriores al tratamiento, por lo que se recomienda hacer
una evaluacion cada 3 a 6 meses y luego anualmente (1). La
supervivencia es del 93% al 100% después de una reseccion
quirargica amplia (7).

A pesar de que esta localizacion es poco comun, existe
abundante literatura que describe casos de DP en la region
de cabeza y cuello. El caso presentado muestra el tamafio
tumoral tan extenso que puede presentarse antes de realizar-
se el manejo definitivo, en este caso con localizacion facial.
Rahman y colaboradores también describieron dos casos con
tamafios similares: uno localizado en la region cervical pos-
terior, de 7,5 x 6,4 cm, y otro en el cuero cabelludo, de 5,4
x 4,6 cm. En ambos casos, la reconstruccion se realizdé me-
diante injertos de piel: de muslo en el primer caso y de cuero
cabelludo en el segundo caso (7).

El caso reportado por Mani y colaboradores describe
una masa de caracteristicas y localizacion similares que las
documentadas en este manuscrito. Esta masa se extirp6 y re-
construyd con un colgajo en isla supraclavicular con algunas
complicaciones de necrosis distal, aunque con buenos resul-
tados posoperatorios (10).

Conclusion

Este es el primer caso descrito de un defecto de cobertura corre-
gido con un colgajo pectoral de espesor total miofasciocutaneo,
luego de la reseccion de un DP de gran tamaiio que arrojo bue-
nos resultados posoperatorios y estéticos. Desafortunadamente,
el paciente opt6 por rechazar el manejo médico coadyuvante y el
seguimiento clinico; sin embargo, hasta la fecha, dos afos des-
pués, no hay evidencia de recidiva. Se describi6 una patologia
tumoral en localizacion atipica con una alternativa quirargica
reconstructiva con resultados satisfactorios.
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