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RESUMEN

El Dermatofibrosarcoma Protuberans (D.F.S.P.)
representa un aspecto tumoral de células mesenquimaticas
gue tipicamente compromete tanto la dermis como el tejido
subcutaneo, de crecimiento lento. Recurre con mucha
frecuencia y rara vez produce metastasis. La frecuencia en
nuestro medio y en el resto del mundo es baja. Aparece
generalmente con una frecuencia similar en tronco y parte
proximal de extremidades. El origen celular exacto no esta
claro, sin embargo, la mayoria de los estudios soportan un
origen fibroblastico. Se presentan los hallazgos clinico
patolégicos de seis casos reportados en el Hospital
Universitario de Caracas, en los Ultimos diez afios, con
revision de la literatura. Siendo el tratamiento inicial, la
escision quirdrgica amplia. Presentandose como nédulos o
placas hipertréficas, de crecimiento lento, indolente, en tronco
y en extremidades: haciéndose notar un paciente que presenté
el tumor en el primer dedo del pie derecho (localizacion
extremadamente rara). A pesar de que nuestra experiencia es
limitada y el seguimiento de los pacientes es dificil por las
condiciones

propias de nuestro medio, en comparacion con la literatura
revisada se desprende que la incidencia universal de la
patologia es rara, y que el tratamiento de eleccion es
quirdrgico.

ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma Protuberans (DFSP) represents a
tumoral spectrum of slow growing mesenchymatic cells which
typically involve both the dermis and subcutaneous tissue. It
recurs frequently and rarely produces metastasis. Frequency
is low all over the world. It generally appears equally frequently
on trunk and proximal area of limbs. Its exact cellular origin is
not clear and most studies support a fibrobrastic origin. Clinical
and pathological findings of cases reported at the Hospital
Universitario de Caracas during the last ten years are
presented and a bibliographic revision is also included. Initial
treatment is ample surgical excision. Clinical features are slow
growing, indolent nodules or hyperthrophic plaques on trunk
and limbs; one patient showed a tumor on first finger of right
foot (extremely rare localization). In spite or our experience
being limited and follow-up of patients difficult due to local
conditions, a comparison with the literature revised shows that
the global incidence of this pathology is rare and that elective
treatment is surgical.
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INTRODUCCION

El Dermatofibrosarcoma  Pro-
tuberans (D. F.S. P.) representa un
espectro tumoral de células
mesenquimaticas que tipicamente
compromete tanto la dermis como el
tejido subcutédneo), de crecimiento
Iento4, pudiendo confundirse con una
cicatriz atipica hipertrofica 0
queloide®®. Recurre con mucha fre-
cuencia®® 'y rara vez produce
metastasis™, ensombreciendo el pro-
néstico cuando ésto ocurre. La fre-
cuencia en nuestro medioy en el resto
del mundo es baja™'**. Tipicamente
aparece en la edad adulta, con un
comportamiento muy agresivo cuando
se presenta en la infancial2. La inci-
dencia es cuatro veces mayor en hom-
bres que en mujeres. Aparece gene-
ralmente con unafrecuencia similar en
el tronco y parte proxima) de extre-
1715 pero puede conseguirse
en cualquier zona corporal, siendo
extremadamente raro en la parte dista)
de las extremidades®. El origen celular
exacto ha sido materia de controversia
por varias décadas, sin embargo, la
mayoria de los estudios histoquimicos
y de microscopia electrénica soportan
un origen fibroblastico®. El analisis
citogenético de algunos de estos
tumores han demostrado al menos dos
anormalidades cromosomaticas
(47,XY, +8; y48, XY +8, +nY
sugiriendo que este tumor sea
proporcional en su origen5.6,17,21. Sin
embargo Allan y col® en 1993
analizaron el ADN de dos pacientes
femeninas consiguiendo datos que
sugieren que el D.F.S.P. tenga un
origen monoclonal y que la masa
tumoral refleje la expansion clonal de
una sola célula. En otra investigacion
Bourlond® sugiere el miofibroblasto
como la célula madre probable. Es
evidente que se necesitan mayor nu-
mero de investigaciones para definir su
origen.

El aspecto microscopico ca-
racteristico es la disposicion en rueda
de carro de los fibroblastos observados
como fasciculos cortos que transcurren
en angulos rectos entre si. Se
observan pérdidas de las crestas
interpapilares, y el tumor ocupa la

dermis, infiltrando con frecuencia el
subcutaneo y posiblemente el muscu-
lo. Puede observarse degeneracion
mucoide con depésitos de mucina en
areas focales del tumor®.

Deseamos determinar la inci-
dencia  del Dermatofibrosarcoma
Protuberans (D.F.S.P.) en el Servicio
de Dermatologia del Hospital Univer-
sitario de Caracas (H.U.C.), hallazgos
clinicos, diagnostioodiferencial, método
terapéutico  utilizado 'y  revision
comparativa de la literatura.

MATERIALES Y METODOS

Se revisaron los archivos del
Laboratorio de Dermatologia del
HU.C. y las |historias clinicas
correspondientes a 6 pacientes con el
diagnostico de  Dermatofibrosoma
Protuberans, de ambos sexos, con
edades que oscilaban entre 30 y 48
afios, quienes consultaron el Servicio
de Dermatologia del H.U.C. entre los
afios 1982 y 1992.

RESULTADOS

Se observé igualdad de
frecuencia de ambos sexos (50%), con
edades comprendidas entre 30y 48
afios. provenientes 5 de ellos de la
localidad y uno solamente del interior
del pais (e do. Apure).

El tiempo de evolucion de la
tumoracién oscilé entre 11 mesesy 26
afios, con un 50% por encima de los 5
afios.

La localizacion anatémica mas
frecuente se observd en el tronco
(50%); uno de los casos en muslo
(16%) y otro en el primer dedo del pie
derecho (16%); y un caso localizado
en la region glutea (16%).

En ninguno de los casos se
reportaron adenopatias ni metastasis.

A todos se les realizd escision
de la lesion con un margen amplio (no
menos de un centimetro); en su mayo-
ria (66%) al realizar el diagndstico
clinico y en 2 de ellos (33%) se les
realizd biopsia confirmatoria previa.
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En el 50% de los pacientes se
observé excelente evolucién, sin
recidivas; y el 50% restante no acudi6
a controles sucesivos. (TABLA N'1)

Dentro de los diagndsticos cli-
nicos enviados al realizar la extirpacion
total del tumor o biopsia del mismo se
encuentran: Dermatofibroma,
AngiogueratomayQueloide (1 caso c/
u), y en un 66% de los casos fueron
concordantes el diagnéstico clinico
inoicial y el definitivo (D.F.S. P.) (Tabla
N 2)

COMENTARIOS

Los datos que se desprenden
de nuestra investigacién muestran una
gran concordanciacon lo reportado en
la literatura. Eltiempo de evolucidn es
por lo general prolongado por ser un
tumor de crecimiento lento, poco
sintomatico'®. Sin embargo, llama la
atencion que en uno de nuestros casos
fue reportado el tumor en la region
digital del pie derecho, localizacion
sumamente rara; siendo reportado pre-
viamente en la literatura internacional
solo tres casos en la region dista) de
las extremidades ">

Los diagndsticos diferenciales
planteados en nuestra muestra son los
usualmente planteados en la literatura,
siendo mas comunmente confundidos
con : Tumores de origen neural,
histiocitomas fibrosos subcutaneos y
dérmicos, y fasceitis nodular ?*. Las
caracteristicas clinicas: noédulos, pla-
cas hipertroficas, cicatriz atipica de
crecimiento queloideo, son las des-
cripciones  usualmente realizadas"®
(Tabla 2).

Debido a la alta incidencia de
recidiva local en los margenes
lesionales luego del tratamiento qui-
rdrgico, en la literatura se recomienda
reseccion radical inicial con un margen
libre de lesién desde 1 a 5 cms. con
una excelente  evoluciéon 12,13
Conducta terapéutica que se verifico
en todos nuestros casos.

El pronéstico luego de la apari-
cion de recurrencia local o regional, o
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TABLA N° 1
DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS H.U.C. 1982 -1992

CASO N° SEXO EDAD LOCALIZACION TIEMPO DE
(ANOS) TAMANO EVOLUCION
1 M 38 Hombro 3 x 4 cms 11m
2 F 45 Muslo 2 cms. diam. 26a
3 F 38 Gluteo 1 cm de diam. 5a
4 F 30 R. Clav. der 2 cms. diam. 4a
5 M 30 Pre-esternal 6x3 cms 3a
6 M 48 Hallux der. 15 cms. diam. 18a
TABLA N° 2
DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS H.U.C. 1982-1992
CASO N° DIAGNOSTICO AL CARACTERISTICAS
REALIZAR LA BIOPSIA CLINICAS
1 Dermatofibroma gigante Tumor eritematoso
vs. dermatofibroma
2 Dermatofiborsarcoma Tumor sésil en forma
Protuberans (D. F.S.P.) de hongo discromico.
3 Dermatofibroma Nédulo duro hiperpigmentado
"en pastilla”
4 D.F.S.P. Tumor duro superficie
lisa y brillante.
5 D.F.S.P. Placa nédulo papular
eritematosa.
6 Angioqueratoma-queloide Placa queloidea violacea.

metéastasis es malo. Planteandose la
radioterapia como alternativa aunque

su papel exacto no esta claro™*°.

CONCLUSIONES

A pesar de que nuestra expe-
riencia es limitada y el seguimiento de
los pacientes es dificil por las condi-
ciones propias de nuestro medio, en
comparacion con la literatura revisada
se desprende que la incidencia univer-
sal de la patologia es rara, y que el
tratamiento inicial de eleccion es la
escisién amplia. Aunque no esta claro
el papel de la radioterapia, ésta apare-
ce como una buena alternativa tera-
péutica en los pacientes que tienen
lesiones que no son resecables. De
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todo esto se desprende la importancia
de familiarizar al médico con esta
patologia ya que el diagndstico precoz
es imperativo en el tratamiento ade-
cuado.
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