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Dermatofibrosarcoma Protuberans. A
clinico-pathologic study of 90 cases
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> RESUMEN

Introduccién: El Dermatofibrosarcoma Protuberans
(DFSP) es una neoplasia rara. Se origina en la dermis, es
de lento crecimiento, de aspecto nodular o polipoide que
invade la hipodermis y por lo general no da metstasis.
Los objetivos de este estudio fueron investigar la fre-
cuencia, caracteristicas clinicas y patologicas del DFSP en
nuestro Hospital.

Material y métodos: Sc buscaron en los archivos de Pa-
tologia del Hospital de Oncologia (IMSS), todos los casos
de DESP que ocurrieron en el periodo 2004 a 2008. To-
dos los casos fueron revisados y evaluados, de acuerdo
con los criterios actuales para esta neoplasia. La informa-
ci6én clinica se obtuvo de los expediente de cada paciente.
Resultados: Noventa casos de DESP se estudiaron, 56
(629%) casos tenian el aspecto tipico de DFSP, mientras
que en 10 (11.11%) casos, el DFSP mostraba dreas de
fibrosarcoma. El tumor se localizé con mayor frecuencia
en el tronco. La edad de los pacientes varié de 16 a 83
afios en el momento del diagnéstico inicial. La relacion
hombre:mujer fue de 1:1. La mayoria de los casos se pre-
sentaron como placas o pequefios nddulos.
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> ABSTRACT

Introduction: Dermatofibrosarcoma Protruberans (DFSP) is a
rare tumor originating from the dermis, it is slow growing, no-
dular, polypoid neoplasm that invade the subcutaneous tissue.
Distant metastasis occurs with extreme rarity.

This study aimed to identify frequency, clinical and pathologic
factor associated with DFSP in our Hospital

Material and methods: The archives of the Department of
Pathology, Mexican Oncology Hospital (IMSS) were retrospec-
tively searched to identify cases of DFSP diagnosed from 2004
to 2008. All cases were reviewed and evaluated using current
criteria. Patient’s clinical information was obtained from the me-
dical records.

Results: Ninety cases of DESP were studied. The histological
findings were typical of DFSP in 56 (6290) cases, whereas in 10
(11.119) cases, areas with a fascicular or “herringbone” growth
pattern, considered to represent fibrosarcomatous change. Tumor
location were similar in both groups, with the trunk being the
most common site. The patients ranged from 16 to 83 years at
the time of initial surgical excision. The male:female ratio was
1:1. Most of the lesions began as plaque-like areas or small raised
nodules.
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tologia, Hospital de Oncologia, Centro Médico Nacional Siglo XXI,
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xico D.F., México. Teléfono: 5627 6900, extension 22733. Correo
electronico: keme?2.tijax12@gmail.com
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Conclusiones: El DFSP representa el 4% de todos los
sarcomas de partes blandas en nuestro Hospital, las ca-
racteristicas clinicas y patologicas fueron similares a las
reportadas en la literatura médica.
Palabras clave: Dermatofibrosarcoma, frecuencia,
diagnéstico diferencial, México.

Conclusions: DFSP constitutes 4% of all soft tissue sarcomas
in our Hospital. Clinical and pathologic features were similar to
those described in the literature.

Keywords: Dermatofibrosarcoma, frequency, differential diag-
nosis, Mexico.

> INTRODUCCION

El Dermatofibrosarcoma Protuberans (DFSP) es un tu-
mor mesenquimatoso cutinco de crecimiento lento,
localmente agresivo, con un alto indice de recurrencia
después de la escision quirdrgica, sin embargo, rara vez
da metistasis.! Puede afectar cualquier grupo de edad,
con mayor incidencia en la cuarta década de la vida. El
sitio anatémico mas afectado es el tronco, seguido por las
extremidades, la cabeza y el cuello.?

Se desconoce su histogénesis, actualmente se consi-
dera que se origina en una célula madre mesenquimal.®
Se caracteriza por una translocacién lineal entre los bra-
zos largos de los cromosomas 17 y 22 ¢(17;22)(q22;q13),
0 por un cromosoma supernumerario en anillo derivado
de ésta misma translocacién,* lo cual permite la amplifi-
cacidn del factor B de crecimiento derivado de plaquetas,
que juega un papel importante en la patogénesis del
DEFSP. Esta mutacion hace que el DESP sea susceptible a
terapia con inhibidores de quinasas.

Es un tumor raro, representa 0.1% de todos los tumo-
res malignos y 1.8% de los sarcomas de tejidos blandos.”
En Estados Unidos, se ha calculado que se presentan de
0.8 a 4.5 casos por millon de habitantes al afio. Afecta to-
das las razas, siendo dos veces mds frecuente en poblaciéon
negra que en la caucisica.®

El objetivo del presente trabajo es establecer la fre-
cuencia del DFSP y sus variantes morfologicas en un
Hospital de Oncologia, analizar sus caracteristicas cli-
nicas y los problemas mas comunes en el diagndstico
diferencial.

> MATERIAL Y METODOS

Se recolectaron de los archivos del Servicio de Patologia
todos los casos diagnosticados como “Dermatofibrosar-
coma Protuberans”, del primero de enero de 2004 al
31 de diciembre del 2008. Fueron revisados de segunda
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intencién por dos patologas y una dermatopatdloga. En
la evaluacion de los casos, se utilizaron los criterios mor-
fologicos previamente establecidos.” En los casos con
dificultad diagnoéstica se emplearon marcadores de in-
munohistoquimica como: CD34, HMB45, Melan A,
proteina S100 y actina de musculo liso. Los datos clinicos
se obtuvieron de los expedientes de cada paciente. Los
resultados se expresaron mediante estadistica descripti-
va, las variables sociodemogrificas en base a medidas de
tendencia central en caso de ser cuantitativas, y de distri-
bucién normal si eran cualitativas.

> RESuLTADOS

CARACTERISTICAS CLINICAS

Se obtuvieron 110 casos diagnosticados como DESP, sin
embargo al revisarlos por segunda intencién, se corro-
boré el diagnéstico de DESP en 90 casos. En el mismo
periodo evaluado, se estudiaron 2 200 casos de sarcomas
de tejidos blandos, porlo cual la frecuencia de los casos de
DESP fue del 4%, con respecto al niimero total de los
mismos. Cuarenta y cuatro se presentaron en mujeres y
46 en hombres, con una relaciéon hombre:mujer de 1:1.

La localizacién mas frecuente fue la region del tron-
co con 51% de casos, seguido por la cabeza y cuello
(24.3%) y en tercer lugar extremidades inferiores (13%).
Dos casos (2.2%) se presentaron en la vulva.

El rango de edad de los pacientes fue de 16 a 83 anos,
con un promedio de 43 anos de edad, en ambos géneros.
Los adultos de 31 a 50 anos fueron los mas afectados por
esta neoplasia, representando 419% de los casos.

En la mayoria de los pacientes (74%), la lesion inicid
con una papula pequena indurada, de color rojo, de lento
crecimiento, que posteriormente se tornd en una placa
atrofica o esclerdtica. En 11% de los pacientes, la lesion
también inicié como un nddulo indurado para luego
transformarse en un tumor multinodular subcutineo.
El 15% de los pacientes acudieron a consulta cuando
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Figura 1.
Dermatofibrosarcoma Protuberans variedad convencional, neoplasia fusocelular
con patron en haces cortos que se entrecruzan formando rehiletes (Hematoxilina
&eosina).
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la neoplasia formaba un nédulo central ulcerado, de
aproximadamente 4 c¢cm de didmetro mayor, bor-
deado por placas adyacentes induradas, en donde la piel
adquirié un color violaceo.

El tiempo de evolucion de la enfermedad fue va-
riable, con un periodo de dos a 20 afios (mediana cinco
anos). Por otro lado, dos pacientes de 58 y 62 afos de
edad respectivamente, sehalaron que dicho nédulo
aparecié cuando tenian alrededor de 25 y 30 anos, res-
pectivamente.

Catorce (16%) de los pacientes tenian una historia
de cuatro a seis resecciones previas, antes de ser admitidos
en el Hospital de Oncologia.

CARACTERISTICAS ANATOMOPATOLOGICAS

Aspecto macroscopico. El tamaio de los especimenes va-
ri6 de 42 19 cm (mediana: 6 cm). En términos generales,
las lesiones < 6 cm tenfan un aspecto de placa, con la epi-
dermis intacta, por otro lado, el espesor medio de la piel
y tejido celular subcutineo al corte fueron de 4.5 cm. Las
lesiones > 10 cm tenian un aspecto nodular, con bordes
poco definidos, ulceraban la epidermis suprayacente y la
dermis adyacente tenia un espesor de 3 a 4 cm. En todos
los casos, la superficie de corte fue blanco-grisicea, fibro-
sa, pero en tres casos era completamente mixoide.

Aspecto microscopico. La mayoria de los casos (62%)
estaba compuesto por células fusiformes, dispuestas
en un patréon en “rueda de carreta” (Figura 1), con o
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Figura 2.
Dermatofibrosarcoma Protuberans con areas mixoides.

sin un centro colagenoso acelular central. El niimero
de mitosis promedio en 10 campos a seco fuerte fue de
uno a cuatro.

En tres (4.3%) de los casos, la neoplasia mostré areas
extensas mixoides (Figura 2), poco celulares, con escasos
vasos, ovales, que mostraron el aspecto clasico del DFSP
en el 10% al 20% de su superficie. Tres casos mostraron
depésito de melanina (Figura 3), y dos tenian dreas
con estructuras similares a los cuerpos de Verocay (Figu-
ra 4). Por otro lado, cinco (7.1%) casos mostraron areas
extensas de esclerosis.

En diez (11.11%) de los casos, la neoplasia mostrd
una transicién entre dreas clisicas de un DFSP vy dreas
compuestas por una neoplasia mesenquimatosa hiperce-
lular, con fasciculos largos que adoptaban un patrén de
crecimiento en “espina de pescado” (Figura 5). El na-
mero de mitosis en estas dreas en 10 campos a seco fuerte
fue de ocho a 15. Estos casos se diagnosticaron como
DEFESP con diferenciacion a fibrosarcoma.

El diagnoéstico de DFSP fue modificado en
20 casos, ocho casos fueron reclasificados como
Histiocitoma Fibroso Profundo, tres como Fibro-
matosis Musculo-Aponeurética, tres como Sarcoma
de Kaposi, cuatro como Angiosarcomas y dos como
Leiomiosarcoma.

En 12 casos (13%), el diagnéstico de DFSP fue
dificil de establecer, ya que la neoplasia mostraba ca-
racteristicas poco convencionales que nos obligaron a
descartar otras opciones de diagndstico:
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Figura 3.
Dermatofibrosarcoma Protuberans pigmentado, constituido por células fusiformes
y epitelioides, con granulos de melanina en su citoplasma (Hematoxilina & eosina).
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En tres casos se considerd la posibilidad diagnos-
tica de dermatofibroma celular, ya que las lesiones no
mostraron dreas francas de invasion en el tejido celular
subcutineo, sin embargo, la positividad intensa al CD34,
favorecio el diagnostico de DFSP.

En dos casos, la neoplasia mostré dreas pleomorficas,
por lo que se planted también la posibilidad diagnostica
de Sarcoma Dérmico de alto grado, sin embargo, debido
a que el 90% de la neoplasia mostré el aspecto clasico del
DESP e intensa positividad al CD34, el diagnoéstico final
en tales casos fue de DFSP con focos de diferenciacion a
sarcoma de alto grado.

En tres casos mads, la epidermis estaba por completo
ulcerada, la neoplasia mostré un patrén de creci-
miento fusocelular con pigmento en algunas células, la
consideracion diagndstica mds importante fue la de un
melanoma, sin embargo, la positividad intensa al CD34 y
la negatividad a marcadores de inmunohistoquimica tales
como el HMB45 y el Melan A, descartaron el diagndstico
mencionado.

Finalmente, en los tres casos de DFSP con exten-
sas dreas mixoides, se planted también el diagndstico de
una neoplasia neurogénica, la negatividad a la PS100 y el
aspecto caracteristico del DSFP en otras dreas, apoyo
el diagnostico del mismo.

El DESP en general present6 un indice mitdsico
bajo, menor a cinco mitosis en 10 campos a seco fuerte
en 93% de los casos, no obstante, en los casos con trans-
formacién a fibrosarcoma (11.11%), el indice mitdsico
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Figura 4.
Corte histologico que sefiala la formacion de cuerpos de Verocay en un Dermatofi-
brosarcoma Protuberans.
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aumento con un promedio de seis a 10 mitosis en 10
campos a seco fuerte.

> DiscusioN

El DESP es una neoplasia poco frecuente, representando
en la literatura médica el 1.8% de todos los sarcomas de
tejidos blandos.® En nuestra serie su frecuencia fue del
4%. La edad promedio de presentacion fue de 43 anos,
similar a lo reportado en la literatura médica.”

En cuanto a la topografia de la neoplasia, el sitio mds
afectado fue el torax, seguido por la cabeza y el cuello,
estos resultados coinciden con lo encontrado por varios
autores en sus series de casos.’

Dos de los casos se presentaron en la vulva, lo cual
representa una topografia poco comun. En 1999, Ghor-
bani'’ reportd cuatro ejemplos similares.:

El aspecto clinico del DFSP estd determinado en
gran medida por el tiempo de evolucidén de la neoplasia.
Los patrones clinicos iniciales del DFSP, se han denomi-
nado estadios preprotuberantes'! y, pueden manifestarse
como: a) una placa indurada, blanca o marrén, con as-
pecto de cicatriz, b) una lesidon semejante a atrofodermia,
caracterizada por una placa de consistencia blanda y de-
primida, blanca o marrén que recuerda atrofia de la piel
o anetodermia y, ¢) similar a hemangioma, compuesta de
placas rojas o violaceas, induradas o blandas, que recuer-
dan lesiones vasculares.

En nuestra serie, el 74% de los pacientes presenta-
ron una papula pequena indurada, de color rojo, de lento
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Figura 5.
Corte histoldgico en donde se ilustra la transicion abrupta entre Dermatofibrosarco-
ma Protuberans convencional y fibrosarcoma.

crecimiento, que posteriormente se tornd en una placa
atrofica o esclerética. Sin embargo, el 11% de los pacien-
tes presentaron inicialmente un noédulo indurado que se
transformé en un tumor multinodular subcutineo. Los
pacientes con DFSP con transformacién sarcomatosa,
mostraron por lo general grandes masas, con bordes in-
filtrantes. Llombart y colaboradores'? en una serie de 20
casos, encontraron caracteristicas macroscopicas similares
a las reportadas en esta serie.

El aspecto microscopico caracteristico del DFSP
consiste en haces cortos de células fusiformes, que se
disponen en un patrén de crecimiento denominado en
“rueda de carreta”.’>" El 62% de nuestros casos mos-
tr6 dichas caracteristicas, por otro lado, la mayoria de
los casos mostraron escasas mitosis, de uno a cuatro por
10 campos a seco fuerte. Estas caracteristicas son similares
alo reportado por la mayoria de los autores, ya que los ca-
sos descritos en sus series, mostraron pleomorfismo leve
y una actividad mitésica baja, que no excedid de cinco
mitosis por 10 campos a seco fuerte.'®

El DESP puede mostrar diferentes subtipos histo-
logicos o variantes tales como la variante mixoide,'*! la
esclerdtica,'® la mioide,” la pigmentada,’ con células
granulares,” con cuerpos de Verocay.” Ademads de las va-
riantes descritas, resulta importante tomar en cuenta que
hay casos de DFSP que pueden transformarse en sar-
comas de alto grado,” fendmeno que ocurri6 en 10 de
NUESLTOs Casos.
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En nuestra serie, 12 casos fueron de dificil diagnos-
tico debido a que mostraban caracteristicas morfologicas
diferentes a los DFSP convencionales. En estos casos,
ademds del analisis morfoldgico, la evaluacion de la ex-
presion de marcadores de inmunohistoquimica como el
CD34, HMB45, Melan A, Proteina S100, entre otros,
nos ayudaron a realizar el diagnostico correcto.

> CONCLUSIONES

- EI DFSP representa el 4% de todos los sarcomas de
tejidos blandos en nuestro Hospital.

- Es importante reconocer las variantes morfologicas
de esta neoplasia para evitar errores de diagndstico.

- El empleo de marcadores de inmunohistoquimica
como el CD34, Melan A, Actina de Mtsculo liso,
Proteina S100, entre otros, son de gran ayuda en ca-
sos de dificil diagnostico.
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