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Resumen

Introduccién: El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP), es uno de los tumores cutaneos menos
frecuentes, se clasifica dentro de los sarcomas fibrohistociticos y estd caracterizado por un
crecimiento lento y progresivo.

Métodos: Se realizé una serie de casos retrospectiva de los pacientes con DFSP atendidos en el
Centro de la Piel (CEPI) entre 2010 y 2019, se tomd en cuenta la informacion demografica,
caracteristicas clinicas, tratamiento y su evolucion.

Resultados: Seis pacientes fueron diagnosticados y tratados por DFSP en el periodo evaluado, existi6
un predominio de mujeres (4 mujeres, 2 hombres) con una media de edad de 58.2 (DE =19,6), tres de
ellos presentaron lesiones en forma de placa indurada y los restantes presentaron nédulo unico, la
localizacién de las lesiones fueron en hombro, cuello e hipogastrio. El tratamiento mas utilizado fue
la escision amplia, ninguno de los pacientes presentd recidivas al primer y quinto afo del
seguimiento.
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Conclusién: Es necesario el reconocimiento de las caracteristicas clinicas tipicas de DFSP ya que
podria pasar como una tumoracion benigna de piel, por lo cual se debe apoyar con el estudio
histopatoldgico frente a la sospecha de este tipo de lesidn.

Palabras Claves: DERMATOFIBROSARCOMA, PIEL, CIRUGIA DE MOHS, SARCOMA HISTIOCITICO.

DOI: 10.33821/461
Abstract

Introduction: Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is one of the rare tumors found in the
fibrohistocytic sarcomas and it is characterized by slow and progressive growth.

Methods: A retrospective study of six cases treated at the Skin Center (CEPI) between 2010 and 2019
was carried out. We have take into account demographic information, characteristics, treatment and
evolution of the lesions.

Results: Six patients were diagnosed and treated by DFSP. There was a predominance of women (4
women, 2 men) with a mean age of 58.2 (SD = 19.6), three of them presented lesions in the form of
indurated plaque and the rest presented a unique nodule. The locations of the lesions were the
shoulder, neck and hypogastrium. The most commonly used treatment was wide excision, none of
the patients presented recurrences at the first and fifth year of follow-up.

Conclusion: Recognition of the typical clinical characteristics of DFSP is necessary since it could be
mistaken as a benign tumor of the skin. The diagnosis must be always done by histopathological
confirmation.

Keywords: DERMATOFIBROSARCOMA, SKIN, MOHS SURGERY, HISTIOCYTIC SARCOMA.
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Introduccion

El Dermatofibrosarcoma Protuberans (DFSP), es un sarcoma cutaneo raro, de bajo grado,
de origen fibroblastico, de crecimiento lento e indoloro [1]. Forma parte de los sarcomas
fibrohistiociticos de baja malignidad segun la dltima clasificacion histologica publicada por
la OMS en el afio 2013 [2]. Tiene una incidencia de 0.8 a 4.5 casos por millén por afio en
Estados Unidos [3]. En Colombia segun el anuario estadistico del 2016 del Instituto
Nacional de Cancerologia, el DFSP represento el 0.6 % de los tumores malignos de la piel
[4]. En Ecuador Unicamente existen datos en general sobre los sarcomas de tejidos blandos,
los mismos representan el 0.8 % de todos los tumores malignos diagnosticados en SOLCA
(Guayaquil) [5].

Debido a su crecimiento lento e indoloro, asi como a lo inusual de su presentacion el
diagnéstico del DFSP suele ser tardio [6]. El DFSP deberia sospecharse en cualquier
paciente con historia de una lesién nodular firme de crecimiento lento. Histolégicamente el
DFSP esta compuesto por células fusiformes de apariencia benigna (baja actividad
mitdtica) dispuestas en un patron irregular torcido o tormentoso que se dice que se
asemeja a una estera [7]. Una caracteristica histoldgica predominante del DFSP es su
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capacidad para invadir los tejidos circundantes a una distancia considerable del foco
central del tumor, con células tumorales que invaden el tejido subcutaneo en forma de
proyecciones irregulares en forma de tentaculo a través de los septos y los l6bulos del
tejido adiposo [8].

La base del tratamiento del DFSP es la escision quirirgica completa de la lesion como
terapia inicial. Si no se logra una reseccion completa se recomienda una segunda
intervencion hasta conseguir margenes libres [3]. Estudios recientes describen que el
Imatinib, un inhibidor de la tirosin cinasa, ha mostrado efectividad clinica en tumores
metastasicos, no resecables o recurrentes de DFSP que contienen [t(17;22)(q22;q13)]. (9)
Como terapia coadyuvante también se ha utilizado la radioterapia después de la escisién
quirdrgica con bordes comprometidos en tumores en que la reseccion total esta
contraindicada [10].

Esta serie presenta seis pacientes con esta patologia confirmada, en la actualidad no
existen datos epidemioldgicos de DFSP en el Ecuador, Unicamente se ha descrito un caso
clinico en el pais [5]. Es por ello que el objetivo de este estudio es describir una serie de
casos de Dermatofibrosarcoma Protuberans, sus caracteristicas clinicas, diagndstico
histoldgico y tratamiento.

Materiales y Métodos

Diserio del estudio

Estudio de tipo observacional retrospectivo.
Escenario

El estudio fue realizado en el Instituto Centro de la Piel “CEPI" de la Ciudad de Quito-Ecuador
en el periodo comprendido del 1ro de julio del 2010 al 30 de Octubre del 2019. El periodo de
campo fue considerado como periodo de reclutamiento y exposicion. El seguimiento de los
resultados se termind el 30 de Agosto del 2019 y el periodo de recopilacion de datos
termind el 30 de Agosto del 2019.

Participantes

Participaron todos los pacientes ingresados a la consulta externa en el periodo de Estudio.
Se seleccionaron los pacientes con todos los datos completos en la historia clinica y con
biopsia e histologia positiva para Dermatofibrosarcoma Protuberans.

Variables

Las variables fueron demograficas, clinicas sobre caracteristicas del tumor, tratamiento
realizado: escision convencional y técnica de Mohs [11], evolucion y tiempo de
seguimiento.
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Fuentes de datos / medicion

Para cada variable se utilizo el software institucional para registro de historias clinicas
como fuente de datos.

Control de las fuentes de sesgo

Se excluyeron historias clinicas cuyos datos no estuvieron completos, se evitd la
imputacion de datos perdidos o excluidos. El protocolo de este estudio fue pre aprobado
por el Comité de Etica para Investigaciéon en seres humanos de la Universidad UTE y
posteriormente obtuvo la autorizacion institucional para el uso de datos por el CEPI,
ademas se intento localizar a todos los pacientes vivos de la serie de casos para conocer
su estado actual.

Tamario del estudjio

La muestra fue no probabilistica, en la cual se incluyeron todos los casos potencialmente
elegibles del centro dermatoldgico.

Manejo de variables cuantitativas

Las variables cuantitativas en escala se presentan con promedios y desviacion estandar.
Las variables cuantitativas nominales se presentan con frecuencia y porcentaje y con
gréfico de barras.

Métodos Estadisticos

Se analizo la prevalencia del uso de antibidticos. Registros con datos perdidos no fueron
considerados para el estudio.

Resultados

Participantes

Desde julio del 2010 hasta octubre de 2019 seis pacientes fueron diagnosticados con DFSP
en CEPI. Un resumen de las caracteristicas de estos pacientes se presentaenla Tabla 1.

Caracteristicas de los pacientes

La media de la edad de los pacientes al momento del diagndstico fue de 58.2 (DE = 19.6),
respecto a la distribucion por sexo las mujeres fueron predominantes (4 mujeres, 2
hombres). Las localizaciones mas frecuentes fueron hombro (n=3) y cuello (n=2); respecto
al tamano, predominaron las lesiones pequeiias de entre uno y tres centimetros (n=3).
Respecto al color de las lesiones, tres fueron eritematoviolaceas, dos eritematosas y una
presentd hiperpigmentacion. Caso representativo en la figura 1. Corte histoldgico en la
figura 2.
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Tabla 1. Descripcion de los pacientes.

Oncologia Clinica | Cancer

Caso | Edad | Sexo | Localizacién Ta(:::;\ ° Seguimiento | Tratamiento | Reint. | Recidiva
1 73 H Hombro 1-3 > 5 afnos EA Si No
2 66 H Hipogastrio 4-10 > 5 afios EA No No
3 36 M Cuello 1-3 > b5 afos EA No No
4 36 M Hombro 11-20 > 5 anos EA No No
5 NR M Hombro 11-20 > 5 afios EA No No
6 NR M Cuello 1-3 >1 ano ™ Si No

EA: Escision Amplia. TM: Técnica de Mohs. H: Hombre; M:Mujer. NR: no reportado.

Reint.:reintervencion.

Figura 1. Lesion de compatible con Dermatofibrosarcoma Protuberans

Neoformacion ubicada en region supra e infraclavicular derecha caracterizada por /a presencia de
una placa indurada eritematoviolacea, multinodular de aproximadamente 15 x 6 cm.

La técnica mas utilizada fue la escision quirdrgica amplia (n=5), solamente uno de los
casos fue tratado con la técnica de Mohs. Se encontraron dos casos en los que los bordes
de la lesion estuvieron comprometidos y por ello fueron sometidos a reintervencion
quirdrgica, todos los pacientes fueron dados de alta con curacién completa y prondstico
favorable. Ninguno de los pacientes presentd recidiva al primer ni al quinto afo de
seguimiento. Ninguno de los pacientes present6 un antecedente personal de cancer previo

de ningun tipo.
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Figura 2. Corte histoldgico de lesion de compatible con Dermatofibrosarcoma Protuberans

Fragmento de piel con tincion de hematoxilina eosina muestra epidermis con leve espongiosis y
acantosis, ademds de la presencia de una proliferacion mesenquimal maligna conformada por
células fusiformes en patron estoriforme y papilar irregular.
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Discusion

En la literatura consultada se encuentran reportadas tres series de casos de pacientes con
DFSP [12-14], sin embargo, una de ellas se enfoca en la técnica quirdrgica evaluada (13) y
otra en una diferenciaciéon de esta neoplasia conocida como DFSP con diferenciacion
fibrosarcomatosa (DFSP-FS) [14].

Los DFSP surgen como placas de color rosa o rojo violeta, mientras que la piel circundante
puede ser telangiectasica y por lo general, no exhiben un patrén de crecimiento nodular
hasta el final de su curso; [12] en la presente serie de casos encontramos tres lesiones
nodulares, lo que sugeriria lo tardio de su diagnostico, respecto al color no existieron
diferencias respecto de lo reportado previamente en la literatura.

La principal caracteristica histoldgica de DFSP es su capacidad para invadir los tejidos
circundantes a una distancia considerable, las células tumorales invaden el tejido
subcutaneo en forma de proyecciones en tentaculo a través los septos y I6bulos [8]. Estas
extensiones tumorales contienen pocas células y a primera vista, puede parecer similar a
los tractos fibrosos normales, lo que dificulta determinar la verdadera extension de la
lesion, siendo la posible causa de aparicion de recurrencias después de la escision con
margenes amplios. En la presente serie de casos, se evidencié un patrén histopatolégico
similar al descrito en la bibliografia, asi como dos casos en las que existi6 reintervencion
quirurgica debido a bordes irregulares; a pesar de ello, no se observaron recidivas en los
pacientes presentados en este trabajo [8].

La localizacion del DFSP mas usual es en el tronco del cuerpo y las extremidades
proximales, seqguido de las extremidades distales, y luego de la cabeza y el cuello con un
ligero predominio masculino [15-17]. En el presente estudio encontramos que respecto a
la localizacion de las lesiones existe una concordancia con la literatura ya que la mayoria
de ellas fue en el hombro, seguido del cuello; sin embargo, resulta anecdético que en este
trabajo la predominancia fue de las mujeres ya que esta distribucion no ha sido reportada
con anterioridad.

Las técnicas quirdrgicas mas utilizadas para la extirpacion de DFSP son la de escision
amplia, Mohs y Mohs modificada [11]. En la presente serie solamente se evidencié la
utilizacion de la técnica de escision amplia y de Mohs, probablemente el hecho de que la
técnica de Mohs modificada requiera mayor tiempo quirdrgico es lo que nos privo de verla
representada en los pacientes de esta serie.

Conclusiones

Es recomendable que ante cualquier lesion de larga evolucién y caracteristicas
sospechosas se realice biopsia para deteccion temprana de DFSP.

El tratamiento de primera linea una vez confirmado DFSP histoldgicamente deberia ser la
escision quirdrgica con bordes amplios frente a cualquier otro tratamiento conservador.
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tratamiento.
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