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Resumen

OBJETIVO: Describir las caracteristicas clinicas e histopatoldgicas de la poblacién con
dermatofibrosarcoma protuberans, asi como el tratamiento recibido.

MATERIALES Y METODOS: Estudio observacional, retrospectivo, efectuado en el
Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzélez, Ciudad de México, de enero de 2001 a
mayo de 2023. Se incluyeron los pacientes con diagnéstico de dermatofibrosarcoma
protuberans con una historia clinica disponible. Se consideraron las variables: sexo,
edad, topografia, tamano del tumor, diagnésticos diferenciales, caracteristicas histo-
|6gicas y tratamiento.

RESULTADOS: Se incluyeron 23 pacientes, 17 eran mujeres, con edad media de apari-
cién de 39 afos e incidencia mayor en el grupo de 31 a 50 afios (10/23). El tronco fue
el sitio mas afectado (12/23), 14 tumores median menos de 5 cm, con tiempo medio
de evolucién de 6 anos. De los subtipos histolégicos de dermatofibrosarcoma protu-
berans, la forma clasica se reporté en 18 pacientes. Se tom¢ biopsia diagnéstica y se
refirié a un centro oncolégico a 10 pacientes y también en 10 se practicé la escision
con margenes amplios (1-2 cm).

CONCLUSIONES: El dermatofibrosarcoma protuberans afecta predominantemente a
personas adultas; sin embargo, también puede manifestarse en poblacion pedidtrica.
Tiene una clinica indolente y heterogénea que dificulta la sospecha diagnéstica por
médicos de primer contacto, lo que condiciona un diagndstico tardio con repercusién
en la morbilidad del paciente.

PALABRAS CLAVE: Dermatofibrosarcoma; dermatofibrosarcoma protuberans; tumor
fibrohistiocitico; tumor de tejidos blandos; cirugia micrografica de Mohs; tumor de
Bednar.

Abstract

OBJECTIVE: To describe the main clinical and histological characteristics of the popula-
tion with dermatofibrosarcoma protuberans, as well as treatment.

MATERIALS AND METHODS: A retrospective cohort-type observational study was
done at General Hospital Dr. Manuel Gea Gonzalez, Mexico City, from January 2001
to May 2023. The patients with a diagnosis of dermatofibrosarcoma protuberans with
an available medical history were included. For the present protocol, a broad category
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of variables were considered: sex, age, topography, tumor size, differential diagnoses,
histopathologic characteristics and treatment.

RESULTS: Twenty-three patients were registered, 17 were women, in a female-male
ratio of 2.8:1. The mean age of presentation was 39 years, with a higher incidence in
the group of 31 and 50 years (10/23). With respect to location, it was observed that
the trunk was the most affected site (12/23); as to size, 14 cases were reported with
a size lesser than 5 cm. Regarding the histological subtypes of dermatofibrosarcoma
protuberans, the classic form was reported in 18 patients. A diagnostic biopsy was
performed, and 10 patients were referred to an oncology center. Similarly, excision
with wide margins (1-2 cm) was carried out in 10 patients.

CONCLUSIONS: Dermatofibrosarcoma protuberans predominantly affects adults;
however, it also affects the pediatric population. It presents with an indolent and het-
erogeneous clinical profile, making it challenging for primary care physicians to suspect,
leading to a delayed diagnosis with an impact on patient morbidity.

KEYWORDS: Dermatofibrosarcoma,; Dermatofibrosarcoma protuberans; Fibrohistio-

cytic tumor; Soft tissue tumor; Mohs micrographic surgery; Bednar tumor.

ANTECEDENTES

Descrito por Hoffman en 1925," el derma-
tofibrosarcoma protuberans es un tumor
mesenquimatoso poco comdin, representa menos
del 1% de los sarcomas de tejidos blandos.** Su
causa no esta definida, pero se ha vinculado con
la translocacién t(17; 22) (q22; q13).2* Afecta
mayormente entre los 25 y 45 afos, pero puede
manifestarse en individuos de cualquier edad,
con incidencia mayor en mujeres.? Se localiza
principalmente en el tronco (40-50%), seguido
por las extremidades (30-40%) y la cabeza y el
cuello (10-15%).%? Su clinica varia de acuerdo
con el tiempo de evolucién, con placas infil-
tradas indoloras del color de la piel en estadios
tempranos, que evolucionan a tumores de aspec-
to nodular indurados rojo-violaceos.**

El diagnéstico se establece mediante el es-
tudio histolégico, en el que se observa una
proliferacion de células fusiformes, con es-
caso pleomorfismo y baja actividad mitésica,

que forman fasciculos dispuestos en patrén
estoriforme.>® Existen distintas variedades his-
tolégicas como la mixoide, pigmentada (tumor
de Bednar), células gigantes, atréfico, células
granulares, esclerético y fibrosarcomatoso.?” En
la inmunohistoquimica, las células fusiformes
del dermatofibrosarcoma protuberans muestran
una expresion citoplasmatica fuerte y difusa de
CD34+, pero son negativas para la actina de
musculo liso alfa, factor Xllla, S-100 y melan-A,
Ki-67 < 10%.>7

La reseccion quirtrgica es el tratamiento de
eleccion.*” La cirugia micrografica de Mohs
(MMS) permite la reseccién completa del tumor
con menor tasa de recurrencia local*® y la es-
cision local con margenes amplios y profundos
reporta buenos resultados.®? Si no es posible la
reseccién quirdrgica, se recomienda la radio-
terapia o inhibidores de tirosina cinasa como
imatinib.'®"" Las recurrencias suelen ocurrir en
los primeros 3 afios' y menos del 5% son me-
tastasicos; sin embargo, si existe diseminacién
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hematdgena, el pulmén es el sitio mas afecta-
do.? Entre los factores de mal prondstico estan:
edad mayor de 50 anos, margenes positivos a
la extirpacién quirdrgica y localizacién en la
cabeza y el cuello.’

El objetivo de este articulo fue describir las prin-
cipales caracteristicas demograficas, clinicas e
histologicas de los pacientes con diagnostico de
dermatofibrosarcoma protuberans del Hospital
General Dr. Manuel Gea Gonzalez en la Ciudad
de México a partir de 2001.

MATERIALES Y METODOS

Estudio observacional descriptivo y retrospecti-
vo, efectuado en el Hospital General Dr. Manuel
Gea Gonzalez, de la Ciudad de México, en el
que se incluyeron pacientes con el diagndstico
histolégico de dermatofibrosarcoma protuberans
de enero de 2001 a mayo de 2023 que contaran,
al menos, con la siguiente informacion: sexo,
edad al diagnéstico, tiempo de evolucién, des-
cripcién completa de la dermatosis, asi como un
expediente clinico disponible.

Para la obtencién de los datos se accedio a las
bases de datos de los servicios de Dermatopa-
tologia y Cirugia dermatoldgica; se obtuvo la
informacion de las siguientes variables: sexo,
edad, anos de evolucion, topografia, tamafio
del tumor, diagnéstico clinico, diagnéstico
histolégico y subtipo, marcadores de inmuno-
histoquimica, tipo de tratamiento y, en algunos
casos, la evolucion registrada en el expediente
clinico.

Andlisis estadistico

La informacién obtenida de los expedientes cli-
nicos se registré en una base de datos disefiada
en una hoja de célculo. Los datos obtenidos
se analizaron mediante estadistica descriptiva
calculando frecuencias absolutas y relativas de
las variables mencionadas.

Dermatologia

RESULTADOS

En el periodo estudiado se encontraron 24 pa-
cientes con diagnéstico de dermatofibrosarcoma
protuberans, de los que se incluyeron 23 casos
que cumplian con los criterios de inclusion.

En cuanto a las caracteristicas demogréaficas de
los 23 pacientes, 17 casos eran mujeres, lo que
indica una relacion mujer-hombre de 2.8:1.
Con respecto a la edad, se observé un intervalo
de aparicion desde 12 hasta 64 anos, con edad
media de 39 afos. Los pacientes se clasificaron
en grupos etarios de la siguiente manera: 7 tenfan
entre 10 y 30 anos, 10 entre 31 y 50 afos y 6
eran mayores de 50 anos. Cuadro 1

Cuadro 1. Caracteristicas demograficas y clinicas de los
pacientes (n = 23)

Caracteristica

Edad

Sexo

Localizacion

Abdomen 4
Pecho 4
Espalda

Superiores 2
Inferiores 6

Tiempo de evolucion

Tamafiio del tumor
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En 9 pacientes se incluyé inicialmente el derma-
tofibrosarcoma protuberans como diagnédstico
diferencial. En los demas casos, los principales
diagnésticos clinicos a descartar fueron los
sarcomas, las cicatrices queloides y los dermato-
fibromas, entre otros. Respecto a la localizacion,
el tronco fue el sitio mds afectado (12/23), se-
guido de las extremidades (8/23) y de éstas, las
extremidades inferiores con 6 casos; en ultimo
lugar se afecto la cabeza (3/23) Figura 1

En relacion con el tamafio, se reportaron 14
casos con un tamafio menor de 5 cm, 4 casos
con tamano entre 5y 10 cm, 2 casos con tamafno
mayor de 10 cm y en 3 casos no se especific el
tamano. Figura 2

En el andlisis por subtipos histolégicos del
dermatofibrosarcoma protuberans, la forma
clasica se report6 en 18 pacientes, seguida de
la variedad pigmentada o tumor de Bednar en
4y, en dltimo lugar, la variedad esclerética en
uno (Figura 3). De los 23 casos, se recurrid a
marcadores de inmunohistoquimica en 11 casos.
Se reporté CD34+ positivo en los 11, con S100

130/0 O
o Torax: 17.4%

8.7% 52.2% ¢ Abdomen: 17.4%
e Espalda: 17.4%

26%

Figura 1. Distribucion topogréfica de los tumores
diagnosticados.

2024; 68 (5)

negativo en 8/11 y factor Xllla positivo en 1/11,
mientras que en el resto fue negativo.

Respecto al tratamiento, en 10 pacientes se tom6
una biopsia incisional diagndstica y se refirié al
servicio de Oncocirugia en un hospital de tercer
nivel. A otros 10 pacientes se les practicé biopsia
por escision con margen de 2 cm. En los casos
restantes, no se especificé el tratamiento.

DISCUSION

En México existen pocos reportes sobre el te-
ma. En este hospital se diagnostica alrededor
de un caso (0.86) por afho, muy semejante a lo
reportado en el Hospital General de México
(1.06 casos por ano)." Los limites de edad son
amplios; el de 31 a 50 anos fue el més afecta-
do; sin embargo, en el grupo de 10 a 30 afos,
hubo 7/23 pacientes; el de menor edad fue de
12 afios. Este dato es muy importante para tener
en cuenta este tumor en pacientes pediatricos
e incluirlo entre los diagndsticos diferenciales,
como los dermatofibromas y lesiones de aspecto
de cicatrices queloides.

En cuanto al sexo, en la bibliografia no se reporta
diferencia; sin embargo en la poblacién de este
estudio, hubo predileccion en mujeres con una
relacion mujer:hombre de 2.8:1 reportada en
este estudio, similar a la de 2:1 que se reporta
en otros hospitales de la Ciudad de México.'
Los casos de este estudio comparten las carac-
teristicas clinicas reportadas en la bibliografia;
el sitio mas frecuente es el tronco, seguido por
las extremidades y la cabeza.?' El tiempo de
evolucion al momento del diagndstico fue, en
promedio, de 4.5 anos con un intervalo de 3
meses a 24 anos.

Referente al tamano de la lesion, de acuerdo
con lo reportado por Hao y colaboradores en
2020,% las lesiones miden, en promedio, de 2 a
3.5 cm, lo que concuerda con los hallazgos de
este estudio, en el que las lesiones menores de
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Figura 2. Manifestacion clinica. A. Neoformacion subcutanea con superficie marrén claro. B. Tipo placa con
nodulos y zonas de atrofia. C. Tipo placa con nédulos y pigmento en la periferia. D. Tipo placa con nédulos y
telangiectasias. E y F. Tumoral.

5 cm representaron casi la mitad de los casos.
La variante histopatolégica mas comun fue la
clasica (18/23). Destacd la frecuencia del subtipo
pigmentado, que en la bibliografia se reporta
como poco comun;? sin embargo, en este estudio
4 de 23 casos lo mostraron, asi como la variedad
esclerosante (1/23).

La expresion de CD34 fue positiva en las 3
variantes clinicas observadas en este estudio.
De acuerdo con la bibliografia, se recomienda
tratar con escision quirdrgica de margenes
amplios (2-4 cm) o practicar cirugia de Mohs
para disminuir el riesgo de recurrencia.”® En
este centro, al no contar con cirugia microgra-
fica de Mohs, se tomé biopsia con margenes
amplios en los pacientes tratados por cirugia
dermatoldgica.

CONCLUSIONES

El dermatofibrosarcoma protuberans es una
enfermedad poco comin que afecta predomi-
nantemente a personas adultas, sin embargo,
también puede observarse en poblacién pedia-
trica. En estudios efectuados en la Ciudad de
México predomina en mujeres. Su clinica in-
dolente y heterogénea, asociada con la escasez
de estudios, dificulta la sospecha diagndstica
por médicos de primer contacto. Esto implica
diagndsticos de tumoraciones de mayor tama-
fio, lo que confiere mayor morbilidad para el
paciente. La caracterizacion de estos tumores
en nuestra poblacion es importante porque su
tasa de recurrencia es alta, por tanto, el diag-
noéstico en etapas tempranas puede mejorar
el prondstico.

613



614

Dermatologia Revista mexicana

[ Dermatofibrosarcoma protuberans pigmentado
(tumor de Bednar)

B Dermatofibrosarcoma protuberans variedad
esclerdtica

O Dermatofibrosarcoma protuberans clasico

Figura 3. Subtipo histolégico de dermatofibrosarcoma
protuberans.
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