
130 www.nietoeditores.com.mx

Caso ClíniCo

Dermatofibrosarcoma	protuberante	en	
la cara

Resumen

ANTECEDENTES: El dermatofibrosarcoma protuberante es un sarcoma cutáneo de 
crecimiento lento, poco frecuente que suele afectar el tronco y las extremidades, 
caracterizado por producir placas nodulares induradas. Suele afectar la dermis y el 
tejido celular subcutáneo, pero puede extenderse a la fascia, el músculo e, incluso, 
al hueso. El diagnóstico se confirma por estudio histopatológico y el tratamiento es 
quirúrgico, con altas tasas de recurrencia. 

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 52 años de edad, con dermatosis en la cara, 
en la mejilla derecha, constituida por una neoformación exofítica, infiltrante, color 
rosa mate, de bordes irregulares, con nódulos en su superficie, de 4.2 x 4.0 cm, de 
dos años de evolución, dolorosa a la palpación. El resultado histopatológico fue de 
dermatofibrosarcoma protuberante, se realizó un abordaje quirúrgico complejo. 

CONCLUSIONES: Este caso representa una topografía poco frecuente del dermatofi-
brosarcoma protuberante, que se logró retirar por completo conservando la función 
de la unidad facial.

PALABRAS CLAVE: Dermatofibrosarcoma protuberante; tejido celular subcutáneo; 
fascia, músculo.

Abstract

BACKGROUND: Dermatofibrosarcoma protuberans is a rare slow-growing cutane-
ous sarcoma, that affects the trunk and upper libs, and it is characterized by nodular 
plaques that arise within dermis and subcutaneous tissues, even to the fascia, muscle, 
and bone. The diagnosis is made with a biopsy and it requires surgical excision with 
high recurrency rates reported. 

CLINICAL CASE: A 52-year-old female patient with diagnosis of dermatofibrosarcoma 
protuberans on the right cheek, that had been evolving for 2 years with a complex 
surgical management. 

CONCLUSIONS: This case represents an unusual topography of dermatofibrosar-
coma protuberans that was successfully removed preserving the functionality of the 
facial unit. 
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ANTECEDENTES 

El dermatofibrosarcoma protuberante es un 
tumor fibroblástico maligno, superficial de bajo 
grado, altamente invasivo que suele afectar el 
tronco y las extremidades de adultos de mediana 
edad.1,2,3 A pesar de ser poco frecuente, es el 
sarcoma cutáneo más común.2,4,5 Se caracteriza 
por producir placas induradas de crecimiento 
lento, en las que aparecen nódulos a medida que 
el tumor progresa. Tiene bajo potencial metas-
tásico; sin embargo, suele afectar la dermis y el 
tejido celular subcutáneo y puede extenderse a 
la fascia, el músculo e, incluso, al hueso, por lo 
que su tratamiento requiere un amplio margen 
quirúrgico.1-5

Comunicamos el caso de una paciente con diag-
nóstico de dermatofibrosarcoma protuberante de 
dos años de evolución localizado en la mejilla 
derecha, que representó una topografía poco 
frecuente que requiere un abordaje terapéutico 
complejo con el fin de preservar la función.

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 52 años de edad, sin 
antecedentes de importancia, que acudió a la 
consulta por padecer una lesión en la cara, que 
fue valorada en otra institución donde recibió 
tratamiento con dexametasona intralesional. A 
la exploración física se observó una dermatosis 
localizada, unilateral, asimétrica en la cabeza 
de la que afectaba la rama mandibular derecha 
constituida por una neoformación exofítica, infil-
trante, color rosa mate, de bordes irregulares, con 
nódulos en su superficie, de 4.2 x 4.0 cm, de dos 
años de evolución, de crecimiento progresivo, 
dolorosa a la palpación. Figura 1

La biopsia reportó una proliferación irregular 
formada por células fusiformes que conforma-
ban fascículos cortos que se entrecruzaban, en 
un patrón arremolinado, mal definidos del resto 

de los componentes estromales de la dermis 
e infiltrando los septos de grasa subcutánea, 
sin afectar la epidermis, por lo que se decidió 
realizar estudio de inmunohistoquímica que 
fue positivo para CD34, KI-67 con un porcen-
taje menor al 20% y negativo para factor XIIIA 
y S100 (Figura 2). Se confirmó el diagnóstico 
de dermatofibrosarcoma protuberante de tipo 
convencional de bajo grado (G1) por lo que se 
sugirió la valoración por el servicio de cirugía 
oncológica, donde decidieron realizar resección 
quirúrgica ampliada de la lesión y un colgajo de 
rotación para reconstruir el defecto. Se confirmó 
el diagnóstico y se reportó la neoplasia con me-
didas de 4.2 x 4.0 x 1.2 cm e infiltración hasta 
los fascículos profundos de músculo estriado, 
así como ausencia de necrosis, afectación pe-
rineural y permeación linfovascular. Márgenes 
quirúrgicos laterales y profundos libres de neo-
plasia; el margen más próximo era el profundo 
que distaba a 0.3 cm de la neoplasia. 

Al mes de la cirugía la paciente tenía adecuada 
evolución de la herida quirúrgica, como secuela 
tenía parálisis facial ipsilateral, que se revirtió al 
año con terapia física y rehabilitación. Figura 3

Figura 1. Imagen clínica. Neoformación infiltrante, 
color rosa mate, de bordes irregulares, con nódulos 
en su superficie.
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DISCUSIÓN

El dermatofibrosarcoma protuberante es un 
tumor fibroblástico maligno, superficial de bajo 
grado, altamente invasivo, causado por la fusión 
de los genes de la cadena alfa 1 del colágeno tipo 
I (COL1A1, 17q21) y del factor de crecimiento 
derivado de plaquetas beta (PDGFB, 22q13) que 
exhibe una proliferación de células fusiformes 
que adoptan una arquitectura en forma de re-
molino.1,2,3,6 A pesar de ser poco frecuente, es el 
sarcoma cutáneo más común.2,4,5 En Estados Uni-
dos su incidencia es de 4.2 casos por millón por 
año.2 Su pico de incidencia ocurre entre 20 y 59 
años, sin predominio de sexo.2,5,6,7 Sin embargo, 
alrededor del 6% de los dermatofibrosarcomas 
protuberantes se han reportado durante la infan-
cia.2,5 No existen factores de riesgo reconocidos. 
Puede afectar áreas con daño actínico crónico.7 Figura 3. Evolución a un año de la extirpación.

Figura 2. Estudio histopatológico de piel en hematoxilina y eosina a 10x (A) y 40x (B). Inmunohistoquímica positiva 
para CD34 (C), positiva para KI-67 en menos del 20% (D), negativa para factor XIIIA (E) y negativa para S100 (F).

A         B       C

D         E       F
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Aunque la clínica es muy variable los pacientes 
usualmente describen una lesión en la piel in-
durada, de lento crecimiento y larga evolución 
(meses a años), que se manifiesta como una 
placa o neoformación de aspecto nodular, de 
bordes infiltrados, de color rosa, azul o violácea, 
que varían en tamaño entre 2 y 30 cm y que en 
etapas tardías pueden estar adheridas a planos 
profundos, a excepción de la piel cabelluda en la 
que invaden el periostio en etapas tempranas.2,4,8

La topografía más común del tumor corresponde 
al tronco en un 40-50%, seguido de las extremi-
dades superiores en un 30-40% y en un 10-15% 
en la cabeza y el cuello.2,5,8,9 Sin embargo, exis-
ten reportes de caso en los dedos de los pies, la 
piel cabelluda, las mamas y la vulva.10-15

A pesar de su capacidad infiltrante, sólo del 2 al 
5% de los pacientes con dermatofibrosarcoma 
protuberante padecen metástasis, principal-
mente al pulmón, el cerebro, el páncreas y los 
ganglios linfáticos.2,7,16,17 

El diagnóstico se establece a través del estudio 
histopatológico, en el que puede observarse la 
epidermis adelgazada y separada de la neofor-
mación por una zona de Grenz. La neoformación 
es escasamente definida y está compuesta por 
fascículos estoriformes de células fusiformes que 
muestran atipia, actividad mitótica o ambas, has-
ta 35 mitosis por 10 campos de alta potencia, con 
núcleos elongados y escaso citoplasma. Además, 
estos fascículos infiltran o atrapan el tejido ce-
lular subcutáneo para formar la apariencia en 
panal de abejas y puede infiltrar a la fascia e, 
incluso, al hueso. En su periferia suele ser menos 
celular y los infiltrados suelen ser más sutiles 
y mal delimitados.2,17 A la inmunohistoquími-
ca, estas células exhiben una fuerte expresión 
citoplasmática de CD34 y son negativas para 
factor XIIIa, S-100, actina de músculo liso alfa y 
melan-A. No obstante, en su variedad fibrosar-
comatosa, altamente recurrente y metastásica, 

puede perder su capacidad para expresar CD34 
hasta en un 45%.2,17,18

El tratamiento consiste en la escisión quirúrgica 
de la lesión. Por su capacidad infiltrante y alta 
recurrencia, reportada desde 0 al 60%, se re-
comienda la escisión local ampliada (ELA) o la 
cirugía micrográfica de Mohs (CMM).19-22 

La escisión local ampliada debe hacerse hasta 
con 2 a 3 cm de márgenes periféricos y de pro-
fundidad deben incluir hasta la fascia profunda. 
Hasta el día de hoy la escisión local ampliada es 
el tratamiento más común en algunos reportes, 
sin embargo, la CMM ha demostrado menor 
riesgo de recurrencia contra la escisión local 
ampliada, con tasas de recurrencia del 9.1 y 
2.7%, respectivamente.19,23 

Este caso representa una topografía poco 
frecuente del dermatofibrosarcoma protube-
rante, que se retiró por completo con márgenes 
negativos. Algunos autores refieren que ma-
croscópicamente deben resecarse 1 a 3 cm de 
margen para evitar el riesgo de recidivas. No 
obstante, un margen mayor de 3 cm en la cara 
puede resultar en una pérdida de la función 
considerable para los pacientes. Por tanto, en 
el caso de nuestra paciente logró retirarse por 
completo el tumor y se conservó la función de 
la unidad facial.
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