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Resumen

Introduccién: el dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un sarcoma superficial raro, origi-
nado de fibroblastos dérmicos, que afecta la dermis y el tejido subcutdneo, con potencial de invadir
musculos y huesos, localmente agresiva. Se presenta un caso de DFSP en un paciente joven, resaltando
la importancia del diagndstico y tratamiento adecuado.

Caso clinico: masculino de 18 afios, sin antecedentes de consumo de téxicos o enfermedades
crénicas, presentd una lesion asintomadtica en la region escapular derecha, de tres meses de evolucion,
inicialmente como una placa indurada que aumenté de tamaiio, seguido de la aparicién de una lesién
nodular. Se realiz6 biopsia incisional y estudios histopatolégicos e inmunohistoquimicos, confirmando el
diagndstico de DFSP. Se efectu6 tomografia computarizada para descartar metdstasis y estudio molecular.
El examen fisico revel6 una placa ovalada de 3 x 4 cm con una lesién nodular central de 2 x 2 cm. La
biopsia confirmé DFSP de grado intermedio. Los estudios inmunohistoquimicos mostraron positividad
para CD34, C163 FXIII-a y un Ki67 de 5%. La tomografia no mostré metdstasis. El estudio molecular
no documentd la translocacién caracteristica de la enfermedad. Se realizé una amplia escisién del tumor
con reconstruccion mediante colgajos en Z. El sitio quirtrgico cicatrizé adecuadamente sin recurrencia.

Discusion: el DFSP, aunque raro y frecuentemente mal diagnosticado, debe considerarse ante
lesiones cutdneas de evolucion lenta. El tratamiento principal es la escision quirdrgica amplia debido
a su naturaleza infiltrativa. El caso presentado demuestra la importancia de un diagndstico y manejo
adecuados para evitar recurrencias y preservar la funcionalidad del drea afectada. (Acta Med Colomb
2025; 50. DOI: https://doi.org/10.36104/amc.2024.3789).
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Abstract

Introduction: dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a rare superficial sarcoma arising from
dermal fibroblasts, that affects the dermis and subcutaneous tissue, with the potential for muscle and
bone invasion, and is locally aggressive. We present a case of DFSP in a young patient, highlighting
the importance of appropriate diagnosis and treatment.

Clinical case: an 18-year-old male, with no history of toxic ingestion or chronic diseases developed
an asymptomatic lesion in the right scapular area over three months. It began as an indurated plaque
which grew, with the subsequent appearance of a nodular lesion. An incisional biopsy was done, along
with histopathological and immunohistochemical studies, confirming the diagnosis of DFSP. A computed
tomography scan was done to rule out metastasis, as well as a molecular study. The physical exam
showed an oval 3 x 4 cm plaque with a 2 x 2 cm central nodule. The biopsy confirmed intermediate-
grade DFSP. The immunohistochemical studies were positive for CD34, C163, FXIII-a and 5% Ki67.
The tomography showed no metastasis. The molecular study did not show the disease’s characteristic
translocation. A wide excision of the tumor was done with Z-flap reconstruction. The surgical site
healed properly with no recurrence.

Discussion: DFSP, while rare and frequently misdiagnosed, should be considered when slow-growing
skin lesions are encountered. The main treatment is wide surgical excision, due to its infiltrative nature.
The case we have presented shows the importance of appropriate diagnosis and treatment to avoid
recurrence and preserve the functionality of the affected area. (Acta Med Colomb 2025; 50. DOI: https://
doi.org/10.36104/amc.2024.3789).
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Introduccién

El dermatofibrosarcoma (DFSP) es un sarcoma de tejido
blando de bajo grado muy raro, aunque es el mas comun de
su tipo que afecta a la dermis y los tejidos subcutdneos (1-6).
Teniendo una incidencia de 4/1 000 000, siendo descrito
originalmente por Duer y Ferrand en 1924 (7, 8).

Esta alteracién neopldsica es de evolucién lenta, con
bajo potencial de metdstasis y una alta tasa de recurrencia
(2,8,9). Ocurre predominantemente en adultos de mediana
edad, aunque también existen reportes de casos congénitos
(4,10-12).

Desde el punto de vista clinico, el DFSP se puede
presentar como una placa robusta o nédulo firme con una
coloracién de tonos rosados o violetas. Su localizacion
mads frecuente es el tronco y las extremidades proximales.
La mayoria de casos estdn asociados a una translocacién
en t(17;22) (q22;q13), que genera la proteina de fusién
COL1A1-PDGFB (1,3,4,9, 13).

Aunque las metdstasis son poco frecuentes, el DFSP es
un tumor localmente muy agresivo con alta tendencia a la
recurrencia. Se ha descrito que la presencia de dreas fibrosar-
comatosas dentro del tumor aumenta el riesgo de recurrencia
y comportamiento mds agresivo (14, 15).

Presentacion del caso

Paciente masculino de 18 afios, estudiante, sin
antecedentes personales patolégicos de importancia;
consulté al servicio de dermatologia debido a una lesion
asintomatica en la regién escapular derecha de tres afios
de evolucidn.

Inicialmente, se presenté como una pequefia placa in-
durada con coloracién rosdcea, que aument6 de tamafio de
manera lenta con enrojecimiento circundante y posterior
aparicion de una lesiéon nodular no dolorosa.

En el examen fisico, se observé una placa ovalada de
aproximadamente 3 x 4 cm en la region escapular derecha,
con una lesion nodular central de aproximadamente 2 x
2 cm. No se observaron otras lesiones.

Se realizé una biopsia incisional por sospecha clinica
de dermatofibrosarcoma protuberans (Figura 1). El estudio
histopatoldgico confirmé el diagndstico de dermatofibro-
sarcoma con grado intermedio de malignidad histolégica.

El estudio inmunohistoquimico mostré positividad para
los marcadores CD34, C163, FXIII-a y un Ki67 de 5%.
Se solicité una tomografia computada con contraste de
térax, abdomen y pelvis, en donde no se observaron datos
de metdstasis.

Figura 1. A: dermis y tejido celular subcutdneo con neoplasia de aspecto fusocelular. B-C: patron estoriforme en dermis. D: células de aspecto
fusiformes en un estroma desmopldsico.
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Asimismo, se realizé un estudio molecular que resultd
negativo, no se logré documentar la translocacidn caracte-
ristica de la enfermedad ni otras variantes genéticas.

Posteriormente, se realiz6 una amplia escision del tumor
con una reconstruccion con colgajos en Z. Actualmente, el
sitio quirdrgico presenta una adecuada cicatrizacién y sin
recurrencia reportada (Figura 2).

Discusion

El DFSP es un tumor originado de fibroblastos dérmicos.
Se trata de un sarcoma superficial, mal circunscrito, que
normalmente afecta la dermis y tejido subcutdneo, pudiendo
en algunos casos invadir los mudsculos y el hueso (1, 7, 15,
16). Suele presentarse en personas entre los 20 y 60 afios,
con igual distribucion entre el sexo masculino y femenino.
Sin embargo, algunos estudios dicen que las pacientes fe-
meninas son ligeramente mas afectadas, pero la proporcién
todavia se cataloga de uno a uno (5,9, 10, 16).

Debido a su potencial metastdsico, se considera como
un tumor intermedio entre un dermatofibroma benigno y
un fibrosarcoma franco. La transformacién a un sarcoma
de alto grado es extremadamente rara con una incidencia
de 1-3/1 000 000 (1,7). Al ser una entidad rara, usualmente
se diagnostica de forma errénea o tardia por su naturaleza
mayormente benigna (2).

El DFSP suele manifestarse normalmente como una
placa firme asintomadtica de color piel a marrén rojizo.
Con el tiempo progresa a multiples nédulos elevados con
un tono violdceo a marrdn rojizo. Su crecimiento es lento,
extendiéndose durante meses o aflos, teniendo en ocasiones
semejanza con dermatofibromas o queloides (1, 8, 9, 17).
Por la similitud en apariencia se recomienda descartar otros
tumores de tejidos blandos como el fibrolipoma, el tumor
fibroso solitario, el lipoma de células fusiformes, el schwan-
noma, el angiosarcoma y el fibrosarcoma (1, 3,9-11).

En el caso presentado, el paciente presentaba una placa
ovalada de aproximadamente 3 x 4 cm en la regidn escapular
derecha con tres afios de evolucién, y una lesién nodular
central de 2 x 2 cm.

A medida que el DFSP crece, puede alcanzar varios
centimetros de didmetro. En algunos casos pueden presen-
tar telangiectasias en la piel circundante o suprayacente. A
medida que las lesiones se agrandan, algunas pueden llegar
a ulcerarse y volverse dolorosas (1, 8).

Mis de 90% de los casos se dice que es por la transloca-
cion t(17;22) (q22;q13). Otras variantes incluyen la translo-
cacién que involucra el gen de la subunidad B del factor de
crecimiento derivado de plaquetas, aunque en el cromosoma
22. En algunos casos puede estar presente en pacientes sin
translocacion t(17;22), con evidencia de inestabilidad de
microsatélites, que es una caracteristica por alteraciones en
el nimero de bases repetidas de dcido desoxirribonucleico
dentro de los microsatélites o secuencias. La translocacién
t(17;22) (q22;q13) da como resultado la formacién de cro-
mosomas en anillo supernumerarios a partir del cromosoma
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Figura 2. Cicatrizacion de la escision quirirgica y la reconstruccion
con plastia en forma de z.

22 y contiene secuencias amplificadas de bajo nivel de
17q22-qter y 22q10-q13.1 (1,4, 9, 18).

Las células tumorales fusiformes estan dispuestas en un
patrén estoriforme, paralelas a la superficie epidérmica y
tienen pleomorfismo. Dichas células se encuentran rodeadas
por estroma de coldgeno, normalmente asociado por cambios
hialinos o mixoides. La caracteristica predominante es su
apariencia de panal, resultado de proyecciones irregulares en
forma de tentdculos que se infiltran en el tejido subcutdneo
subyacente que atraviesa septos de la grasa, atrapandola (1,
4,8,12,19). La epidermis generalmente no se ve afectada.

Las imdgenes del estudio patolégico se pudieron observar
la forma caracteristica de la forma de panal y las proyeccio-
nes irregulares en forma de tentdculos (Figura 1).

Histol6gicamente se han descrito variantes, incluyendo:
el clasico, el pigmentado, el mixoide, el de células grandes, el
DFSP atrofico, DFESP con areas fibrosarcomatosas, el DFSP
con dreas de fibroblastoma de células gigantes, el DFSP con
focos de diferenciacion mioide (6,9, 14, 16).

Para la evaluacién y deteccion de DFSP, se emplea la tin-
cién de hematoxilina y eosina, observada mediante micros-
copia 6ptica. Ante un caso sospechoso de DFSP, se deben
realizar pruebas de inmunohistoquimica de confirmacion,
porque el DFSP tifie positivo para CD34 entre 80 y 100% de
los casos. El hialuronato y la vimentina también suelen ser
positivos. El DFSP tiene tinciones negativas para el factor
XllTa, la actina del musculo liso, la desmina, las proteinas
S100 y las queratinas (1, 4).

El estudio de inmunohistoquimica en nuestro paciente
fue positivo para los marcadores CD34, C163, FXIII-a y
un Ki67 de 5%.
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Su tratamiento primario consiste en la escision quirdrgica
con bordes quirtirgicos amplios, ya que es localmente agre-
sivo e infiltrativo (2, 8, 15, 19, 20). La terapia luego de la
cirugia puede optarse en la utilizacién del mesilato de ima-
tinib que es tratamiento de tumores primarios/recidivantes y
DFSP metastdsico, aunque la radioterapia se puede utilizar
si es un tumor radiosensible (7,9, 10, 20).

Al paciente se le realiz6 una escision quirdrgica local
amplia con una reconstruccion en colgajo en Z. No se le
realizé una incision mds amplia debido a no ser candidato
por estructuras musculares y 6seas que mantienen la fun-
cionalidad del miembro superior.

Conclusion

El caso presentado de un paciente masculino de 18 afios
con dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) en la regién
escapular derecha destaca la importancia del diagndstico
precoz y del manejo multidisciplinario en el tratamiento de
esta rara neoplasia.

A pesar de la naturaleza insidiosa y asintomadtica de la
lesion, la evaluacién clinica y las pruebas diagndsticas,
incluyendo el estudio histopatolégico e inmunohistoqui-
mico, permitieron confirmar el diagndstico y planificar una
intervencién quirdrgica adecuada.

La amplia escision del tumor, seguida de una reconstruc-
cion con colgajos de plastia en Z, resulté en una adecuada
cicatrizacion, sin evidencia de recurrencia hasta la fecha.

Este caso subraya la importancia de la vigilancia conti-
nua y el seguimiento postoperatorio, tanto para asegurar la
ausencia de recurrencia como para evaluar la necesidad de
intervenciones adicionales.

Ademas, resalta la relevancia de considerar el DFSP en
el diagnéstico diferencial de lesiones cutdneas cronicas,
especialmente en pacientes jévenes sin antecedentes de
enfermedades cronicas o infecciosas.
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