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RESUMEN

ombre de 20 afios de edad, con lesién tumoral

en tercio medio de antebrazo derecho de 3

meses de evolucion. Por los hallazgos clinico-
patoldgicos se hace diagndstico de dermatofibrosarcoma
protuberans de tipo mixoide.

Palabras clave: dermatofibrosarcoma protuberans de
tipo mixoide.

HISTORIA CLINICA

Se presenta el caso de un joven de 20 anos de edad,
quien consulta por presentar una masa de crecimiento pro-
gresivo de 3 meses de evolucion.

Al examen fisico se observa una lesién tumoral de
5x4 cm en el tercio medio del antebrazo derecho, dolo-
rosa a la palpacion, de consistencia cauchosa, firme, con
superficie denudada y con telangiectasias. La piel alrededor
de la lesion se palpa infiltrada. En la axila derecha se
encuentran dos adenopatias pequenas, moviles, de con-
sistencia blanda (Figura 1).

La biopsia de piel informa la presencia de masa tumoral
constituida por células en huso, con pleomorfismo celular
moderado y mitosis ocasionales sobre un estroma mixoide
y fibrilar (Figura 2). Se aprecian, ademas, numerosas
formaciones que semejan filetes nerviosos primitivos. Se
realizan marcadores de inmunohistoquimica con los
siguientes resultados: HMB 45 (-), S100 (-) y CD 34 (+)
(Figura 3). Con estos hallazgos histopatolégicos se hace
el diagndstico de un dermatofibrosarcoma protuberans tipo
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mixoide. El paciente es remitido a cirugia plastica para la
reseccion de la lesion tumoral.

DISCUSION

E! dermatofibrosarcoma protuberans es un tumor
fibrohistiocitico de malignidad intermedia, con tendencia a
recurrencia local y bajo potencial de metastasis a distancia.
Es descrito por Darier y Ferrand en 1924, y se define como
una neoplasia dérmica o subcutdnea compuesta por células
fusiformes con un patrén histolégico arremolinado.

Se presenta predominantemente en adultos jovenes,
con mayor prevalencia en hombres. Se han descrito
algunos casos congeénitos y en la infancia temprana.
Clinicamente se caracteriza por una lesién de crecimiento
lento, progresivo, que se manifiesta inicialmente como una
placa firme o como nédulos subcutaneos pequefos,
algunos con areas de atrofia en su superficie. Se localiza
principalmente en el tronco y en las extremidades. La lesién
puede permanecer sin cambios por largos periodos,
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Figura 2. Células en huso con pleomorfismo celular
moderado y mitosis ocasionales sobre un estroma
mixoide y fibrilar.

seguido de una fase de crecimiento rapido, formando una
masa protuberante con la presencia o no de lesiones saté-
lites. No hay asociacion con sintomatologia sistémica ni
signos de caquexia. Se ha descrito el crecimiento acelerado
asociado con el embarazo.
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Figura 1. Lesion tumoral en el tercio medio del antebrazo
derecho.

Los hallazgos inmunohistoquimicos y de microscopia
electronica han generado diversas teorias sobre la
histiogénesis del dermatofibrosarcoma protuberans.
Algunos lo han definido como un tumor derivado de
fibroblastos por la prevalencia de células fusiformes; otros



Volumen 10, Numero 1, Febrero 2002

Dermatofibrosarcoma protuberans

apoyan la teoria de una lesion con diferenciacion histiocitica
por las caracteristicas de las células y las enzimas
producidas en los cultivos de tejidos. Otros autores han
propuesto una diferenciacion neural por la semejanza con
las células perineurales y por la expresion de CD34."

Histopatolégicamente se caracteriza por células en
huso, con nucleos hipercromaticos sin pleomorfismo, y un
patron arremolinado en la parte central de la lesion, rodeado
por una matriz de colageno con infiltracion dérmica difusa
que se extiende hacia el subcutis con bordes mal defini-
dos. Algunos tumores pueden tener areas con cambios
mixoides, fibrosarcomatosos, y presencia de células
gigantes multinucleadas. La epidermis que recubre los
nodulos usualmente es aplanada, atréfica y puede ulce-
rarse.?

Los marcadores de inmunohistoquimica son utiles para
confirmar el diagnéstico como lo muestra el siguiente cuadro:®

Factor Xllla

Dermatofibrosarcoma

protuberans

Dermatofibroma

Neurofibroma
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Figura 3. La coloracion de inmunohistoquimica para
CD 34 es francamente positiva para el citoplasma
de las células tumorales.

Los ultimos estudios de citogenética han identificado
traslocaciones reciprocas t(17;22)(g22, q13.1) y anillos
supernumerarios cromosomicos t(17;22) en el dermatofi-
brosarcoma protuberans.*

La reseccion quirurgica es el tratamiento de eleccion,
idealmente con el método micrografico de Mohs. Algunos
estudios han demostrado que el uso de acido hialurénico
intralesional, previo a la cirugia, disminuye los margenes
de la la lesion.5 La recurrencia local es del 2-50% segun la
técnica quirurgica utilizada, y se calcula que soélo un 4%
presenta metastasis a distancia.?

CONCLUSIONES
Se presenta el caso de un joven con diagnodstico de

un dermatofibrosarcoma protuberans de tipo mixoide, que
es una variante poco comun.

SUMMARY
A case of a 20 year-old male with a tumoral lesion
located on right forearm is presented. The histologic diag-

nosis reported a mixoid dermatofibrosarcoma protuberans.

Key words: dermatofibrosarcoma protuberans.
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