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 CASO CLÍNICO

Transformación fibrosarcomatosa en 
dermatofibrosarcoma protuberans. 
Presentación de un caso y revisión del 
cuadro clínico-patológico

Fibrosarcomatous transformation of a Dermatofibrosarcoma Protube-
rans. Case report and review of the clinic-pathologic picture

Avissaí Alcántara-Vázquez,1 Mercedes Hernández-González,1 Mario Murguía-Pérez,1 Mario de la Garza-Navarro2

Resumen

Se presenta el caso de una mujer de 40 años de edad, quien presentó un dermatofibrosarcoma 

protuberans en la región presacra, extirpado por procedimiento quirúrgico. Dos años después, 

el tumor recurrió como dermatofibrosarcoma protuberans con cambios fibrosarcomatosos. Se 

discute el cuadro clínico, el perfil inmunohistoquímico de las lesiones y las implicaciones 

terapéuticas y pronósticas de estos cambios histológicos.
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Abstract

The case of a 40 years-old female is presented. She had a dermatofibrosarcoma protuberans in the pre-

sacral region, which was surgically removed. Two years later the tumor recurred as dermatofibrosarco-

ma protuberans with fibrosarcoma changes. The clinical picture, the immunohistochemical profile, the 

therapeutic and prognostic implications of the histologic changes is discussed.
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 ❱ Introducción

El dermatofibrosarcoma protuberans (DP) es con-
siderado como un tumor fibrohistiocítico de malig-
nidad intermedia, debido a su significativo potencial 
para recurrir y su bajo riesgo para producir metástasis. 
Se presenta con mayor frecuencia entre los 20 y 50 
años de edad y no muestra predilección por sexo.1 Las 
localizaciones más frecuentes incluyen tronco, ingle y 
extremidades inferiores; con menor frecuencia el tu-
mor se puede originar en cabeza y cuello y raramente 
se presenta en palmas de las manos o plantas de los 
pies. La lesión característicamente es multinodular e 
indolora y cuando el tumor ocurre en niños se pre-
senta como una placa.2

El DP se origina en la dermis, está mal circuns-
crito, se extiende al tejido adiposo, atrapa a los anexos 
y al tejido celular subcutáneo. Las células tumorales 
son fusiformes u ovoides, con núcleos alargados con 
nucléolo poco aparente, la actividad mitósica no es 
prominente, no excede de cinco mitosis por 10 cam-
pos/40 aumentos. Las células se disponen en fascícu-
los cortos y dan lugar al patrón “estoriforme” o en 
“rueda de carreta”. En ocasiones, las células contie-
nen pigmento melánico y constituyen el tumor de 
Bednar.3

Por ultraestructura, las células tumorales mues-
tran hallazgos de fibroblastos, con retículo endoplás-
mico dilatado y depósitos de colágena extracelular.4 
Con inmunohistoquímica, la mayor parte de los DP 
tienen positividad para CD34 y vimentina; ocasio-
nalmente son positivos para proteína S-100 y actina 
de músculo liso (AAML) y son negativos para des-
mina, antígeno epitelial de membrana (EMA) y ci-
toqueratina.

En el análisis citogenético, el DP muestra trans-
locación de los cromosomas 17 y 22, con la produc-
ción de un gen quimérico, COL1A1/PDGFB; este es 
producto de la fusión del gen del factor de crecimien-
to derivado de plaquetas β (PDGFB β), con el gen 
de la colágena tipo uno, cadena α1 (COL1A1). La 
proteína que produce el gen quimérico tiene efecto 
semejante al factor de crecimiento derivado de pla-
quetas (PDGF), participando con esto en la prolife-
ración celular.5

En su evolución, el DP puede sufrir transforma-
ción a otras neoplasias. Así se ha documentado cam-
bio a fibroblastoma de células gigantes.6 También hay 
transformaciones de DP a fibrohistiocitoma y a fibro-
sarcoma. El cambio a fibrosarcoma es poco frecuen-
te; se caracteriza por mayor celularidad y la presencia 

de fascículos de células cuyo patrón de crecimiento 
semeja “espinas de pescado”, asociado todo esto con 
atipia celular y aumento en la actividad mitósica.7

El interés de presentar este caso es la rareza del 
mismo, ya que en los archivos del Departamento de 
Patología del Hospital General de México (HGM) no 
existe antecedente de un caso similar. Sin embargo, 
la transformación fibrosarcomatosa del DP existe y 
debe ser diagnosticada, ya que el comportamiento del 
tumor es más agresivo y por lo tanto, el tratamiento 
debe ser en consecuencia, más exitoso para evitar re-
cidivas o metástasis.

 ❱ Presentación del caso

Mujer de 40 años de edad, sin antecedentes de impor-

tancia para su padecimiento actual, el cual lo inició 

hace cinco años, con un tumor en la región presacra, 

manejado en institución privada como enfermedad 

pilonidal, por lo que se le realizó legrado biopsia y re-

sección del tumor, con el diagnóstico histopatológico 

de DP. Diez meses después presentó recurrencia del 

tumor, el cual llegó a medir 20 cm de eje mayor, fijo 

a planos profundos y de aspecto cerebroide. El resto 

de la exploración física se encontró dentro de límites 

normales. Se realizó resección quirúrgica del tumor 

recurrente, con rotación de colgajo cutáneo. La evo-

lución de la paciente fue buena, por lo que se dio de 

alta para control posterior por consulta externa. 

En el Departamento de Patología Quirúrgica del 

HGM, se recibió un fragmento fusiforme de piel y 

tejido celular subcutáneo de 23 cm por 17 cm por 8 

cm. Al corte mostró dos tumoraciones ovoides bien 

delimitadas, la mayor de 7 cm por 6 cm por 5 cm y 

la menor de 6 cm por 4 cm por 4 cm; ambas eran de 

color gris blanquecino, aspecto fasciculado, homogé-

neas de consistencia blanda (Figura 1).

Al análisis con microscopio, las lesiones estaban 

constituidas por bandas de células fusiformes de as-

pecto fibroblástico con abundante colágena intersti-

cial, las que se disponen en un patrón estoriforme; 

estas células infiltran y rodean al tejido adiposo sub-

cutáneo (Figura 2); alternando con estas áreas hay 

otras más celulares con escasa colágena intersticial, 

con algunas figuras de mitosis y dispuestas en un pa-

trón de crecimiento semejante a “espinas de pescado” 

(Figura 3).

La inmunohistoquímica mostró que el CD34 es 

negativo en las áreas fibrosarcomatosas (Figura 4) y 

positivas en las estoriformes.
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 ❱ Discusión

El DP clásico es un tumor fibroblástico de los tejidos 
blandos que constituye un problema de tratamiento, 
ya que en un alto porcentaje de los tumores resecados 
quirúrgicamente pueden sufrir recurrencia local.9,10

El DP se presenta como un tumor dérmico en-
gañosamente invasor, debido a que la extensión pe-
riférica de la neoplasia semeja colágena normal.10 Las 
proyecciones tentaculares del tumor, son las respon-
sables de que la resección quirúrgica sea insuficiente 

y se presente la recurrencia local. El rango de recu-
rrencia varía de 11% a 73%, según diferentes autores.

En cuanto a los factores pronósticos, Browine y 
colaboradores encontraron que el tamaño y la pro-
fundidad del DP no son importantes; sin embargo, 
su presentación después de los 50 años de edad sí re-
presenta un factor desfavorable. Para este hecho, los 
autores no encontraron alguna explicación.1

Un fenómeno que si debe tomarse en cuenta en 
función del pronóstico, es la trasformación que puede 
sufrir el DP clásico a la variante fibrosarcomatosa del 

 ❱ Figura 1. Tumores bien limitados de aspecto sarcomatoso en piel y 

tejidos blandos.  

 ❱ Figura 2. Dermatofibrosarcoma protuberans, con el típico patrón de cre-

cimiento en “rueda de carreta”, sin atipia celular o actividad mitósica. 

(Aumento original: 400x).

 ❱ Figura 3. Cambios fibrosarcomatosos en un dermatofibrosarcoma pro-

tuberans. La celularidad y la actividad mitósica se encuentran incremen-

tados. (Aumento original: 1000x).

 ❱ Figura 4. Inmunorreactividad negativa en el área con cambios fibrosar-

comatosos de un dermatofibrosarcoma protuberans. (Aumento original: 

400x)
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dermatofibrosarcoma protuberans (DPF), ya que en es-
tos últimoS, la recurrencia está por encima de 50% y 
las metástasis se presentan en 10% de los casos.11

Se ha sugerido que la progresión del DP clásico al 
DPF representa una des-diferenciación; ésta se inicia 
con el DP clásico, posteriormente muestra aumento 
en la actividad mitósica, celularidad y pleomorfismo 
celular lo que conlleva un comportamiento más agre-
sivo del tumor.7,10,11

La patogénesis de esta progresión no está bien di-
lucidada; sin embargo, es probable que esté asociada 
con las recurrencias, máxime si estas son numero-
sas10 y también la mutación de la proteína p53 ha sido 
implicada en la agresividad de los sarcomas de partes 
blandas en general.13

En el DPF se ha demostrado sobre-expresión de 
la proteína p5313-15 y se puede identificar con inmu-
nohistoquímica su acumulación nuclear.16

Vista a través de la inmunohistoquímica, la ma-
yoría de los autores señalan que el DP es positivo para 
el CD34 hasta en 97% de los casos, en cambio es  
negativo en las áreas de trasformación fibrosarcoma-
tosa.7 El MIB-1 presenta diferencias entre el DP y la 
variante fibrosarcomatosa, en este ultimo la positivi-
dad es más extensa y generalizada.11 

Los cambios fibrosarcomatosos del DP implican 
un mayor riesgo de metástasis a distancia. Por lo que 
toca a la resección amplia y al control local de la neo-
plasia, es un hecho bien establecido que hay una rela-
ción directa. Así, en el seguimiento a cinco años, el 
DP clásico con márgenes quirúrgicos negativos, tiene 
7% de recurrencia y con márgenes positivos 27%; en 
cambio, el DPF en las mismas circunstancias, presen-
ta recurrencia de 28% y de 100%, respectivamente. 
En consecuencia, el DPF requiere cirugía más agresi-
va y un control clínico posterior muy estrecho.

En función de las recurrencias y de las metástasis, 
intervienen algunos otros eventos; así, la producción 
de metaloproteinasas por las células tumorales, fa-
vorece las recurrencias y éstas a su vez, aumentan la 
posibilidad de selección clonal, que aumenta el riesgo 
de aparición de células potencialmente metastásicas.17

En el tratamiento quirúrgico del DP, la escisión 
debe tener un margen libre de tumor de 3 cm. En los 
casos de márgenes positivos o tumores irresecables se 
utiliza radioterapia y para el caso de las metástasis, el 
imatinib -un inhibidor de la tirosin-quinasa- mejora 
la sobrevida.8

Nuestro caso reúne las características clínicas, 
histológicas e inmunohistoquímicas de la variante 
fibrosarcomatosa del DP. Se trata de una mujer en la 
quinta década de la vida, con un tumor recurrente  
que histológicamente mostró un patrón de der-
matofibrosarcoma y su ulterior trasformación a fi-
brosarcoma. Por inmunohistoquímica, el CD34 fue 
positivo en las áreas de DP y negativo en las de DPF.

Conocer y diagnosticar esta trasformación del 
DP a DPF tiene importancia práctica, ya que debe 
alertar para un tratamiento quirúrgico más agresivo 
y un seguimiento estrecho, que permita detectar a 
tiempo recidivas o metástasis.
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