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Dermatofibrosarcoma  protuberans: una  imagen  de sospecha,
una  propuesta  de  actuación

Dermatofibrosarcoma protuberans: An image, an  attitude to follow
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El dermatofibrosarcoma protuberans es  una neoplasia cutánea
maligna poco frecuente, observada por primera vez en 1890 por
Taylor y posteriormente descrita por Hoffman y  Darier, cuyo diag-
nóstico temprano y  tratamiento oportuno van a condicionar el
pronóstico del paciente1,2.

Presentamos el caso de un varón de 52 años intervenido en el
contexto de cirugía menor por una lesión inicialmente etiquetada
como quiste dermoide. Se trataba de una lesión de 2 cm sobree-
levada en región escapular izquierda que le había crecido en los
últimos meses (fig.  1). El diagnóstico intraoperatorio de una lesión
de aspecto verrucoso, descamativo y  con presencia de telangiecta-
sias superficiales hacía sospechar una entidad maligna. Se realizó
exéresis completa con márgenes amplios. Tras el análisis anato-
mopatológico, se clasificó como dermatofibrosarcoma protuberans

(fig. 2) y se derivó al comité de sarcomas de nuestro hospital.
El dermatofibrosarcoma protuberans es  una neoplasia cutánea

maligna de muy  baja incidencia, que representa un 0,1% del total
de  las neoplasias malignas y un 18% de los sarcomas cutáneos de
tejido blando. De mayor incidencia en varones y  de etnia afroa-
mericana, su distribución es predominantemente en torso (42%),
seguido de extremidades superiores (23%), extremidades inferiores
(18%), cabeza y  cuello (13%)1,2.

Contempla varias estirpes histológicas: algunas con mayor
agresividad, como el dermatofibrosarcoma protuberans con dife-
renciación fibrosarcomatosa, y  de menor, como el tumor de Bednar,
que presenta melanina en  el análisis histológico. En general, es un
tumor localmente agresivo, con baja tasa de metástasis y  elevada
infiltración local. Desde el punto de vista macroscópico, presenta
lesiones indolentes de crecimiento lento que a veces incluyen nódu-
los de coloración violácea o rosada y  de consistencia firme. La
incidencia de metástasis es  de 1-3%, con un intervalo medio de 6
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Figura 1. Imagen macroscópica.

años desde la  primera escisión, que se  localizan preferentemente
en  pulmón, cerebro, hueso y corazón3.

No hay claros factores de riesgo asociados a su aparición, aun-
que algunos autores plantean asociación con traumatismos locales
previos, sin ninguna asociación estadísticamente significativa1

demostrada.
En  la mayoría de los casos son tumoraciones asintomáticas que

se confunden con entidades benignas, por lo que a menudo se
realizan maniobras quirúrgicas insuficientes que suelen precisar
reintervenciones para resecar adecuadamente la  lesión o ampliar
márgenes1,3.  Por ello, consideramos que es  muy  importante el diag-
nóstico visual de dicha lesión, como ocurrió en el caso presentado,
en  el que, debido a  la sospecha de entidad maligna, se  realizó una
cirugía con márgenes satisfactorios.
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Figura 2. Imagen microscópica.

El tratamiento del dermatofibrosarcoma protuberans com-
prende la resección quirúrgica que, en determinados casos, debido a
la profundidad o agresividad, puede precisar radioterapia. El índice
de recidiva tras cirugía convencional se cifra hasta en  un 30% de
los casos, por lo que una escisión amplia, muchas veces llevada a
cabo por la sospecha clínica, disminuye notablemente el índice de
recidivas4.

Para el tratamiento de esta lesión se ha aplicado la cirugía micro-
gráfica de Mohs, que permite el estudio completo de los márgenes y

ahorrar al máximo el tejido sano. También se han utilizado nuevos
tratamientos farmacológicos, como el imatinib mesilato5,6.

Este caso viene a  reflejar la importancia de la sospecha de una
posible lesión maligna para el médico de Atención Primaria, que
es  el primero en  valorar esta entidad, ya que un buen diagnóstico
visual inicial puede agilizar la  derivación al especialista oportuno,
con la  consiguiente mejora del tratamiento y del pronóstico del
paciente. En este caso, gracias a  la sospecha clínica basada en la
imagen macroscópica del  tumor y a la exploración, se abordó desde
el inicio una cirugía satisfactoria.

En conclusión, el dermatofibrosarcoma es una entidad que,
aunque infrecuente, conviene tener presente en  el abanico de
diagnósticos diferenciales de la  consulta de Atención Primaria al
enfrentarnos a afecciones de partes blandas.
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Anexo. Material adicional

Se puede consultar material adicional a  este artículo en  su ver-
sión electrónica disponible en doi:10.1016/j.appr.2019.04.002.
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