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Resumen
Introducción: El Dermatofibrosarcoma Protuberans (DFSP) 
es un sarcoma cutáneo infrecuente y poco descrito en la litera-
tura regional. En este trabajo se describió y analizó las carac-
terísticas clínicas e histopatológicas de los DFSP tratados en 
nuestro centro. 
Métodos: Estudio retrospectivo de todos los casos de DFSP 
primarios, confirmados con biopsia entre los años 2002 y 2016 
en el Servicio de Anatomía Patológica del Hospital Clínico 
Universidad de Chile (HCUCh). 
Resultados: La muestra contó con 18 casos, 67% de sexo 
femenino, la edad promedio de diagnóstico fue 45,5 años. El 
28% de los DFSP se localizaron en tronco, 22% extremidades 
inferiores, 22% extremidades superiores, 22% región inguino-
genital y 6% cervical. Un 22% de las biopsias fueron enviadas 
con diagnóstico clínico presuntivo de DFSP. En la histopatolo-
gía, todos los DFSP estaban compuestos por células fusiformes, 
distribuidas en patrón estoriforme que infiltraban hasta el teji-
do adiposo subcutáneo. La inmunohistoquímica se realizó en 
7 casos, siendo positivo para CD34 en todas estas muestras y 
negativo para el factor XIIIa. En el 50% de los casos se obser-
vó compromiso de márgenes quirúrgicos. 
Conclusiones: Nuestros resultados fueron similares a pu-
blicaciones internacionales. Se observó mayor frecuencia en 
mujeres y diagnóstico clínico más tardío. Se constató un bajo 
índice de sospecha clínica de DFSP, confundiéndose con pato-
logías benignas, lo que podría incidir en la frecuencia de már-
genes positivos del estudio. Este trabajo constituye uno de los 
reportes de series de casos más extensos desarrollado a nivel 
nacional. 
Palabras clave: Dermatofibrosarcoma Protuberans; clínica; 
histopatología e inmunohistoquímica.

summaRy
Background: Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a 
rare skin sarcoma barely described in regional literature. This 
paper described and analyzed the clinical and histopathologic 
features of  DFSP treated in our center. 
Methods: Retrospective study of  all cases of  primary DFSP, 
confirmed with biopsy between 2002 and 2016 in the De-
partment of  Pathology of  the University of  Chile Clinical Hos-
pital (HCUCh). 
Results: The sample had 18 cases, 67% female, the average 
age of  diagnosis was 45.5 years. The 28% of  DFSP were lo-
cated on the trunk, 22% lower limbs, 22% upper limbs, 22% 
inguino-genital region and 6% on the cervical region. A 22% 
of  the biopsies were sent with presumptive clinical diagnosis of  
DFSP. On histopathology, all DFSP were composed of  spin-
dle-shaped cells distributed in storiform pattern, infiltrating to 
the subcutaneous adipose tissue. Immunohistochemistry was 
performed in 7 cases, being positive for CD34 in all of  these 
samples and negative for factor XIIIa. In 50% of  cases surgical 
margins were positive. 
Conclusions: Our results were similar to international publi-
cations. Higher frequency was observed in females and a de-
layed clinical diagnosis. There was a low index of  clinical sus-
picion of  DFSP, often confused with benign conditions, which 
could have influenced the high frequency of  positive margins 
found in the study. This paper is one of  the most extensive re-
ports of  case series developed nationwide.
Key words: dermatofibrosarcoma protuberans; clinical featu-
res; histopathology and immunohistochemistry.
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El Dermatofibrosarcoma Protuberans (DFSP) es 
un sarcoma cutáneo infrecuente y poco descrito 
en la literatura regional. Corresponde a una neo-

plasia fibrohistiocítica de bajo grado, localmente agresi-
vo, con alta tasa de recidiva local y baja capacidad me-
tastásica1. Según estudios internacionales, representa al 
1-2% de todos los sarcomas de tejidos blandos y a menos 
del 0.1% de todas las neoplasias malignas1. Su incidencia 
varía de 3 a 6 casos por millón de personas según serie2,5, 
la cual se ha mantenido estable en la última década4. El 
DFSP se presenta a cualquier edad y raza, sin embargo, 
se produce con mayor frecuencia entre los 20 y 50 años, 
en personas de raza negra y mujeres1,2,4. 

En etapas tempranas, este tumor 
comienza como una placa indura-
da, asintomática, de color marrón 
a rojo, que crece lentamente y que 
presenta una piel atrófica o escle-
rodermiforme con telangiectasias 
en su superficie. En etapas tardías, 
el tumor presenta una mayor ve-
locidad de crecimiento y aparecen 
múltiples nódulos en la placa, las 
cuales pueden ulcerarse, sangrar 
o doler1,6. Localmente, estos tu-
mores pueden alcanzar un gran 
tamaño (2 a 5 cm) y pueden adhe-
rirse a planos profundo, compro-
metiendo músculos o huesos1. 

El DFSP se localiza principalmen-
te en tronco (41%) seguido de extremidades superiores 
(21%), extremidades inferiores (20%), cabeza y cuello 
(13%) y genitales (1%)1,4,6. Otras localizaciones menos 
frecuentes son en relación a cicatrices o tatuajes y zonas 
de quemaduras o radiodermatitis1. 

El diagnóstico clínico de DFSP se confirma mediante 
una biopsia que evidencia a grupos compactos de célu-
las pequeñas, fusiformes con escasa mitosis y dispuestas 
en patrón “estoriforme” que se extiende desde la dermis 
hasta el tejido subcutáneo1,6. En la grasa subcutánea se 
observa una infiltración tumoral con patrón de panal de 
abeja6. En la mayoría de los casos, la tinción con He-
matoxilina eosina es suficiente para el diagnóstico, sin 
embargo, es recomendable complementar con estudio 
inmunohistoquímico. El DFPS habitualmente es positi-
vo para CD34 (84%-100% de los casos) y es negativo 
para factor XIIIa (90% de los casos)1,6,8.

El DFSP da metástasis en menos del 5% de los casos1,9, 
siendo del 1% para las metástasis regionales y del 4% 
para las metástasis a distancia3,6. Presenta un comporta-
miento localmente agresivo y las tasas de recurrencia lo-
cal varían entre un 0% a 60% según el tipo de interven-
ción y márgenes de resección1,10,11. El tratamiento ideal 
para el DFSP localizado, es su extirpación completa con 
márgenes negativos mediante cirugía convencional, ci-
rugía Micrográfica de Mohs o equivalentes10,12. Actual-
mente se recomienda la cirugía micrográfica de Mohs 
por su baja tasa de recurrencia (<1%), sin embargo, es 
una técnica compleja y de difícil acceso1,12,13. Otra alter-
nativa es la escisión local amplia con márgenes de 2 a 

4 cm y profundización hasta fascia 
muscular10,12,14, presentando una re-
currencia del 7%3,13. La alta tasa de 
recurrencia se explica por un creci-
miento tumoral periférico mediante 
extensiones digitiformes que clíni-
camente pasan desapercibidos15,16

Debido a lo infrecuente de esta pa-
tología y a su presentación clínica 
inespecífica, el DFSP es habitual-
mente confundido con patologías 
benignas, realizándose un diagnós-
tico tardío y cirugías con mayores 
secuelas estéticas y funcionales. En 
Chile existen escasos estudios de se-
ries de casos con un tamaño mues-
tral muy pequeño. En el presente 
trabajo se realizó un extenso repor-

te de series de casos que permitirá aumentar el conoci-
miento de la patología en los médicos y eventualmente 
facilitará un diagnóstico más precoz.

objetIvo

El objetivo de este trabajo fue describir y analizar las 
características clínicas, diagnósticos presuntivos y hallaz-
gos histopatológicos de los DFSP del Hospital Clínico 
Universidad de Chile (HCUCh).

metodología

Estudio descriptivo, retrospectivo de todos los casos de 
DFSP primarios confirmados en el Servicio de Anato-
mía Patológica del HCUCh entre los años 2002 y 2016. 

En Latinoamérica y en Chile en parti-
cular, existen escasos estudios del DSFP. 

En este estudio se realizó una des-
cripción de las características clínicas e 
histopatológicas de los DFSP en un gru-
po de la población chilena. 

Esto podría ayudar caracterizar de 
mejor forma esta patología, logrando 
un mayor conocimiento por parte de los 
profesionales de la salud, permitiendo 
un diagnóstico precoz y un tratamiento 
adecuado y efectivo.

PUNTOS CLAVE
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Se revisaron todos los informes histopatológicos infor-
mados en el servicio y se incorporaron al estudio sólo 
aquellos con el diagnóstico de DFSP primario, excluyén-
dose las biopsias de extirpaciones de lesiones residuales o 
recurrencias. Se procedió a la revisión de fichas clínicas 
y evaluación de láminas histológicas por un dermatopa-
tólogo del servicio (C.M). 

Se estudiaron 18 casos de DFSP, de los cuales se evalua-
ron variables demográficas (edad y sexo), clínicas (diag-
nóstico presuntivo previo a confirmación histológica, 
servicio de derivación, características clínicas y localiza-
ción anatómica de los DFSP) y variables histopatológicas 
(diámetro mayor y profundidad tumoral, tipo de prolife-
ración celular, índice mitótico, presencia de pleomorfis-
mo, mitosis atípicas, localización de tumor (de epidermis 
a músculo), características de la infiltración del tejido 
subcutáneo y presencia de márgenes quirúrgicos com-
prometidos). Con respecto a la inmunohistoquímica se 
evaluó el uso de marcadores CD34, factor XIIIa, desmi-
na, actina y S-100.

La tabulación de datos y análisis estadístico se realizó 
con el programa Microsoft Excel. Para las variables 
cuantitativas y cualitativas se utilizó estadística descripti-
va (números absolutos, promedios, porcentajes y rangos).

Resultados

Se analizaron 18 casos de DFSP, de los cuales 12 (66.6%) 
correspondieron a mujeres y 6 (33,4%) a hombres. La 
edad promedio en el momento de diagnóstico fue de 
45.5 años (rango entre 22-68 años). La edad promedio 
para mujeres fue de 47.9 años (rango entre 27-68 años) y 
para los hombres de 40.8 años (rango entre 22-61 años). 

Casi la totalidad de los DFSP analizados tenían aspecto 
clínico de nódulo o tumor (94,4%, n=17) y solo un caso 
(5,6%) se presentó como una placa esclerodermiforme. 
(Figura 1).

La localización más frecuentemente observada fue en 
tronco (n= 5, 27,8%), seguido por las extremidades in-
feriores (n=4, 22,2%), extremidades superiores (n=4, 
22,2%), región inguino genital (n=4, 22,2%) y región 
cervical (n=1, 5,6%). (Gráfico 1).

Según género, en mujeres los sitios más afectados fueron 
tronco, extremidades inferiores y región inguino genital 
(n=3, 16,7% por cada sector), seguido por extremidades 
superiores (n=2, 11,1%) y región cervical (n=1, 5,6%). 
En el hombre, los sitios más frecuentemente afectados 
fueron tronco y extremidades superiores (n=2, 11,1% 
para cada sector), seguido por extremidades inferiores y 
región inguino genital (n=1, 5,5% para cada área). 

Las biopsias de las lesiones fueron realizadas en el servi-
cio clínico de cirugía en el 66,6% (n=12) y en dermatolo-
gía en el 33,4% (n=6) de los casos. El 22,2% (n=4) de las 
biopsias fueron enviadas con diagnóstico presuntivo de 
DFSP y el resto con otros diagnósticos como tumor en 
estudio (n=5, 27,8%), lipomas (n=2, 11,1%), queloides 
(n=2, 11,1%), quiste epidérmico (n=2, 11,1%), piloma-
trixoma (n=1, 5,6%), adenopatía (n=1, 5,6%) y morfea 
(n=1, 5,5%). (Gráfico 2).

En relación a las variables histopatológicas, el diámetro 
mayor y profundidad tumoral promedio fue 26.8 mm 
(rango entre 10-60 mm) y 15 mm (rango entre 6-30 mm), 
respectivamente. Todos los DFSP estaban compuestos 
por una proliferación de células fusiformes, distribuidas 
en patrón estoriforme y con un índice mitótico menor a 
5 en 10 campos de mayor aumento. (Figura 2). En nin-
gún caso se observó pleomorfismo y necrosis tumoral. 
En 13 casos (72,3%), la proliferación tumoral respetaba 
dermis papilar. Todos los tumores comprometían tejido 
subcutáneo, sin invasión a la fascia muscular. La infiltra-
ción hacia el tejido adiposo fue a través de los lobulillos 
en el 100% de los casos, adoptando un patrón en panal 
de abeja. En 5 casos (27,8%), este patrón se acompañó 
de un patrón en multicapas. Además, se observó com-
promiso concomitante de los septos en un 38,9% (n=7) 
de las biopsias. (Tabla 1).

En el 50% (n=9) de los casos se observó compromiso de 
los márgenes quirúrgicos, ya sea laterales y o profundos.

El diagnóstico de DFSP se realizó con tinción conven-
cional de Hematoxilina y eosina y se complementó con 
inmunohistoquímica en 7 casos, correspondiendo al 
38,9% de las muestras. Se observó positividad de CD34 
en todos los casos y de vimentina en 2 casos. (Figura 2). 
El estudio de factor XIIIa, S-100, actina y desmina se 
realizó en 4 muestras y fueron negativas.
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Figura 1 
a. Nódulo rosado bien delimitado localizado en pubis. 
b. Placa atrófi ca eritematosa localizado en tórax.

Figura 2
a. Tinción con Hematoxilina-eosina, 100x. Proliferación de célu-
las fusiforme distribuidas en patrón estoriforme, que rodean a las 
células adiposas.
b. Inmunohistoquímica, tinción con CD34. Tinción positiva en 
citoplasma de células fusiformes. 

Gráfi co 1
Distribución de DFSP según localización.

Gráfi co 2
Distribución según diagnóstico presuntivo.

dIscusIón

En este trabajo se describió las características demográ-
fi cas, clínicas e histopatológica de los DFSP primarios 
en pacientes consultantes del HCUCh. Se observó una 
mayor frecuencia de DFSP en mujeres (67%), lo cual co-
inciden con otras series descritas. Los principales servi-
cios clínicos en donde se obtuvieron las muestras fueron 
cirugía (66.6%) y dermatología (33.4%). En relación a 
la edad promedio del diagnóstico e índice de sospecha 
clínica del DFSP, en nuestra muestra se observó un diag-
nóstico clínico más tardío (45,5 años) y se constató un 
bajo índice de sospecha clínica (22,2%) de los DFSP, 
confundiéndose con patologías benignas como lipomas, 
quiste epidérmico, queloides, entre otros. Esto podría 

a b

a b

18 (100%)

 Hallazgos en epidermis  Total(%)

Hiperplasia Epidérmica 14 (77,8%)

Respeta dermis papilar o zona de Grenz 13 (72,3%)

 Hallazgos en dermis 

Células fusiforme 

Patrón estoriforme 18 (100%)

Índice mitótico en 10 campos de mayor aumento

 Menor a 5 18 (100%)

 Mayor a 5 0

 Hallazgos en hipodermis 

Infi ltración tejido subcutáneo (TSC) 18 (100%)

Infi ltración TSC por lobulillos 18 (100%)

Patrón panel de abeja 18 (100%)

Infi ltración TSC por septos 7 (38,9%)

Patrón multicapas 

Tabla 1. Distribución de hallazgos histológicos.

Abreviaturas:
DFSP: Dermatofi brosarcoma Protuberans 
HCUCh: Hospital Clínico Universidad de Chile.

5 (27,8%)
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ser explicado por las características clínicas inespecífi-
cas, crecimiento lento y comportamiento indolente de 
los DFSP1,3,6. 

Los DFSP se presentaron principalmente como un nó-
dulo o tumor, excepto en un caso, en donde se presen-
tó como una placa tipo morfea like. Con respecto a la 
localización, la mayor frecuencia observada en ambos 
sexo fue en tronco con un 27,8%, seguido de un 22,2% 
en extremidades inferiores, 22,2% en extremidades su-
periores, 22,2% en región inguino escrotal y 5,6% en re-
gión cervical, resultados que coinciden con los reportes 
internacionales1,4,6.

En relación a la histología, se observó que todos los DFSP 
estaban compuestos por una proliferación de células fu-
siformes en patrón estoriforme y sin signos de agresivi-
dad histológica (sin mitosis atípica, pleomorfismo o ne-
crosis tumoral). En la mayoría de las muestras (72,3%), 
la proliferación tumoral respetaba dermis y en todos los 
casos comprometía el tejido adiposo subcutáneo a través 
de los lobulillos. Sin embargo, a diferencia de lo repor-
tado en la literatura internacional, se observó un menor 
diámetro tumoral y compromiso septal (38,9%) del teji-
do adiposo subcutáneo1, posiblemente explicado por la 
extirpación incompleta del tumor. En el 50% de los ca-
sos se observó compromiso de los márgenes quirúrgicos, 
similar a lo reportado en algunos estudios17. Esto se ex-
plica por un bajo índice de sospecha y por el crecimiento 
irregular del tumor, invadiendo al tejido subcutáneo con 
extensiones digitiformes que clínicamente pueden pasar 
desapercibidos15,16.

En la mayoría de los casos, el diagnóstico de DFSP se 
puede realizar con estudio histopatológico convencional 
con Hematoxilina eosina, sin embargo, es recomendable 
solicitar en todos los casos estudio inmunohistoquímico 
con la finalidad de distinguirlo de otras neoplasias me-
senquimales y de realizar el mejor tratamiento. 

En nuestro estudio, se complementó con estudio inmu-
nohistoquímico en el 38,9% de las muestras, siendo po-
sitivo en todos los casos para CD34 y negativo factor 
XIIIa, desmina, actina y S-100, resultados concordantes 
con la literatura internacional1,6,8. 

conclusIón

El DFSP es un sarcoma cutáneo infrecuente y poco des-
crito en la literatura regional. Es una neoplasia fibro-

histiocítica de bajo grado, localmente agresivo, con alta 
tasa de recidiva local y baja capacidad metastásica. En 
este estudio se observó una mayor frecuencia en mujeres 
y diagnóstico clínico más tardío. Además se constató un 
bajo índice de sospecha clínica de DFSP, confundiéndo-
se con patologías benignas, lo que podría incidir en la 
frecuencia de márgenes positivos del estudio. La extir-
pación con márgenes amplios o cirugía micrográfica de 
Mohs serían los tratamientos de elección. 

Este trabajo correspondería a uno de los reportes de se-
ries de casos más extensos desarrollado a nivel nacional 
y esperamos que contribuya en el mejoramiento de las 
características clínicas e histopatológicas de los DFSP y 
en aumentar el conocimiento de esta enfermedad por 
parte de los profesionales de salud.
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