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HISTORIA DE LA ENFERMEDAD
Paciente de sexo femenino, de 30 años de

edad, con antecedente de extirpación quirúrgica de
un dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) en la
mama derecha, que a los cuatro años desarrolla en el
cuadrante superoexterno, una tumoración rojo violá-
cea multinodular de consistencia duroelástica y bor-
des irregulares, ligeramente dolorosa, de 20 cm x
10cm (Foto 1).

El informe histopatológico de la pieza quirúrgi-
ca indicó: epidermis sin alteraciones significativas; en
dermis e hipodermis proliferación fusocelular que
infiltra en forma difusa con un patrón en rueda de
carro (Foto 2).

La  inmunomarcación resultó negativa para S-
100 y HMB45 y fuertemente  positiva para vimentina
y CD34 (Foto 3).

Con diagnóstico de dermatofibrosarcoma pro-
tuberans se realizó escisión amplia del tumor, con
resultados estéticos aceptables, sin recidivas objetiva-
das a los dos años de la intervención.
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245QUAL O SEU DIAGNÓSTICO? 

FOTO 1: Lesión tumoral rojoviolácea con aspecto “protuberante”

FOTO 2: Proliferación de células fusiformes monomorfas con
patrón en rueda de carro comprometiendo dermis. (H-E, x 10)

FOTO 3: Inmunomarcación con CD34 (x20)
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COMENTARIOS
El Dermatofiborsarcoma protuberans es una

neoplasia de partes blandas de malignidad intermedia
cuya localización más frecuente es en tronco y extre-
midades. 1

Constituye menos del 0,1% de todos los tumo-
res malignos y aproximadamente  1% de todos los sar-
comas de partes blandas.

Su incidencia anual ha sido estimada en 0,8-4,5
de casos por cada millón de habitantes.2

De origen dérmico, con alta capacidad de infil-
trar tejido subcutáneo, fascia y músculo subyacente
(invasión en forma de pseudópodos). Presenta un
elevado índice de recurrencias. 3

De crecimiento lento, en sus primeros estadios
suele presentarse como una simple placa de consis-
tencia firme, sin compromiso del estado general, des-
arrollando con los años su típico aspecto “protube-
rante.” 4

Histológicamente consiste en una densa proli-
feración de células fusiformes con núcleo elongado,
dispuestas en haces arremolinados alrededor del teji-
do colágeno, patrón denominado “en rueda de
carro.”

Las células neoplásicas habitualmente invaden
el tejido celular subcutáneo conformando bandas
paralelas a la epidermis (patrón “en hojaldre, en el

60% de los casos), o delimitando islotes de adipocitos
entre los fragmentos del tumor (patrón en panal de
abejas en el 30% de los casos). 5

En el análisis inmunohistoquímico se observa
tinción positiva para vimentina (lo que se relacionaría
con la naturaleza fibroblástica del tumor) y negativi-
dad para S-100, HMB45, desmina y actina. En más del
80% de los casos es positivo para CD34 y negativo
para Factor XIIIa. 6 La stromelysin-3 es negativa (mar-
cador de dermatofibroma). 7

El estudio citogenético presenta anillos super-
numerarios del cromosoma 11, 15 de los cuales
corresponden a secuencias amplificadas de los cro-
mosomas 17 y 22.  Esto condiciona la fusión del gen
del colágeno tipo 1 α (COL1A1), en el cromosoma
17q, con el gen de la cadena β del factor de crecimien-
to derivado de plaquetas (PDGFβ), en el cromosoma
22q. 8

La consecuencia es la generación de una prote-
ína quimérica que es procesada a nivel extracelular
para actuar como un PDGFβ maduro y funcional, el
cual activaría al fibroblasto. Motiva la presente comu-
nicación, la escasa cantidad de casos publicados de
dermatofibrosarcoma protuberans de localización
mamaria. 9, 10 �

Resumen: Presentamos a una paciente de 30 años de edad, que desarrolla en forma lenta y progresiva una
tumoración rojo violácea multinodular de consistencia duroelástica de 20cm por 10cm en el cuadrante
superoexterno de su mama derecha, a los cuatro años de habérsele extirpado un dermatofiborsarcoma pro-
tuberans (DFSP) en dicha localización.
El estudio histopatológico y la imnunomarcación confirmaron la recidiva. A los dos años de la nueva inter-
vención quirúrgica no existen evidencias de lesión neoplásica. Debe considerarse infrecuente la localización
mamaria de esta patología.
Palabras-clave: Dermatofibrosarcoma; Fibrosarcoma; Recurrencia 

Abstract: A 30-year-old woman developed a slowly progressive reddish-violet multinodular rubbery
lesion, measuring 20 x 10 cm in diameter, on the upper outer quadrant of her right breast four years after
the surgical excision of a dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) in the same area.  The diagnosis of
DFSP was confirmed histologically and by positive immunomarkers at immunohistochemistry. A complete
excision was performed and after a 2-year follow-up no recurrence was observed. It should be emphasized
that DFSP of the breast is a rare occurrence.
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