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El dermatofibrosarcoma protuberante (DFSP) es un
tumor fibrohistiocitario poco frecuente, con una inci-
dencia anual aproximada de 0,8-1 caso por mill6n de ha-
bitantes!, que localizadamente presenta gran agresivi-
dad, con tendencia a recurrir, pero con poca capacidad
de producir metastasis a distancia.

EI DFSP se consideré en un principio como un tumor
propio de adultos jovenes, entre la segunda y la quinta
décadas de la vida'?. No es hasta casi 3 décadas después
de la primera descripcion de Darier® en 1924, cuando se
empezo a describir casos infantiles*>. No obstante, el
DFSP tiene baja incidencia en la infancia. La proporcién
de casos pediatricos en las series publicadas de DFSP
varfa de 6-20%>5".

Muchos autores sefialan que la frecuencia del DFSP en
la infancia posiblemente esté subestimada, porque en mu-
chas ocasiones la lesion inicial pasa inadvertida o se diag-
nostica de lesién benigna, y dados la ausencia de sinto-
mas y el lento crecimiento del tumor, se diagnostica afos
después, en la edad adulta™. Por todo esto, es importante
para el dermatélogo y el pediatra conocer las formas cli-
nicas de presentacion en el nifio para realizar un diagnos-
tico precoz y, por tanto, una cirugia menos agresiva.

En el presente trabajo realizamos una puesta al dia de
las caracteristicas clinicopatolégicas del DFSP, asi
como una revision epidemioldgica de los casos pedidtri-
cos publicados.

CLINICA

Se han publicado alrededor de 150 casos que presentan
el DFSP antes de los 16 afios, aunque muchos de ellos se
diagnostican afos después. Ademas, se ha descrito alre-
dedor de 20 casos congénitos. Al revisar los 92 casos des-
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critos en la literatura cientifica de habla inglesa (tabla I),
encontramos que la media de edad de inicio del DFSP es
entre 4 y 5 afios, con una media de edad al diagnostico de
10 afos.

La localizacién méas frecuente del DFSP en la infancia,
al igual que en el adulto, es el tronco. Aproximadamente
un 50% se localiza en esta area (tabla I), fundamentalmen-
te en la cintura escapular, el pecho y el hombro. Otras zo-
nas frecuentes son las extremidades (40%), en especial
las zonas proximales o la regién cervicocefalica (10%),
sobre todo el cuero cabelludo o la fosa supraclavicular,
aunque el DFSP puede surgir en cualquier localizacion.

La localizacién en zonas acras ha sido descrita de for-
ma excepcional en los adultos. Sin embargo, Rabinowitz
et al’ revisan 27 casos de DFSP pediatricos, y encuen-
tran que el 14,8% esta localizado en manos o pies. Esos
autores proponen que podria estar en relacién con una
mayor frecuencia de traumatismos en esas zonas en pa-
cientes menores de 16 afios. Sin embargo, al revisar los
casos descritos (tabla I), encontramos que tinicamente 8
casos (< 9%) estan localizados en zonas acras, por lo
que consideramos esta localizacion, al igual que en el
adulto, excepcional.

En el adulto, el DFSP aparece con mas frecuencia en
el var6n que en la mujer (1,5:1)"; sin embargo, en la in-
fancia la distribucion por sexos es similar (47 varones/
44 mujeres) (tablaI).

El aspecto clinico del DFSP depende del tiempo de
evolucion. En su inicio suele presentarse como una pla-
ca Unica, firme, indurada asintomética, de coloracién
violacea, roja-marronacea o rosada, de consistencia dura
y adherida a piel, pero no a planos profundos (fig. 1). En
su evolucion la placa puede mantenerse estable durante
un largo periodo, crecer lentamente o entrar en una fase
de crecimiento rapido desarrollando multiples nédulos,
de ahi su nombre de protuberante (fig. 2). Excepcional-
mente, el DFSP se manifiesta desde su inicio como uno
o multiples nédulos intradérmicos de color rojo purpura
y consistencia firme (fig. 3).

PUNTOS CLAVE

- La incidencia real del dermatofibrosarcoma protuberante en
la infancia esta subestimada, ya que en su inicio la lesion pasa
inadvertida y se diagnostica afos después en la edad adulta.

— Al igual que en el adulto, la localizacién mas frecuente es el
tronco, y se presenta excepcionalmente en zonas acras.

- La forma clinica de presentacion mas frecuente en la infancia
es la forma no protuberante, como placa indurada morfea-
like, blanda seudoatrofica o roja angioma-like.

- El fibroblastoma de células gigantes es una variedad histolo-
gica de dermatofibrosarcoma protuberante que aparece con
mas frecuencia en la infancia.

- ElI tratamiento de eleccion del dermatofibrosarcoma protube-
rante es la cirugia micrografica de Mohs.

- Los dermatofibrosarcomas protuberantes presentan un gen de
fusién (COLIAI-PDGFB) caracteristico y su deteccion abre
nuevas vias de tratamiento con los inhibidores de la actividad
tirosincinasa, en casos con recurrencias multiples, metéastasis
a distancia o zonas inaccesibles quirirgicamente.
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TABLA I. Revision de los casos pediatricos de DFSP descritos en la literatura médica inglesa

AUTOR/ANO EDAD DE INICIO EDAD AL DIAGNGSTICO SEXO LOCALIZACION CLINICA AL DIAGNOSTICO
(DESCRIPCION DEL AUTOR)
Mopper, 1950* 16 31 M Espalda Nédulo
12 19 M Tronco Nédulo
Borrie, 1952 Congénito 52 \Y Brazo Tumor
Degos, 1963 3 11 \Y Mama Tumor
1 11 \ Mama Tumor
Degos, 1967% 10 73 M Abdomen Tumor
McPeak, 1967 16 41 M Hombro Tumor
David, 1968% 10 16 \Y Abdomen Tumor
Hashimoto, 1974 - 6 M Tronco Nédulo
Schvarez, 1977% Congénito 2 - Mano Tumor
Peters, 1982% 10 26 \Y Cara Tumor
Lambert, 1985% 10 20 \Y Hombro Placa
- 15 \ Cara Placa
Sagi, 1987% - 10 \Y Cara Placa roja
Goldberg, 1990 8 9 M Mama Nédulo
McKee, 199167 6,5 7 M Brazo Placa atréfica
11 meses 14 meses \ Espalda Placa atréfica
- 12 M Espalda Placa atrofica
- 9 M Hombro Placa atrofica
Congénito 6 \ Hombro Placa atréfica
Congénito 5 \ Espalda Placa atréfica
7 10 M Nalga Placa atréfica
- 10 M Pie Placa atréfica
Bashara, 1992% 10 14 M Pie Tumor
Anessi, 1993% Congénito 16 M Abdomen Placa deprimida
Rabinowitz, 1994° 9 meses 5 M Mano Placa y nédulos
Keshen, 1995™ 8 8 \Y Ment6n Nédulo
9 10 \ Cuero cabelludo Nédulo
10 12 M Cuero cabelludo Nédulo
11 12 \ Rodilla Nédulo
13 15 M Abdomen Nédulo
16 16 M Codo Nédulo
9 9 M Hombro Nédulo
Schollhammer, 1995 7 11 \Y Cuello Placa
Kahn, 1996 Congénito 15 M Mama Nédulo
Bouyssou-Gauthier, 1997 18 meses 5 \Y Tobillo Placa y nédulos
Pappo, 1997™ 5 casos - 9 afios (2 casos) 4V, 2 brazo -
12 afios (2 casos) 1M 2 pie
16 afios (1 caso) 1 tronco
Martin, 19987 Congénito 13 \ Pantorrilla Placa atréfica y nodulo
3 11 M Muslo Placa atréfica
- 16 M Pantorrilla Placa atréfica y nédulo
15 meses 5 \ Tobillo Placa y nédulos
Congénito 3 M Abdomen Placa y nédulos
Patrizi, 2000™ Congénito 11 M Sacro Placa
Checketts, 2000 Congénito 4 M Espalda Macula purptrica
Navarro, 2002 3 27 \Y Tronco Nédulo
Terrier-Lacombe, - Congénito (2 casos), 13V/ 10 tronco, 9 pierna, -
2003, 23 casos 1 afo (2 casos), 10M  2brazo, 2 pies
2(1),3(1),4(1),5(2),
6(4),7(3),8(1),9(),
10(2), 11 (2), 13 (1)
Weinstein, 2003 2 meses 8 meses \ Cuero cabelludo Nédulo
3 M Tobillo Placa
6 14 \Y Espalda Nédulo
1 1 M Cuello Nédulo
6 meses 1 M Muslo Placa
7 semanas 5 meses \ Espalda Nédulo
Strauss, 2003° 8 meses \ Espalda Placa
Price, 20057 Congénito 18 meses M Pierna Placa
Ng, 20057 1 6 M Tronco Nédulo
Thornton, 2005% 3 5 \Y Espalda N6dulo blando
Congénito 15 M Pecho Placa y nédulos
Congénito 3 \ Pecho Placa
13 13 \ Tobillo Placa
Congénito 16 M Abdomen Placa
4 meses 8 meses M Muslo Tumor
Congénito 13 M Hombro Placa
6 meses 2 \ Espalda Placa
14 15 \ Muslo Nédulo
Congénito 2 \ Pierna Placa
Peschos, 2005% 11 \Y Hombro Né6dulo
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