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Tratamiento quirúrgico de la
variante fibrosarcomatosa de un
dermatofibrosarcoma protuberans
gigante de pared torácica

Sr. Director: El dermatofibroma protube-
rans (DFSP) es una neoplasia relativamente
rara, de bajo crecimiento y de malignidad in-
termedia. El tumor aparece con mayor fre-
cuencia en el tronco o las extremidades1

como un nódulo o placa indurada de lento
crecimiento. Es una enfermedad con un alto
índice de recurrencia local, aunque las metás-
tasis a distancia son raras. Inmunohistoquími-
camente, se caracteriza por positividad a la
vimentina y al CD 342.

En la variante fibrosarcomatosa del DFSP
la influencia pronóstica del componente fi-
brosarcomatoso todavía no ha sido aclarada.

Mujer de 59 años, remitida para valoración qui-
rúrgica de tumor subclavicular izquierdo. Antece-
dentes personales: colecistectomizada por laparoto-
mía media. Enfermedad actual: tumor de un año de
evolución con aumento importante en las últimas
semanas, acompañado de cuadro constitucional. Ex-
ploración física: tumor ulcerado en región anterior
torácica izquierda, hipervascularizado (fig. 1). Sin
adenopatías locorregionales. En la analítica de in-
greso destaca una hemoglobina de 5,8 g/dl. TC-RM
torácicas: se objetiva la presencia de una masa so-
bre el pectoral mayor izquierdo y la clavícula, que
condiciona una hiperostosis de la misma de 22 × 25
× 15 cm en contacto con el deltoides y el esternón.
Biopsia por tru-cut leiomiosarcoma de bajo grado.
Gammagrafía ósea: descarta afección de partes óse-
as. Tratamiento quirúrgico: resección de tumora-
ción dejando un amplio defecto de la pared torácica
de 30 × 40 cm, con márgenes sanos, donde no se
apreció ninguna infiltración del pectoral menor ni la
clavícula o los arcos costales. Tras la resección se
procedió a la reconstrucción del defecto mediante
un colgajo de músculo dorsal ancho pediculado ho-
molateral. En el postoperatorio se apreció sufri-
miento y necrosis del colgajo muscular por conges-
tión venosa, por lo que se realizó un desbridamiento
y el tallado de colgajos fasciocutáneos del hombro
y toracoepigástrico. Posteriormente, se realizó una
trasposición del colgajo del hombro para la cobertu-
ra de la porción posterosuperior del defecto, con in-
jertos laminares obtenidos del muslo sobre el resto
del defecto torácico y la zona donante del hombro.

La variante fibrosarcomatosa de DFSP es
una lesión de muy rara presentación, con medio
centenar de casos publicados en la bibliografía3.

Desde un punto de vista inmunohistoquími-
co, el DFSP se caracteriza por una intensa po-
sitividad frente al CD34. Sin embargo, en los
tumores con diferenciación fibrosarcomatosa
tienden a perder la positividad frente al marca-
dor reseñado4. En el caso que presentamos el
tumor presentaba dos áreas de diferenciación:
una zona de bajo grado de malignidad, con in-
tensa positividad frente al CD34 y la vimenti-
na, y otras zonas de alto grado de malignidad,
con negatividad frente al marcador CD34.

Algunos autores consideran los cambios fi-
brosarcomatosos en el DSFP como una pro-
gresión de la enfermedad5. Así, el 13% de es-
tos pacientes llegan a desarrollar metástasis a
lo largo de su evolución.
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Fig. 1. Tumor ulcerado subclavicular izquierdo
al ingreso de la paciente.



Los cambios fibrosarcomatosos represen-
tan, pues, una progresión de la enfermedad,
asociada a un peor pronóstico. Por ello, debe
emplearse un tratamiento quirúrgico agresivo
con amplia resección por márgenes sanos con
posterior reparación del defecto causado con
colgajos. Ésta es una técnica de utilidad para
obtener el control de la enfermedad. La aso-
ciación de tratamientos adyuvantes con qui-
mio o radioterapia debe ser valorada indivi-
dualmente según los resultados de la cirugía.
En el caso que comentamos, no se administró
tratamiento adyuvante.

Un estricto seguimiento de esta enferme-
dad es recomendado para el diagnóstico pre-
coz de las recidivas6.
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