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Organizado por:

Monográfico de Tumores cutáneos infrecuentes

Dermatofibrosarcoma protuberans y 
otros sarcomas de partes blandas
Beatriz Llombart Cussac. Servicio de dermatología

Instituto Valenciano de Oncología

Monográfico de Tumores cutáneos infrecuentes

• Los sarcomas son tumores relativamente 
infrecuentes. Suponen el 1% de todas las 
neoplasias

• El 80% de los sarcomas proceden de partes blandas 
y 20% son de origen óseo

• Algunos sarcomas de partes blandas tienen interés 
en dermatología

• El sarcoma más frecuente en dermatología es el 
dermatofibrosarcoma protuberans

• Dermatofibrosarcoma protuberans
• Leiomiosarcoma
• Sarcoma de Kaposi
• Angiosarcoma
• Neurosarcoma
• Sarcoma Pleomorfico dérmico

SARCOMAS CUTÁNEOS • Sarcoma más frecuente en la piel. Representa el 5% de 
todos los sarcomas

• Infiltración local característica con tendencia a la recidiva
• Capacidad metastásica baja<3%
• Presenta una translocación somática específica
• El tratamiento es la cirugía (elección Mohs)

Dermatofibrosarcoma protuberans
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Epidemiología
• Incidencia 0.8 -5  casos por millón / años

• Edad: 20-50 años (Congénitos >90 años) 

Dermatofibrosarcoma protuberans

La proporción de casos 
pediátricos 6-20% 

Localización
40-60% - Tronco
30-40% - Extremidades
10-15% -Cabeza y cuello

1

2 3

Dermatofibrosarcoma protuberans

6

Forma Protuberans –más frecuente en adultos

Placa con nódulos Nódulo

PRESENTACIÓN  CLÍNICA DEL   DFSP

Forma Morfea Placa atrófica Malformación 
vascular   

Forma no protuberans –más frecuente en niños

DFSP No protuberantes 

8
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DFSP protuberantes Dermatofibrosarcoma protuberans
Histología

Patrón esteriforme o en rueda de carro
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Las células tumorales invaden el tejido celular subcutáneo en forma de proyecciones digitiformes-
tentáculos a través de los septos y lobulillos 

Patrón en Sandwich Patrón en panal de abeja

1/3 casos infiltran la fascia o el músculo

§Tumor de Bednar
§Fibroblastoma de células 
gigantes
§DFSP Atrófico
§DFSP Esclerosante
§DFSP células Granulares
§DFSP Mixoide
§DFSP Mioide
§DFSP-Fibrosarcomatoso
§DFSP-vascular

VARIANTES  
HISTOLÓGICAS

90-95% CD34 positivos

10% DFSP CD34 Negativos (FIBROSARCOMATOSA) 
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Utilidad de la RM en el diagnóstico preoperatorio del DFSP

• El valor de la RM: programación de tratamiento para casos con 
extensa afectación en profundidad y seguimiento del tratamiento 
con Imatinib. No es recomendable para detectar los límites 
laterales del DFSP

Utilidad de la Ecografía en el diagnóstico preoperatorio 
del DFSP

La ecografía es una buena técnica para delimitar el nivel de invasión del DFSP.

Imagen en garra-o medusa

Pruebas complementarias

• Rx torax: antes de la cirugía 
¿Es necesario en el seguimiento? 
>210 casos: ninguna patología

• TAC pulmonar: sospecha de metástasis o en 
casos con muchos factores de mal pronóstico, sobre 
todo los fibrosarcomatosos

Estudios de extensión en el DFSP
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q

BIOLOGÍA MOLECULAR: Translocación con gen de fusión del COL1A1   
(cromosama 17) y PDGFB (cromosoma 22)
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Gen del PDGFB

51 exones. 
Ruptura en cualquier exón

7 exones. 
Ruptura siempre en exón 2

COL1A1 - PDGFB

EX. 20 COL1A1 EX. 2 PDGFB

COL1A1 PDGFB

Cromosoma 17

Cromosoma 22

COL1A1

PDGF-b

Gen de 
fusión 
COL1A1-
PDGF-b

translocación

Célula normal 
Célula con la 
translocación

COL1A1COL1A1

PDGFB

PDGFB

COL1A1/PDGFB

PDGFr
COLA1-PDGF

PDGF
B

§El gen de fusión COL1A1-PDGFB, produce una proteína madura y 
funcional, induciendo la activación del receptor PDGF, produciendo un 
potente estimulo mitógeno y en consecuencia un aumento 
descontrolado en la proliferación celular

IMATINIB

Estudios Moleculares en el DFSP

• Cuándo solicitar el estudio genético ?
-Diagnóstico diferencial con otros tumores
-Tratamiento con Imatinib

• Cuándo esta indicado el Imatinib?
-En casos metastásicos
-En tumores localmente avanzados

?

Estudios Moleculares en el DFSP
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RT-PCR FISH

103 DFSP- 41 CONTROLES-Estudio parafina

¿Qué técnica molecular es más útil?

1. La técnica de FISH es mas sensible y se
debe recomendar como prueba diagnóstica de
rutina

2. La RT-PCR se debe solicitar en casos de
FISH no valorables o negativos

93% de DFSP presentan el gen de fusión COL1A1-PDGFB

Estudios Moleculares en el DFSP

3 CM

TRATAMIENTO

DE ELECCIÓN

CIRUGÍA

La resección

amplia

¿CM?

1
2

Tratamiento del Dermatofibrosarcoma
protuberans
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Cirugía
Margen

Nº de
series

Nº de 
pacientes

Recurrencias
%

Media de 
recurrencias
%

Amplia 20 1051 0-60% 28%

2-3 cm 15 703 0-42% 15%

4-5 cm 5 311 0-23% 9,6%

Cirugía 
de 
Mohs

29 738 0-8,3% 0,81%

CIRUGÍA EN EL DERMATOFIBROSARCOMA

El DFSP sigue un crecimiento asimétrico, con prolongaciones a
distancia indetectables clínicamente, por lo que la cirugía radical
elimina mucho tejido sano y no consigue tasas de curación tan
aceptables

Ratner D-1997
J Am Acad Dermatol

La CMM proporciona una silueta 
aproximada del tumor

Variantes de la C.Mohs en el DFSP

• C.Mohs convencional
– Corte 45º
– Tejido en fresco

• �Slow Mohs� Mohs diferido
– Corte 45º
– Tejido en parafina

• Técnica de Breuninger
– Corte 90º
– Tejido en parafina
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Debulking

1º Estadio de Mohs

Cirugía de Mohs “slow Mohs”

Defecto resultante

1º estadio de MohsDebulking

CIRUGÍA DE MOHS DIFERIDO Ó SLOW-MOHS

q En el DFSP realizamos el Slow-Mohs porque las células del DFSP son 
difíciles de valorar  en el material en congelado y se asemejan a los 
fibroblastos.
q La técnica del corte horizontal, mapeo y fraccionamiento  de la pieza es 
similar al Mohs convencional.

q Ventaja: calidad de los cortes en parafina es superior a los cortes en 
fresco. 
q Desventaja: el resultado se demora varios días.

MICROSCOPIA CONFOCAL EX-VIVO 
EN  DERMATOFIBROSARCOMA 
PROTUBERANS

Dr. Bancalari

FUTURO….NUEVAS TECNICAS DE IMAGEN

“Honeycomb” subcutaneous infiltration

-Excelente correlación clínico-
patológica

-Muy fácil de identificar

-Util para disminuir tiempos entre los
pases de Mohs 

-Problema: piezas muy grandes

Dr. Bancalari
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qCierre directo ó injerto

qRevisiones:
<5 años

-6meses. Resto de la piel
-palpación de la cicatriz
ganglios 

>5 años
-1 vez al año

FACTORES DE MAL PRONÓSTICO EN EL DFSP

Clínico Edad >50 años

Tamaño tumoral > 5cm

Localización en cabeza y cuello

Quirúrgico Extirpación quirúrgica inicial inadecuada

Histológico Áreas de fibrosarcoma
Mayor índice mitótico

Alta densidad celular

Ki-67 alto

Expresión y mutación de la p53

Alta densidad celular

Muchas figuras mitóticas 

Patrón en espina de pescado

Fibrosarcoma-DFSP

Pleomorfismo celular
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Patrón de infiltración compresivo Invasión Muscular

JAAD 
2011
65(3):564
-75

Fibrosarcomatous-DFSP

• Los cambios FS aparecen en el 15% de los DFSP
• Más FS se han descrito en lesiones primarias que en recidivas 
• Los FS no se relacionan con la  edad o sexo 

Fibrosarcoma-DFSP

-Asociado a un aumento de tamaño 
(>4 cm)

-Asociado a un aumento en recidivas 
30% FS-DFSP vs 14% DSFP

-Asociado a un aumento en las 
metástasis
14% FS-DFSP vs 1% DSFP

28

La mitad de los DFSP de cabeza 
y cuello  son lesiones 
subcutáneas y requieren 
cirugías mas complejas

4º mes

DFSP localizados en cabeza

>50% de los DFSP localizados en cabeza son subcutáneos



19/11/18

12

DFSP-Subcutáneo-124 DFSP /18 Subcutaneous (14%) 

Afectación exclusiva del tejido celular subcutáneo sin invasión de la dermis

Slow-Mohs Surgery

Debulking
area

1rt stage

2nd stage Defect-after slow-Mohs surgery 32

IMATINIB
Dermatofibrosarcoma protuberans

• Inhibidor tirosina kinasa

• Dosis 800 mg/día (400 x2 ) Ficha técnica
(400-600-800= respuesta)

• Su eficacia va unida a la presencia de la 
translocación-FISH+/-RT-PCR

Aprobado para el tratamiento del DFSP localmente avanzado o 
metastásico

Introducción 
El descubrimiento de la translocación 17-22 en el DFSP (gen de fusión 
COL1A1-PDGFB) abre las vías de tratamiento de los inhibidores de la 
tirosinaquinasa.

Objetivo
Valorar la eficacia del Imatinib en el tratamiento de los  DFSP-localmente 
avanzados  (no resecables quirúrgicamente) ómetastásicos
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PACIENTES Y MÉTODO

EORTC
• 800mg/día
§ Tto 14 sm (2,4,6,10,14 sm)

§ La translocación por FISH 
previamente

17 casos (1 FISH -): 16

SWOG 
§ 400mg/día- se subía a 800 si progresión

§ Tto 48 ms (8 sm)

§ La translocación por  RT-PCR 
(posteriormente)

8 casos (1 RT-PCR-negativo): 8

24 casos 
§Edad: 47 (23-70)
§Sexo: 14 V/ 12 M
§Localización: 

11 tronco
7 cabeza y cuello
6 extremidades

§Tamaño: 9 cm (1.2-49) 

§Primarios: 7
§Recurrencia local: 10
§Metástasis: 7

§Tipo histológico: 
-13 DFSP 
-9 DFSP-FS
-1 Bednar
-1 No era un DFSP 

RESULTADOS

Rutkowski, P-2010

NO HAY DIFERENCIAS
IMATINIB 400-800

Repuesta         
Parcial                    9 (37.5%)
Estabilización       8 (33%)
Progresión            4 (17%)
No valorable           3 (12.5%)

Seguimiento
2.6 años 
Interrupción del TTO
11/24 por progresión
1/24 por toxicidad Rutkowski, P-2010

DFSP metastásico
DFSP-FS

DFSP en cuero 
cabelludo

Antes del Imatinib

• Respuestas  durante 1 año con disminución 
significativa de las metástasis, pero posterior 
progresión y muerte

DFSP metastásico
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• 18 series (134 casos tratados con Imatinib)
• 10% Respuesta completa clínica 4 casos poco seguimiento,

2 No hay estudio histológico posterior

• 68% Respuesta parcial
• 12% Estabilización

• 10% Progresión

• RC+RP+E: 85-90%

• No hay diferencias con 400-600-800

Imatinib en el Dermatofibrosarcoma localmente 
avanzado

Antes Imatinib Después Imatinib

11 pacientes responden a Imatinib con una disminución 
significativa del grosor tumoral 

DFSP LOCALMENTE AVANZADO

Antes  Imatinib

Después imatinib

50

3º mesinicial

3º mesinicial
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Antes  Imatinib

Después imatinib

1rt estadio

Defecto resultante 2ndestadio

• El Imatinib reduce el 
tamaño del DFSP a 
expensas del volumen 
tumoral 

• Facilita el abordaje 
quirúrgico  pero no reduce 
el defecto quirúrgico

DFSP inicial tras Imatinib

Infiltración hipodérmica

Infiltración muscular

¿Cómo debemos 
interpretar las áreas 

de regresión 
tumoral?

- Regresión hialina 
hipocelular del 50 – 90 
% de la superficie del 
debulking

- Pérdida mayoritaria 
del CD 34 en zonas de 
regresión

- Demostración de la 
translocación COL1A1-
PDGFB en áreas de 
regresión (7 de 10 
casos)

Con precaución

Infiltración dérmica
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250-DFSP (1996-2018) tratados con CMM
Seguimiento >8 años (>1 mes-20 años)

239 CMM                         11 Imatinib+CMM
1 Recidiva
cabeza-DFSP-FS

Serie del IVO de dermatofibrosarcoma
protubernas con cirugía de Mohs

3 Recidivas 
1.Brazo (DFSP-FS)
2.Cabeza

OTROS INHIBIDORES TIROSIN KINASA

• SUNITINIB
• PAZOPANIB
• CRENOLANIB……….

• Expresión de PD-L1 en metástasis y no en tumor 
primario 

• TRATAMIENTO
Inmunoterápico con anti-PD-L1

……CONTINUARA

Lesión sospechosa de DFSP

Biopsia profunda hasta tejido celular subcutáneo
Inmuhistoquímica: CD34

-Nueva Biopsia 
-Estudio de la translocación
COL1A1-PDGFB: 1º FISH-2º RT-PCR

No 
concluyente

Preoperatorio: RM si afectación planos profundos/TAC Pulmonar si fibrosarcomatoso
Exéresis

Elección: Cirugía Micrográfica de Mohs (CMM)
Alternativa: Cirugía amplia compartimental 2-3 cm de margen

Margen 
positivo

Margen 
negativo 

Remitir a centro especializado en CMM y sarcomas 
Exéresis- Elección: CMM

Seguimiento

5 Primeros años: Cada  6 meses
>5-10  años: 1vez al año
Pruebas según síntomas

Remitir a centro especializado en CMM y sarcomas
-Elección: CMM
-Valorar Imatinib previo a CMM o C. compartimental

Recidiva Metástasis

Imatinib +/- Cirugía+/-Radioterapia
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Leiomiosarcoma superficial
• Leiomiosarcoma cutáneo-dérmico

– Derivado del ms erector pelo

– Localizado en dermis con afectación de la 
hipodermis

– Recidiva local 30%

– Bajo riesgo metastásico (<4%)

• Leiomiosarcoma subcutáneo-hipodérmico
– Derivado de pared de los vasos

– Localizado exclusivamente en la hipodermis

– Recidiva locales en el 70%

– Metástasis en el 30-40% casos (pulmón)

Leiomiosarcoma

DÉRMICO                                    HIPODÉRMICO O SUBCUTÁNEO
Antes de diagnosticar un 

leiomiosarcoma hay que descartar 
que no sea metástasico en la piel 

de otro profundo

Metástasis cutáneas por Leiomiosarcoma

Daniel S. Winchester, MD, Thomas L. Hocker, MD, and Randall K. Roenigk, MD

• Estudio retrospectivo de 21 casos de metástasis 
cutáneas por LMS

• La localización más frecuente de las metástasis 
de LMS es el cuero cabelludo (76%)

• Origen: 71% metástasis de LMS subcutáneos
27% LMS dérmicos

• Supervivencia: 
- LMS con Metástasis cutáneas: 16 meses
-LMS primario: 85-95% a los 5 años

• Representan el 5-10% de todos los sarcomas de los tejidos 
blandos. Poco frecuente en la piel 

• Más frecuente en el varón
2:1

• Pico de incidencia sobre 
los  50- 60 años

• Raro en la infancia

• Raza caucásica

Leiomiosarcoma Superficiales

Varón

Mujer
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Localización
• MMII, cuero cabelludo y cara

• Dérmica: cara y c.cabelludo
• Subcutáneo: extremidades

• Menos frecuente: tronco, región 
glútea, labio superior, CAE, areola y 
pezón, vulva, pene,escroto

Leiomiosarcoma superficial

Nódulo de 2-3cm de consistencia firme o  tumoración más exofítica con ulceración de la 
epidermis

La  lesión puede ser dolorosa 
espontáneamente o a la presión
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Dr. Requena

Desmina: 50-100%

Tinción más débil  y parcheada

Actina: 95-100%

H-Caldesmón: 60-80%

VIMENTINA +

ANTIGENOS MUSCULARES 
Se suele utilizar un panel IHQ  de los 3 
marcadores musculares

INMUNOHISTOQUÍMICA
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Leiomiosarcoma cutáneo

Los márgenes se escisión no están bien protocolizados

• Cirugía de amplios márgenes 2-5cm: 

Cutáneo-30-45% recidivas-------1cm

Subcutáneo-50-75%

• Cirugía de Mohs: 27 casos-2 recidivas (7.7%)-cutáneos

Actualmente el tratamiento de elección es la cirugía de Mohs 
y con mas motivo si la localización es en cabeza 

Tratamiento leiomiosarcoma Tratamiento del leiomiosarcoma con cirugía de Mohs
CIRUGÍA DE 
MOHS

Nº 

de 

pacientes

Local. Clínica Local.

Histol.

Seguimiento R ecidivas o Metástasis

Iacobucci JJ

1987

1 Labio superior D 2 a. No

Brown MD

1988

1 Pene 5 a. No

Davidson LL

1989
1 Área esternal D 30 m. No

Bernstein SC

1996
2 1 a. No

Huether

2001

7 3-Extremidades 

2-Tronco

2-Cabeza

4.3 a. R1/7

(no datos histológicos)

14%

Humphreys T

2004

3 1-tronco

1-MS 

1-MI 

D

D

D+ TCS

28 m.

6 m.

36 m.

M (1/3) (escasa diferenciación

Starling J

2011

11 3-cabeza

3-MS

3-tronco

2-MI

D 4.47  a. No 

27 casos---------7.7%

-No está indicada la linfadenectomia profiláctica ni el 
ganglio centinela

-Radioterapia postoperatoria indicada en los casos de mal 
pronóstico (gran tamaño, extensión al subcutis, alto grado 
histológico, múltiples recidivas)

-Quimioterapia-si metástasis:
Primera línea: Doxorrubicina (Adriamicina)-Olaratumab
Segunda línea: Trabectedina

Gemcitabina+ Dacarbacina/Taxotere
Pazopanib

Tratamiento leiomiosarcoma

Tap W. Lancet . 2016: 488-497  

Lesión sospechosa de Leiomiosarcoma

Biopsia profunda hasta tejido celular subcutáneo
Inmuhistoquímica: actina muscular específica / actina alfa de músculo
liso, desmina, h-caldesmón. Al menos son necesarios 2 marcadores
musculares Nueva Biopsia Duda

-Preoperatorio: RM si afectación planos profundos/ RX 
tórax
-Círugía Compartimental 1-3 cm de margen
o C.Mohs

Seguimiento

2 Primeros años: cada  4 meses
2-5 años: cada 6 meses 
>5-20  años: 1vez al año
Palpación cicatriz + territorio ganglionar +RX tórax anual
Otras pruebas según síntomas

Remitir a centro especializado en sarcomas
-Cirugía compartimental +/- RT (>5cm, alto grado, márgenes ajustados)

Recidiva Metástasis

QT +/- Cirugía+/-Radioterapia

LMS Dérmico LMS Subcutáneo

Preoperatorio: RM si afectación planos profundos/ TC 
toráco-abdominal-descartar metástasis o un LMS 
metástasico a piel 
-C.Amplia compartimental 2-3 cm de margen
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Muchas Gracias


