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DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

OBJETIVO DOCENTE:

- Establecer criterios radiologicos en las distintas técnicas

de 1magen que nos ayuden en la sospecha
diagnostica de dermatofibrosarcoma protuberans.

- Desarrollar un protocolo de seguimiento postratamiento
para la deteccion precoz de posibles recidivas.
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REVISION DEL TEMA:

El dermatofibrosarcoma protuberans constituye aproximadamente el 6%
de los sarcomas de tejidos blandos. Se trata de un sarcoma
mesenquimatoso de la dermis y tejido subcutaneo de crecimiento lento
que generalmente muestra un gran tamaifio al diagnostico (media de 5 cm
en el momento de la escision).

El 50% de las lesiones las vamos a localizar en el torax, espalda y pared
abdominal, 40% en extremidades proximales y menos frecuente en
cabeza-cuello, afectando generalmente en esta localizacion al cuero
cabelludo.

Los pacientes afectados habitualmente se encuentran en la 3°-5" deécada
de su vida, con predominio masculino.

Clinicamente encontraremos una region indurada en forma de placa que
progresa hasta nodulos protuberantes tinicos o multiples, rodeados de
una zona de decoloracion cutanea rojaszazulada. Puede existir ulceracion
y nodulos satelites en lesiones avanzadas.



ﬁongreslc) Congreso ./ ;- ) g B SR RN Mala gd
aciona CIR | | S SRR R W 25/28 MAYO 2022
— ' \ B L i o ' | Palacig geFertas y Congresss

‘*

g A 24 MAYO

"~ _.CURSO PRECONGRESO

DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

REVISION DEL TEMA:

En su etiologia, se ha sugerido asociacion con traumatismo previo,
cicatrices quirurgicas, quemaduras € intoxicacion cronica por arse€nico.

El tratamiento sera en todos los casos escision quirurgica amplia, con
margenes de al menos 3 cm. Se ha observado una alta tasa de recidiva
local tras su escis10n (18-55%), generalmente antes de los tres afios desde
la cirugia, siendo mayor la probabilidad de recidiva en lesiones de
cabeza y cuello.

Desarrollan enfermedad metastasica en un 3-6% de los casos, la mayoria
afectando al pulmon (75%).

Se trata por tanto de lesiones que requieren un manejo multidisciplinar
(participando los servicios de Dermatologia, Radiodiagnostico,
Anatomia Patologica y Oncologia) y seguimiento postratamiento
estricto.
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REVISION DEL TEMA:

'PROTOCOLO DE ESTUDIO DE IMAGEN PRETRATAMIENTO Y |
PRINCIPALES CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS:

AN 4

La mayoria de los casos llegan al servicio de Radiodiagnostico una vez
realizada la biopsia por parte del servicio de Dermatologia debido al
ogran tamafio general de las lesiones y localizacion supertficial,
convirtiendolas en lesiones de facil abordaje por su parte. Contaremos en
un alto porcentaje de pacientes con un diagnostico anatomopatologico
previo a la realizacion de las tecnicas de imagen. Por tanto, el objetivo
principal del radidlogo es aportar informacion acerca de la extension de
la les10n y relacion con estructuras vecinas.

La tecnica de imagen de eleccion sera la Resonancia Magneética (RM).
En casos en los que este contraindicada la misma, podra realizarse
Tomografia Computarizada (TC) o Ultrasonidos (US).
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REVISION DEL TEMA:

8 N
PROTOCOLO DE ESTUDIO DE IMAGEN PRETRATAMIENTO Y
PRINCIPALES CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS:

AN 4

Detallamos las principales caracteristicas de imagen en las distintas
tecnicas mencionadas:

- RM: Lesion nodular subcutanea 1so-hiperintensa respecto al musculo
en las secuencias potenciadas en T1, hiperintensa en secuencias
sensibles al liquido, con realce moderado tras la administracion de
contraste intravenoso (CIV). Heterogeinicidad mas frecuente en
lesiones de gran tamafio. Es importante valorar la presencia de
lesiones satelite y las relaciones de la lesion con estructuras
adyacentes, determinando s1 existe plano de separacion con elementos
vecinos y detallando el grosor del mismo, todos datos muy relevantes
para establecer la posterior té€cnica quirurgica a realizar. En el
protocolo de las secuencias de RM incluiremos:

- Secuencias T'1 Fast Spin Echo (T'1 FSE)

- Secuencias sensibles al liquido: T2 o Densidad Protonica Fat
Sat (T2FS, DPFES)

- Secuencias tras administracion de CIV

- Elegiremos el mejor plano de adquisicion de las secuencias en
funcion de la localizacion y tamafio/morfologia de la lesion

SEeRam

O
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- TC: Masa nodular que afecta a la piel y la grasa subcutanea con
atenuaci0on similar al musculo.

- US: Les10on nodular solida, de ecogenicidad homogeénea las de

pequefio tamafio y mayor heterogeinicidad las de mayor tamano,
localizadas en el tejido subcutaneo. Posibilidad de lesiones satélite

con 1gual patron ecografico. Vascularizacion variable al aplicar el
modo Doppler.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.:

- Histiocitoma fibroso benigno profundo (dermatofibroma): mas
probable en extremidades, menos agresivo.

- Fibroblastoma de c¢lulas gigantes: antes de los 4 anos de edad.
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REVISION DEL TEMA:

" PROTOCOLO DE ESTUDIO DE IMAGEN EN EL SEGUIMIENTO
POSTRATAMIENTO:

(& )

Una vez operada la lesion, tal y como se ha explicado previamente,
debido a la alta tasa de recidiva locorregional de esta entidad patologica,
se debe realizar un seguimiento clinico y radiologico estricto al menos
en los cinco primeros afios posteriores a la cirugia.

En consenso con las distintas especialidades medicas implicadas en esta
patologia, en nuestro hospital hemos establecido el siguiente protocolo
de seguimiento radiologico:

v" Realizacion de RM de la zona postquirurgica cada 6 meses
durante los dos primeros anos.

v’ Realizacion de RM anual al tercer, cuarto y quinto afio posterior
a la cirugia.

v" Revision clinica posterior y realizacion de prueba de imagen
unicamente ante la sospecha clinica de recidiva.

v" En el protocolo de RM se marcara la zona de cicatriz
postquirurgica, incluyendo secuencias sin y tras la
administracion de CIV.

v" En caso de que la RM estuviera contraindicada se hara el
seguimiento mediante US preferiblemente.
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DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

REVISION DEL TEMA:

EXPOSICION DE CASOS REPRESENTATIVOS:

CASO 1: DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

Les10on nodular palpable en la region glutea 1zquierda de crecimiento
lento en varon de 32 afios.

Figura 1. Secuencia sagital T1FSE. Lesion nodular en el tejido
subcutaneo, 1sointensa respecto al muasculo, bien definida con pequeiias
lobulaciones, existiendo un plano graso de separacion de 2 mm con la
musculatura glutea subyacente. Hospital Universitario Infanta Cristina,
Unidad Central de Radiodiagnostico.
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DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

REVISION DEL TEMA:

EXPOSICION DE CASOS REPRESENTATIVOS:

CASO 1: DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

e

Figura 2. Secuencia axial DPFS. La lesion nodular se muestra
hiperintensa homogenea. Afecta al plano cutaneo y tejido subcutaneo,
sin infiltrar la musculatura glutea subyacente. Hospital Universitario
Infanta Cristina, Unidad Central de Radiodiagnostico.
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REVISION DEL TEMA:

EXPOSICION DE CASOS REPRESENTATIVOS:

CASO 1: DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

Figura 3. Secuencia axial T1FSE sin y tras la administracion de CIV. Se
observa un realce heterogéneo de la lesion demostrando su naturaleza
solida. Hospital Universitario Infanta Cristina, Unidad Central de
Radiodiagnostico.



‘Malaga

.\ ‘\\

S /“‘" 25/28 MAYO 2022

Ptﬁ'a" eFerlasy cQureso&

A 24 MAYO
~.CURSO PRECONGRESO

Wi . ASNAJ

DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

REVISION DEL TEMA:

EXPOSICION DE CASOS REPRESENTATIVOS:

CASO 2: DERMATOFIBROMA (HISTIOCITOMA FIBROSO
BENIGNO PROFUNDOQO)

Lesi0on nodular palpable en la region medial pretibial derecha de
crecimiento lento en mujer de 40 anos.

Figura 4. Secuencia axial T1FSE sin y tras la administracion de CIV.
Lesion nodular hipointensa heterogenea, con zona central de mayor
intensidad de sefial localizada en el tejido subcutaneo, en intimo contacto
y sin plano graso de separacion con las estructuras 0seas y musculares
subyacentes. Realce heterogeneo tras CIV, predominantemente de la
porcion central. Hospital Universitario Infanta Cristina, Unidad Central
de Radiodiagnostico.
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DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

REVISION DEL TEMA:

EXPOSICION DE CASOS REPRESENTATIVOS:

CASO 2: DERMATOFIBROMA (HISTIOCITOMA FIBROSO
BENIGNO PROFUNDOQO)

Figura 5. Secuencia axial DPFS. La lesion nodular se mantiene
predominantemente hipointensa con zona de mayor intensidad de sefal
central en las secuencias sensibles al liquido. Contacta ampliamente con
las estructuras subyacentes sin clara infiltracion de las mismas. Hospital

Universitario Infanta Cristina, Unidad Central de Radiodiagnostico.
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DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

REVISION DEL TEMA:

EXPOSICION DE CASOS REPRESENTATIVOS:

CASO 3: SEGUIMIENTO POSTQUIRURGICO

Dermatofibrosarcoma protuberans dorsal posterior 1izquierdo resecado,
seguimiento postratamiento mediante RM a los 6 meses de la cirugia.

Figura 6. Secuencias axial T2FS y T1FSE sin y tras CIV. Marcamos la
zona de la cicatriz postquirurgica. Se observan cambios fibrocicatriciales
sin evidencia de recidiva locorregional, no 1dentificando lesiones
nodulares ni1 alteraciones en la sefial de la zona. Hospital Universitario
Infanta Cristina, Unidad central de Radiodiagnostico.
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DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS

CONCLUSION:

El dermatofibrosarcoma protuberans es un tumor de partes blandas raro
y muy recidivante. El radiologo debe estar preparado para su diagnostico
y seguimiento, conociendo sus caracteristicas de imagen y tecnicas
radiologicas mas 1doneas para ello.
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