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Το προέχον δερματοϊνοσάρκωμα (dermatofibrosarcoma protuberans, DFSP) είναι ένα σπάνιο, χαμηλής έως 
ενδιάμεσης κακοήθειας νεόπλασμα των μαλακών μορίων του δέρματος, που χαρακτηρίζεται από τοπικά επι-
θετική συμπεριφορά όσον αφορά το ποσοστό τοπικής υποτροπής, και γενικά πολύ χαμηλό μεταστατικό δυνα-
μικό. Εξαίρεση αποτελεί το DFSP με ινοσαρκωματώδεις αλλαγές (περίπου 10% των περιπτώσεων DFSP) που 
παρουσιάζει αυξημένο κίνδυνο για απομακρυσμένες μεταστάσεις. Παρουσιάζουμε την περίπτωση ασθενούς 
που διαγνώστηκε με DFSP και παραθέτουμε σύνοψη των σχετικών Ευρωπαϊκών κατευθυντήριων οδηγιών. 

Παρουσίαση Περιστατικού

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a rare, low-to-intermediate grade dermal soft tissue sarcoma 
characterized by locally aggressive behavior with a propensity to local recurrence and an overall very 
low metastatic potential. Fibrosarcomatous DFSP, a variant consisting approximately 10% of DFSP cases, is 
associated with a higher risk of distant metastasis. We present the case of patient diagnosed with DFSP and 
review the current European guidelines on DFSP.
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ΕΙΣΑΓΩΓΗ

Το προέχον δερματοϊνοσάρκωμα (dermatofi bros-
arcoma protuberans, DFSP), σύμφωνα με την κατάτα-
ξη των δερματικών όγκων κατά WHO (World Health 
Organization) 4η edition, ανήκει στους ινοβλαστικούς 
(fibroblastic) όγκους μαλακών μορίων 1. Είναι σπάνιος 
όγκος με επίπτωση 6.25 ανά ένα εκατομμύριο ανθρω-
ποέτη 2.

Περισσότερα από 90% των DFSP έχουν την COL1A1-
PDGFB χρωμοσωμιακή ανακατάταξη. Συγκεκριμένα, 
το DFSP οφείλεται στην χρωμοσωμιακή αντιμετάθεση 
t*(17;22)(q21.3;q13.1) μεταξύ των χρωμοσωμάτων 
17 και 22, που οδηγεί σε γονίδιο σύντηξης COL1A1-
PDGFB. Αυτό μεταφράζεται στην αντίστοιχη πρωτεΐνη 
σύντηξης, η οποία με την σειρά της οδηγεί σε υπερέκ-
φραση του PDGF και στην επακόλουθη ενεργοποίηση 
του υποδοχέα του PDGF-β. Οι περισσότερες περιπτώ-
σεις είναι σποραδικές 1,3. 

Θα παρουσιάσουμε μια περίπτωση ασθενούς που 
διαγνώσθηκε με DFSP και θα παραθέσουμε τις σχετι-
κές τρέχουσες Ευρωπαϊκές κατευθυντήριες οδηγίες. 

  

ΠΑΡΟΥΣΙΑΣΗ ΠΕΡΙΣΤΑΤΙΚΟΥ

Η ασθενής προσήλθε λόγω βλάβης που είχε από πε-
νταετίας, για την οποία είχε γίνει ιστοπαθολογική εξέ-
ταση σε ιδιωτικό εξωτερικό εργαστήριο προ εξαμήνου 
με διάγνωση κυτταροβριθές αγγειοϊνωμα. Κατά την 
κλινική εξέταση διαπιστώθηκε ασυμπτωματική, ρο-
δόχροη επηρμένη οζώδης πλάκα μέγιστης διαμέτρου 
2 εκατοστών, στην αριστερή λαγόνια χώρα (Εικόνα 
1Α). Η δερματοσκοπική εικόνα εμφάνιζε ροδόχροες 
περιοχές χωρίς δομή, και κατά τόπους λεπτό δίκτυ-

ο χρωστικής (Εικόνα 1Β). Η ασθενής παραπέμφθηκε 
για χειρουργική αφαίρεση της βλάβης με πιθανές δι-
αφορικές διαγνώσεις την δερματική μετάσταση και 
το προέχον δερματοϊνοσάρκωμα. Μετά την χειρουρ-
γική αφαίρεση, η νέα ιστοπαθολογική έκθεση ανέ-
δειξε μορφολογικά και ανοσοϊστοχημικά ευρήματα 
συμβατά προς προέχον δερματοϊνοσάρκωμα (DFSP). 
Συγκεκριμένα, περιγράφηκε περιοχική ήπια ακάνθω-
ση ή και κατά θέσεις λέπτυνση της επιδερμίδας και 
ανάπτυξη στο υποκείμενο χόριο και υποδόριο λίπος 
συμπαγούς νεοπλάσματος μέτριας προς κατεξοχήν 
αυξημένης κυτταροβρίθειας. Το νεόπλασμα συγκρο-
τείτο από ατρακτόμορφα κύτταρα χωρίς ουσιώδη ή με 
εστιακή ηπιότατη ατυπία (Εικόνες 2Α, 2Β). Το πρότυπο 
ανάπτυξης ήταν στροβιλοειδές ή και σε βραχείες ακα-
νόνιστες δεσμίδες, εν μέσω ινοκολλαγονώδους στρώ-
ματος με αρκετά διάσπαρτα φλεγμονώδη κύτταρα. Σε 
πλάγιες θέσεις τα νεοπλασματικά κύτταρα αναπτύσ-
σονταν περιβάλλοντας τις κολλαγόνες ίνες του χορίου, 
ενώ προς το υποδόριο λίπος δημιουργούσαν πρότυπο 
«μελισσοκυρήθρας» (honeycomb pattern) περιβάλλο-
ντας λιποκύτταρα. Η μιτωτική δραστηριότητα κυμαί-
νετο από 0-3 μιτώσεις /10 Μ.Ο.Π (χωρίς άτυπες μιτώ-
σεις) και χωρίς πηκτική νέκρωση. Ανοσοϊστοχημικά το 
νεόπλασμα εξέφραζε πολυεστιακά-διάχυτα και έντο-
να CD34 (Εικόνα 3), ενώ δεν εξέφραζε S100, AE1/AE3, 
desmin. Κατά τόπους το νεόπλασμα περιέβαλλε εξαρ-
τήματα δέρματος και νευρικούς κλάδους. Αναγνωρί-
στηκαν μικρές θέσεις ινοσαρκωματώδους αλλαγής και 
μειωμένης ανοσοθετικότητας CD34 (Εικόνα 4). Τα εν 
τω βάθει χειρουργικά όρια ήταν θετικά.

Η ασθενής παραπέμφθηκε σε διεπιστημονικό 
ογκολογικό συμβούλιο με την συμμετοχή ειδικού σε 
σαρκώματα μαλακών μορίων για εκτίμηση για ευρεία 
εκτομή και περαιτέρω αντιμετώπιση.

ΕΙΚOΝΑ 1 Dermatofibrosarcoma protuberans.  Α. Κλινική εικόνα: ασυμπτωματική, ροδόχροη επηρμένη οζώδης 
πλάκα μέγιστης διαμέτρου 2 εκατοστών, στην αριστερή λαγόνια χώρα, Β. ∆ερματοσκοπική εικόνα: ροδόχροες 
περιοχές χωρίς δομή, και κατά τόπους λεπτό δίκτυο χρωστικής.  



Τόμος 36, Τεύχος 2, Απρίλιος-Ιούνιος 2025

103  ΠΡΟΕΧΟΝ ∆ΕΡΜΑΤΟΪΝΟΣΑΡΚΩΜΑ: ΠΑΡΟΥΣΙΑΣΗ ΠΕΡΙΣΤΑΤΙΚΟΥ ΚΑΙ ΤΡΕΧΟΥΣΕΣ ΚΑΤΕΥΘΥΝΤΗΡΙΕΣ Ο∆ΗΓΙΕΣ  

ΣΥΖΗΤΗΣΗ

Το δερματοϊνοσάρκωμα protuberans (DFSP) είναι ένα 
σπάνιο, χαμηλής έως ενδιάμεσης κακοήθειας νεό-
πλασμα των μαλακών μορίων του δέρματος, που χα-
ρακτηρίζεται από τοπικά επιθετική συμπεριφορά με 
σημαντικό ποσοστό τοπικής υποτροπής και συνολικά 
μικρό κίνδυνο 2%-5% για απομακρυσμένες μεταστά-
σεις. Ο όγκος προσβάλλει κυρίως νεαρά έως μέσης 
ηλικίας ενήλικα άτομα, με τη μεγαλύτερη επίπτωση 
μεταξύ της δεύτερης και πέμπτης δεκαετίας της ζωής, 
αν και έχουν αναφερθεί περιπτώσεις σε παιδιατρικούς 
και γηριατρικούς ασθενείς 4. Σε μελέτες μητρώων κα-
ταγραφής έχει αναφερθεί μέση ηλικία διάγνωσης στα 

42 έως 44 έτη 2,5,6. Παρουσιάζεται γενικά με παρόμοια 
συχνότητα σε γυναίκες και άνδρες 2,5,7,8. Επιδημιολογι-
κή μελέτη στο Αμερικάνικο μητρώο καταγραφής SEER 
(2000-2018) σε 7748 ασθενείς με DFSP ανάφερε επί-
πτωση 6,25 ανά ένα εκατομμύριο ανθρωποέτη, επι-
βεβαιώνοντας τη ιδιαίτερη σπανιότητα του όγκου. Η 
επίπτωση σε παιδιά ήταν 1,22 ανά ένα εκατομμύριο 
ανθρωποέτη, και ήταν σημαντικά χαμηλότερη σε σχέ-
ση με τις υπόλοιπες ηλικιακές ομάδες2. Σε αυτή την 
μελέτη παρατηρήθηκε διπλάσια επίπτωση σε άτομα 
με μαύρο χρώμα δέρματος σε σχέση με τα άτομα με 
λευκό δέρμα2. 

Κλινικά, το DFSP συνήθως παρουσιάζεται ως μια αρ-
γά αυξανόμενη, σκληρή πλάκα ή όζος, που μπορεί να 
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ΕΙΚOΝΑ 2 Προέχον δερμα-
τοϊνοσάρκωμα: ιστοπαθολο-
γικά χαρακτηριστικά, χρώση 
Αιματοξυλίνης-Ηωσίνης . 
Α. Ανάπτυξη στο χόριο και 
υποδόριο λίπος συμπαγούς 
νεοπλάσματος με μέτρια έως 
κατεξοχήν αυξημένη κυττα-
ροβρίθεια (Η&Ε, x40). Β. Το 
νεόπλασμα συγκροτείται από 
ωοειδή και βραχέα ατρακτό-
μορφα κύτταρα, χωρίς ουσι-
ώδη ατυπία ή μιτωτική δρα-
στηριότητα, αναπτυσσόμενα 
σε στροβιλοειδές ή και ακα-
νόνιστα δεσμιδωτό πρότυπο 
αρχιτεκτονικής (Η&Ε, x200).

ΕΙΚOΝΑ 3 Ανοσοϊστοχημεία: το νεόπλασμα εξέφραζε πολυεστια-
κά-διάχυτα και έντονα CD34.

ΕΙΚOΝΑ 4  Ιστοπαθολογικά χαρακτηριστικά, χρώση Αιματοξυλί-
νης-Ηωσίνης. Προέχον δερματοϊνοσάρκωμα με θέσεις ινοσαρκωμα-
τώδους αλλαγής.
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παραμένει ασυμπτωματικός για αρκετά χρόνια, οδηγώ-
ντας συχνά σε καθυστέρηση της διάγνωσης8. Συνήθως 
εμφανίζεται αρχικά ως μια πλάκα ή οζίδιο με σαρκό-
χροο, ερυθρό-καφετί ή ιώδες χρώμα, που σταδιακά και 
βραδέως μεγαλώνει και γίνεται μια επηρμένη βλάβη, 
οπότε και η ονομασία «protuberans». Η βλάβη είναι 
συνήθως ανώδυνη, αλλά μπορεί να συνοδεύεται από 
κνησμό ή ευαισθησία καθώς αυξάνει σε μέγεθος. Το 
υπερκείμενο δέρμα συχνά εμφανίζεται τεντωμένο και 
μπορεί να παρουσιάζει τελαγγειεκτασίες ή μελάγχρω-
ση9. Η συχνότερη εντόπιση του DFSP είναι ο κορμός, 
ενώ μπορεί να εντοπίζεται και στα εγγύς άκρα, ή την 
κεφαλή και τράχηλο10. Έχει αναφερθεί πως η ανατομι-
κή εντόπιση διαφέρει ανάλογα με την σοβαρότητα. Συ-
γκεκριμένα οι ασθενείς με εντοπισμένο όγκο ήταν πιο 
πιθανό να εμφανίζουν εντόπιση στον κορμό (53%) και 
τα κάτω άκρα (21%) (σε 2000 ασθενείς), ενώ οι λίγοι 
(10 σε αριθμό) ασθενείς με απομακρυσμένες μεταστά-
σεις ήταν πιθανότερο να έχουν εντόπιση του DFSP στο 
άνω άκρο ή στον κορμό2. Η κλινική ποικιλομορφία και η 
αργή εξέλιξη του DFSP μπορεί να μιμηθούν καλοήθεις 
δερματικές καταστάσεις όπως το δερματοΐνωμα, οι χη-
λοειδείς ουλές ή η μορφέα, γεγονός που καθιστά δύ-
σκολη την πρώιμη ανίχνευση7. Ως εκ τούτου, απαιτείται 
υψηλό επίπεδο υποψίας για κάθε εμμένουσα δερμα-
τική βλάβη με προοδευτική αύξηση, ιδίως στον κορμό.

Τα δερματοσκοπικά ευρήματα του DFSP συνήθως 
είναι μη-ειδικά. Τα πιο συχνά ευρήματα είναι το ροδό-
χροο χρώμα, οι αχρωμικές περιοχές χωρίς δομή, περι-
οχές χωρίς δομή με ανοιχτό καφετί χρώμα, λαμπερές 
λευκές γραμμές (shiny white streaks), λεπτό δίκτυο 
χρωστικής και αγγεία3,11-14.

Ιστοπαθολογικά, περιγράφεται το κλασσικό DFSP, 
ενώ ποικιλίες του DFSP είναι το γιγαντοκυτταρικό ινο-
βλάστωμα (giant cell fibroblastoma) που παρατηρείται 
κυρίως στην παιδική ηλικία, τo μυξοειδές DFSP όταν 
υπάρχει >50% μυξοειδής αλλαγή, το μελαγχρωματικό 
DFSP (ή όγκος Bednar) όταν υπάρχει χρωστική μελανί-
νης, το μυοειδές DFSP (myoid DFSP), και το ινοσαρκω-
ματώδες DFSP (fibrosarcomatous DFSP)1. Το κλασσικό 
DFPS παρουσιάζει πολλαπλασιασμό μονόμορφων ατρα-
κτοειδών κυττάρων μεσαίου μεγέθους στο χόριο χωρίς 
επιδερμική υπερπλασία, που διηθεί τον υποδόριο ιστό 
με δαντελωτό πρότυπο ή πρότυπο «μελισσοκυρήθρας». 
Η περιφέρεια είναι ασαφής και συχνά παρατηρούνται 
λεπτές προεκβολές σαν πλοκάμια κατά μήκος των ιστι-
κών επιπέδων και γύρω από τα λοβία του υποδόριου 
λιπώδους ιστού. Οι μιτώσεις είναι σπάνιες και η ατυπία 
ελάχιστη. Είναι χαρακτηριστική η διάχυτη ισχυρή ανο-
σοϊστοχημική χρώση για το CD34. Ινοσαρκωματώδεις 
αλλαγές (ινοσαρκωματώδες DFSP, fibrosarcomatous 

DFSP) μπορεί να ανευρεθεί σε περίπου 10% των περι-
πτώσεων DFSP και είναι δυσμενές προγνωστικό χαρα-
κτηριστικό. Το ινοσαρκωματώδες DFSP παρουσιάζει 
απότομη μετάβαση σε πρότυπο ανάπτυξης τύπου «ρα-
χοκοκκαλιάς ψαριού» ή δεσμιδωτό, με αυξημένη ατυπί-
α και μιτώσεις, ενώ συχνά μπορεί να έχει ελαττωμένη 
ή απούσα έκφραση CD341. Η διαφορική διάγνωση από 
το δερματοϊνωμα μπορεί να είναι δυσχερής, ιδίως σε 
περίπτωση μικρής ή επιφανειακής βιοψίας1.  

Όταν η διάγνωση του DFSP δεν μπορεί να επιβε-
βαιωθεί με ιστοπαθολογία αιματοξυλίνης ηωσίνης 
και ανοσοϊστοχημεία, ο φθορίζων υβριδισμός in situ 
(FISH) ή άλλες μοριακές τεχνικές για την ανίχνευση 
των χρωμοσωμιακών αντιμεταθέσεων μπορεί να είναι 
επιβοηθητική3.

Μια πρόσφατη πολυκεντρική μελέτη 321 ασθενών 
με DFSP ανάφερε πως στα πλαίσια της διαγνωστικής 
προσέγγισης, διενεργήθηκε τμηματική βιοψία (punch 
ή incisional biopsy) σε 48,6% των ασθενών και βιο-
ψία ολικής εκτομής (excisional biopsy) σε 51,4% των 
ασθενών. Σε αυτή την μελέτη, το είδος της βιοψίας 
δηλαδή αν ήταν τμηματική ή ολικής εκτομής, δεν εί-
χε επίπτωση στην συχνότητα υποτροπής ή θνητότη-
τας, που υποδηλώνει την γενικά χαμηλόβαθμη (low-
to-intermediate grade) βιολογική συμπεριφορά του 
DFSP15. Προεγχειρητική τοπική απεικόνιση έχει περι-
γραφεί σε 56% των ασθενών στην μελέτη των Winer 
και συν σε κυρίως συμπτωματικούς όγκους, και περι-
ελάμβανε MRI στο 28%, CT στο 17%, υπέρηχο στο 7% 
και πολλαπλές μεθόδους στο 4%16. 

Οι Ευρωπαϊκές κατευθυντήριες οδηγίες αναφέ-
ρουν πως μετά από τμηματική βιοψία, η προεγχειρη-
τική απεικόνιση με MRI δεν είναι υποχρεωτική, όμως 
μπορεί να συνεισφέρει στην αξιολόγηση της τοπικής 
επέκταση του όγκου και στο πλάνο θεραπείας, ιδίως 
σε υποτροπιάζοντα όγκο και σε κλινική υποψία εκτε-
ταμένης υποκλινικής επέκτασης. Δεν υπάρχει συγκε-
κριμένο καθιερωμένο σύστημα σταδιοποίησης για το 
DFSP. Συστήνεται πως απεικόνιση για σταδιοποίηση 
δεν θα πρέπει να διενεργείται γενικά, εκτός από την 
περίπτωση κλινικής υποψίας μετάστασης, σε υποτρο-
πιάζον όγκο, ή για DFSP με ινοσαρκωματώδεις αλλα-
γές (Πίνακας 1)3. Συγκεκριμένα, για το DFSP με ινοσαρ-
κωματώδεις αλλαγές, που σχετίζεται με πιθανότητα 
μετάστασης 15%-20%, οι Ευρωπαϊκές κατευθυντήριες 
οδηγίες συστήνουν αξονικές τομογραφίες πνευμόνων, 
κοιλίας και πυέλου (Πίνακας 1)3.

Η χειρουργική αφαίρεση είναι η θεραπεία εκλογής 
για το DFSP, με στόχο την πλήρη αφαίρεση του όγκου, 
με ιστολογικά καθαρά όρια.3 Οι ευρωπαϊκές κατευθυ-
ντήριες οδηγίες συνιστούν ως πρώτης γραμμής χει-
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ΠΙΝΑΚΑΣ 1 Ευρωπαϊκές κατευθυντήριες οδηγίες για την αντιμετώπιση ασθενών με δερματοϊνοσάρκωμα: Σύνοψη συστάσεων3.

Σύσταση ευρωπαϊκών κατευθυντήριων οδηγιών 2024 για το DFSP
Επίπεδο 
ύστασης*

Ιστοπαθολογία Η κλινική υποψία θα επιβεβαιώνεται με ιστοπαθολογία πριν γίνει εκτεταμένο χειρουργείο Α

Ιστολογικο 
πόρισμα

Το ιστοπαθολογικό πόρισμα θα αναφέρει την παρουσία ή απουσία υψηλού μιτωτικού δείκτη και ινο-
σαρκωματώδεις αλλαγές

Α

Μοριακή ανάλυση Η μοριακή ανάλυση, περιλαμβανόμενης της FISH, θα γίνεται όταν δυνατόν. Εάν αυτή η μέθοδος δεν 
είναι διαθέσιμη, συστήνεται η συμβουλευτική ειδικού παθολογοανατόμου

Β

Αρχική απεικόνιση Η προεγχειρητική contrast-enhanced MRI μπορεί να διευκολύνει την εκτίμηση της επέκτασης 
του πρωτοπαθούς όγκου και μπορεί να είναι επιβοηθητική στο πλάνο θεραπείας, ειδικά σε 
υποτροπιάζοντες όγκους και σε κλινική υποψία εκτεταμένης υποδερματικής επέκτασης

C

Πρώτης γραμμής 
θεραπεία 

Η πρώτης γραμμής θεραπεία για το χειρουργήσιμο DFSP είναι η χειρουργική αφαίρεση, με σκοπό την 
μικροσκοπική πλήρη αφαίρεση του όγκου

A

Χειρουργική 
αφαίρεση

Η χειρουργική αφαίρεση του DFSP θα πρέπει να προγραμματίζεται προσεκτικά, και παράγοντες που 
επηρεάζουν την καταλληλότερη χειρουργική μέθοδο περιλαμβάνουν το μέγεθος και την εντόπιση του 
όγκου, το αισθητικό αποτέλεσμα και το είδος ελέγχου των χειρουργικών ορίων.

Β

Micrographically 
controlled surgery

Κάθε μικρογραφική χειρουργική μέθοδος που βασίζεται σε οριζόντιες τομές (χειρουργική Mohs) 
ή τομές που επιτρέπουν τον έλεγχο όλων των περιφερικών και εν τω βάθει ιστολογικών ορίων 
(Peripheral and Deep En Face Margin Assessment, 3D-surgery, histological section margins control, 
κτλ), θα πρέπει να χρησιμοποιούνται ως πρώτης γραμμής χειρουργική μέθοδος.

Β

Ευρεία εκτομή 
(Wide local 
excision)

Εάν καμία μέθοδος μικρογραφικής χειρουργικής δεν είναι διαθέσιμη, τότε μπορεί να διενεργηθεί 
ευρεία εκτομή με 2-3 εκατοστά πλάγια χειρουργικά όρια ασφάλειας και εκτομή της υποκείμενης 
περιτονίας. Όταν τα όρια είναι ιστολογικά θετικά, θα πρέπει να διενεργείται  επανεκτομή/
επανεκτομές μέχρι να επιτευχθούν αρνητικά όρια (R0), εάν δυνατόν

Β

Αποκατάσταση 
ελλειμάτων

Η αποκατάσταση χειρουργικών ελλειμάτων του DFSP θα πρέπει να αποφεύγει κρημνούς και να 
προτιμάται απευθείας σύγκλειση, δερματικό μόσχευμα ή επούλωση κατά δεύτερο σκοπό ώστε να 
διευκολύνεται η πρώιμη ανίχνευση τοπικής υποτροπής

Β

Υποτροπή DFSP Υποτροπιάζοντες όγκοι DFSP θα πρέπει να αφαιρούνται όποτε είναι δυνατόν χρησιμοποιώντας 
μικρογραφική χειρουργική (micrographically controlled surgery)

Β

Imatinib Η θεραπεία με imatinib για το  DFSP θα πρέπει να προτείνεται σε διεπιστημονικό ογκολογικό 
συμβούλιο. Το imatinib θα πρέπει να προτείνεται ως νεοεπικουρική θεραπεία σε πρωτοπαθή ή 
υποτροπιάζων όγκο όταν η χειρουργική αφαίρεση δεν είναι εφικτή ή σχετίζεται με μη αποδεκτή 
νοσηρότητα. Οι όγκοι που καθίστανται χειρουργήσιμοι θα αφαιρούνται χειρουργικά

Β

ρουργική μέθοδο, την micrographically controlled χει-
ρουργική μέθοδο, όπως η χειρουργική Mohs και η 3D 
χειρουργική (Πίνακας 1). Σε περίπτωση που αυτό δεν 
είναι εφικτό, προτείνεται ευρεία εκτομή με 2-3 εκα-
τοστά πλάγια όρια και εκτομή της υποκείμενης περι-
τονίας. Εάν τα ιστολογικά όρια εκτομής είναι θετικά, 
συστήνεται επανεκτομή με στόχο τα αρνητικά όρια. 
Στην μελέτη των Criscito και συν, σε 3686 ασθενείς, η 
θεραπεία ήταν χειρουργική αφαίρεση στο 95% και χει-
ρουργική αφαίρεση σε συνδυασμό με ακτινοθεραπεία 
στο 5%. Όσον αφορά στη χειρουργική μέθοδο, έγινε 
ευρεία εκτομή στο 92% και μικρογραφική χειρουργική 

Mohs στο 8% των ασθενών5. Πολυκεντρική μελέτη σε 
347 ασθενείς ανάφερε πως μόνο 69% ασθενών είχαν 
αρνητικά χειρουργικά όρια μετά την πρώτη χειρουργι-
κή αφαίρεση οπότε χρειάστηκαν επανεκτομές για να 
πετύχουν αρνητικά χειρουργικά όρια16. Σε αυτή την με-
λέτη, το συνηθέστερο μέγεθος των χειρουργικών ορίων 
που προγραμματίστηκε ήταν 1,1-2,0 εκατοστά στο 32% 
και 2,1-3,0 εκατοστά στο 23%. Υπήρχαν ινοσαρκωματώ-
δεις αλλαγές σε 12,6%. Σε follow-up 4 ετών, συνολικά 
17 ασθενείς υποτροπίασαν τοπικά, ενώ σε 6 εμφανί-
στηκαν απομακρυσμένες μεταστάσεις. Από τις 6 μετα-
στάσεις, το 50% είχαν ινοσαρκωματώδεις αλλαγές16. 

συνεχίζεται
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Σύσταση ευρωπαϊκών κατευθυντήριων οδηγιών 2024 για το DFSP
Επίπεδο 
ύστασης*

Ακτινοθεραπεία 
δεν συστήνεται

Η ακτινοθεραπεία δεν θα πρέπει να προσφέρεται σε όγκους που είναι χωρίς αλλαγές (non-
transformed) και που έχουν καθαρά ιστολογικά όρια (R0)

B

Ειδική 
σύσταση για το 
ινοσαρκωματώδες 
DFSP

Το ινοσαρκωματώδες DFSP θα πρέπει να συζητάται σε διεπιστημονικό ογκολογικό συμβούλιο που να 
περιλαμβάνει ειδικό/ειδικούς σαρκωμάτων μαλακών μορίων

Β

Θεραπεία 
νοσαρκωματώδους 
DFSP

O κύριος στόχος της θεραπείας του ινοσαρκωματώδους DFSP θα πρέπει να είναι η πλήρης 
χειρουργική αφαίρεση με μικρογραφική χειρουργική (micrographically controlled surgery). Εάν δεν 
είναι διαθέσιμη καμία μέθοδος μικρογραφικής χειρουργικής, μπορεί να διενεργείται ευρεία εκτομή 
με χειρουργικά όρια ασφαλείας 2-3 εκατοστά

Β

Follow-up Για πρωτοπαθείς όγκους, πλήρως αφαιρεθέντες, χωρίς ιστοπαθολογικά χαρακτηριστικά υψηλού 
κινδύνου: Κλινική εξέταση με έμφαση στο σημείο του πρωτοπαθούς όγκου με στόχο ανίχνευση 
πρώιμων τοπικών υποτροπών μπορεί να προσφερθεί κάθε 6 μήνες για τα πρώτα 3 χρόνια μετά την 
εκτομή, και κάθε 12 μήνες για τα χρόνια 4-5

Για όγκους με χαρακτηριστικά υψηλού κινδύνου (υποτροπιάζοντες, στενά χειρουργικά όρια): 
Κλινική εξέταση και τοπική εκτίμηση στο σημείο του πρωτοπαθούς όγκου με MRI μπορεί να συστηθεί 
κάθε 6 μήνες για τα πρώτα 2 χρόνια, κάθε 6-12 μήνες για χρόνια 3-5, και τουλάχιστον μια κλινική 
εξέταση ετησίως για τα χρόνια 6-10

Για ασθενείς με ινοσαρκωματώδεις αλλαγές ή μεταστατική νόσο: Θα πρέπει να αντιμετωπίζονται 
και να παρακολουθούνται από μια διεπιστημονική ομάδα που να περιλαμβάνει κατά προτίμηση έναν 
ειδικό σε σαρκώματα μαλακών μορίων

C

C

C

* Τα επίπεδα συστάσεων είναι: A: strong recommendation. Syntax: “shall”, B: recommendation. Syntax: “should”, C: Weak recommendation. 
Syntax: “may/can”, X: Should not be recommended, 0: Recommendation pending to insufficient evidence. Πλήρης περιγραφή στο άρθρο Saiag et al.  
Diagnosis and treatment of dermatofibrosarcoma protuberans. European interdisciplinary guideline- update 2024. Eur J Cancer  2025;218:115263

Οι Ευρωπαϊκές κατευθυντήριες οδηγίες συστήνουν 
διεπιστημονικό ογκολογικό συμβούλιο για την απόφα-
ση περαιτέρω θεραπείας και παρακολούθησης, σε πε-
ρίπτωση αλλαγών σε ινοσαρκωματώδες DFSP ή άλλους 
υπότυπους σαρκώματος. Ιδίως για την περίπτωση των 
ινοσαρκωματωδών αλλαγών, συστήνεται διεπιστημονι-
κό ογκολογικό συμβούλιο με εξειδίκευση σε σαρκώματα 
μαλακών μορίων3. Για το ινοσαρκωματώδες DFSP, συ-
στήνεται εκτομή με όρια τουλάχιστον 2 εκατοστά (2-3 
εκατοστά) (Πίνακας 1)3. Η επικουρική ακτινοθεραπεία 
δεν έχει αξιολογηθεί συστηματικά για το ινοσαρκω-
ματώδες DFSP και οι Ευρωπαϊκές οδηγίες αναφέρουν 
πως η διενέργεια της επικουρικής ακτινοθεραπείας για 
αυτόν τον τύπο θα εξαρτηθεί από τους κανόνες άλλων 
σαρκωμάτων ανάλογα με την ποιότητα της εκτομής (“en 
block” εκτομή η όχι), τα ιστολογικά όρια (θετικά ή αρνη-
τικά), το μέγεθος και τον βαθμό (grade) του όγκου3.

Όσον αφορά τη συστηματική θεραπεία για το 
DFSP, το imatinib έχει έγκριση στην Ευρώπη για το 
πρωτοπαθές DFSP που δεν επιδέχεται χειρουργικής 
αντιμετώπισης, για το τοπικά προχωρημένο, το υπο-

τροπιάζον, και για το μεταστατικό DFSP17. Το imatinib 
είναι αναστολέας τυροσινικής κινάσης και αναστέλλει 
την σηματοδότηση του PDGF. Συστηματική ανασκό-
πηση σε 152 ασθενείς με DFSP που έλαβαν imatinib, 
ανάφερε πλήρη απάντηση σε 5,2%, μερική απάντηση 
σε 55,2%, σταθερή νόσο σε 27,6%, και πρόοδο νόσου 
σε 9,2%18. Το imatinib να χρησιμοποιηθεί για όλους 
του ιστολογικούς τύπoυς του DFSP εφόσον υπάρχει 
η αντιμετάθεση COL1A1-PDGFB. Οι ευρωπαϊκές κα-
τευθυντήριες οδηγίες αναφέρουν πως η συστηματική 
θεραπεία του προχωρημένου DFSP και του ινοσαρκω-
ματώδους DFSP θα πρέπει κατά προτίμηση να συζητά-
ται σε διεπιστημονικό ογκολογικό συμβούλιο σε ειδικό 
κέντρο3 (Πίνακας 1).

Σχετικά με την πρόγνωση του DFSP, υπάρχει κίν-
δυνος τοπικής υποτροπής, με ποσοστά που κυμαίνο-
νται ευρέως στη βιβλιογραφία (0% έως 50%)3,9,19,20. Η 
μελέτη των Maghfour και συν, ανάφερε πως το μέγε-
θος του όγκου ίσο ή μεγαλύτερο από 3 εκατοστά και 
η εντόπιση σε κεφαλή/τράχηλο ή γεννητική περιοχή, 
ήσαν οι παράγοντες που σχετίστηκαν με υψηλότερο 
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κίνδυνο μετάστασης2. Επίσης, το DFSP με ινοσαρκω-
ματώδεις αλλαγές έχει αυξημένο κίνδυνο μεταστάσε-
ων (συνηθέστερα στον πνεύμονα) που παρατηρούνται 
στο 10%-15% τέτοιων περιπτώσεων21. Όσον αφορά 
σε επιδημιολογικά και κλινικά χαρακτηριστικά, η με-
λέτη των Criscito και συν, στο μητρώο καταγραφής 
της Αμερικής (SEER, 1973-2012) σε 3686 ασθενείς με 
DFSP, ανάφερε πως η ηλικία, το ανδρικό φύλο και το 
μέγεθος του όγκου ήσαν οι παράγοντες που σχετίστη-
καν με δυσμενέστερη ολική επιβίωση5. Η μελέτη των 
Trofymenko και συν, ανάφερε πως υπήρχε 3% θάνατοι 
σε διάμεση περίοδο follow-up 48 μηνών. Σε αυτήν την 
μελέτη, τα αναπλαστικά ιστολογικά χαρακτηριστικά 
και τα θετικά χειρουργικά όρια ήσαν παράγοντες που 
σχετίστηκαν με την θνητότητα6.

Η παρακολούθηση των ασθενών (follow-up) μετά 
τη διάγνωση και τη θεραπεία εξαρτάται από τα χα-
ρακτηριστικά του όγκου. Ο κύριος στόχος της παρα-
κολούθησης είναι η πρώιμη ανίχνευση της τοπικής 
υποτροπής ή σπανίως λεμφαδενικών μεταστάσεων. Ο 
κίνδυνος τοπικής υποτροπής έχει συσχετιστεί με θε-
τικά όρια εκτομής και ινοσαρκωματώδεις αλλαγές. Οι 
μεταστάσεις, αν και ιδιαιτέρως σπάνιες, σχετίζονται 
κυρίως με το ινοσαρκωματώδες DFSP και ευμεγέθεις 
όγκους3,22-24. Σύμφωνα με τις ευρωπαϊκές κατευθυ-
ντήριες οδηγίες, για πρωτοπαθείς όγκους, πλήρως 

αφαιρεθέντες και χωρίς ιστοπαθολογικά χαρακτηρι-
στικά υψηλού κινδύνου, αναφέρεται πως μπορεί να 
προσφερθεί κλινική εξέταση με έμφαση στο σημείο 
του πρωτοπαθούς όγκου με στόχο ανίχνευση πρώι-
μων τοπικών υποτροπών κάθε 6 μήνες για τα πρώτα 
3 χρόνια μετά την εκτομή, και κάθε 12 μήνες για τα 
χρόνια 4-5. Για όγκους με χαρακτηριστικά υψηλού 
κινδύνου (υποτροπιάζοντες, στενά χειρουργικά όρια), 
αναφέρεται πως μπορεί να συστηθεί κλινική εξέταση 
και τοπική εκτίμηση στο σημείο του πρωτοπαθούς 
όγκου με MRI κάθε 6 μήνες για τα πρώτα 2 χρόνια, κά-
θε 6-12 μήνες για χρόνια 3-5, και τουλάχιστον μια κλι-
νική εξέταση ετησίως για τα χρόνια 6-10. Για ασθενείς 
με ινοσαρκωματώδεις αλλαγές ή μεταστατική νόσο, 
αναφέρεται πως θα πρέπει να αντιμετωπίζονται και 
να παρακολουθούνται από μια διεπιστημονική ομάδα 
που να περιλαμβάνει κατά προτίμηση έναν ειδικό σε 
σαρκώματα μαλακών μορίων3 (Πίνακας 1). 

Συμπερασματικά το DFSP είναι ένας σπάνιος δερ-
ματικός όγκος, ο οποίος αν και γενικά σπάνια μεθίστα-
ται, εμφανίζει έντονη τάση για τοπική υποτροπή, ιδίως 
εάν δεν αφαιρεθεί επαρκώς, λόγω της διηθητικής του 
ανάπτυξης με προεκτάσεις στους γύρω ιστούς. Αυτό 
υπογραμμίζει τη σημασία της έγκαιρης αναγνώρισης 
και της ακριβούς κλινικής και ιστολογικής διάγνωσης 
και θεραπείας βάσει των κατευθυντήριων οδηγιών.
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