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RESUMEN

El dermatofibrosarcoma protuberans es un tumor mesenquimal, con gran capacidad de recidiva local, aunque las metéstasis a distancia
son raras. Se caracteriza por crecimiento lento. Considerado un tumor del grupo de los fibrohistiocitos, muestra positividad para el CD34.
Histopatoldgicamente presenta proliferacion monomorfa de células fusiformes que se disponen en fasciculos con un patron estoriforme.
La escision local amplia es el tratamiento de eleccion. Se debe realizar seguimiento a largo plazo, a estos pacientes, por la posibilidad de
recurrencia. Se presenta el caso de un paciente vardn de 47 afios de edad que acudié por una tumoracion en torax, de consistencia dura, movil,
que correspondid a un dermatofibrosarcoma protuberans. Se realizd la exéresis de la lesion con margenes amplios y seis meses después no
presentaba recidiva.
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SUMMARY

Dermatofibrosarcoma protuberans is a mesenchymal tumor, with great capacity for local recurrence, although distant metastases are rare.
It is characterized by slow growth. It is considered as part of the fibrohistiocytic group, as it is positive for CD34. Histopathologically, it has
monomorphic proliferation of spindle cells arranged in fascicles with a storiform pattern. The treatment of choice is a wide local excision. We
must follow patiens for long time, due to the possibility of recurrence. We report a case of a male patient aged 47 who presented with a mobile,
hard consistency lump in his chest that corresponded to a dermatofibrosarcoma protuberans. We performed excision of the lesion with wide
margins and 6 months later, patient showed no recurrence.
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INTRODUCCION extremidades. Histopatoldgicamente se caracteriza por
una proliferacion monomorfa de células fusiformes que se

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un disponen en fasciculos que adoptan un patron estoriforme
tumor mesenquimal con gran capacidad de recidiva local, Y que inmunohistoquimicamente muestran positividad para
pero raramente con metastasis a distancia'. Las metastasis ~ CD34". El DFSP es considerado un tumor del grupo de los
con mayor frecuencia son a pulmones®?, también a ganglios fibrohistiociticos. El origen neural del DFSP se apoya por la

linfaticos, hueso, corazdn y cerebro. expresion del antigeno celular CD34, que es positivo en otros
El DFSP representa menos del 0.1% de todas las tumores neurales pero no en tumores fibrohistiociticos®®.
neoplasias y aproximadamente el 19% de todos los sarcomas La escision local amplia es el tratamiento de eleccion,

de tejidos blandos, con una tasa de incidencia entre 0.8-5.0 €l 50% de las recurrencias del DFSP después de la cirugia
casos por millén de habitantes por afio®. Afecta a adultos ~ S€ observan en el primer afio y el 80% en los primeros
entre la sequnda y quinta década de la vida, sin predileccion tres anos. La radioterapia puede ser util como tratamiento

por género. adyuvante para los tumores extirpados de forma incompleta,
Se presenta como un tumor multinodular de hay informes que sugieren que la radiacion también puede
crecimiento lento, que afecta al tronco o raiz de  inducir tumores de grado nuevos o superior’.
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CASO CLINICO

Paciente varén de 47 afios de edad, natural de Huancayo,
procedente de Lima, oficial PNP en actividad. Refiere que hace
un afo aproximadamente, presenta tumoracion en el pecho,
de crecimiento lento, al inicio asintomatico luego con dolor
leve al realizar movimientos con los brazos.

Al examen clinico se aprecia en torax anterior una
tumoracion de 2.5cm de diametro, movil, no dolorosa,
de consistencia dura, sobreelevada (Fotografia 1) y con
presencia de telangiectasias en su periferia (Fotografia 2).

Fotografia 1. Tumoracion de 2.5cm de didmetro en region anterior superior izquierda de torax.

Fotografia 2. Tumoracion con telangiectasias en su periferia.
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El paciente refirid como antecedentes el diagnostico de
psoriasis, de 35 afios de data, e hipertension arterial un afio
previo a la sintomatologia actual.

Se realizd biopsia exéresis del tumor completo con un
margen de sequridad de 2.5cm (Fotografia 3).

r

Fotografia 3. Pieza operatoria de tumor y margenes amplios.

Después de seis meses de la intervencion quirurgica el
paciente no presento recurrencias, ni metastasis, quedando
una cicatriz hipertrdfica, por retiro de puntos 25 dias después
de la intervencion, cuando el paciente recién acudio a control
(Fotografia 4).

Fotografia 4. Cicatriz hipertrofica a los seis meses de realizada la extirpacion.

El  estudio histopatolégico mostré infiltracion
difusa de toda la dermis (Fotografia 5), compuesta de
fasciculos de células fusiformes (Fotografias 6 y 7), que se
disponian en forma de remolinos (Fotografia 8). El estudio
inmunohistoquimico realizado mostré negatividad para
vimentina, desmina y actina.
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Fotografia 6. Células fusiformes. HE 40X.

DISCUSION

En 1924 Darier y Ferrand describieron al dermatofibro-
sarcoma protuberans, aunque fue Hoffman en 1925 quien
acufio el término DFSP. Desde entonces se han descrito dis-
tintas variantes histopatoldgicas del mismo'.

El DFSP es un tumor de bajo o moderado grado de
malignidad, de crecimientolento perolocalmente agresivo, con
baja tasa de metastasis pero con potencial de recurrencia alto”.

Fotografia 8. Células fusiformes dispuestas en forma de remolino. HE 40X.

Se origina en la dermis profunda e invade el tejido
subcutaneo (grasa, fascia, musculo y hueso), pero a pesar de
su capacidad de invasion local, no suele metastatizar (5% de
los casos).

En la actualidad, la causa de DFSP es desconocida®.
Estudios citogenéticos han mostrado que mas del 90% de
los casos de DFSP tienen una traslocacion reciproca, t(17;22)
(922;913), o mas frecuentemente un cromosoma en anillo
supernumerario compuesto por material hibrido derivado
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de t(17;22). Esta traslocacion fusiona el gen de la cadena B
del factor de crecimiento derivado de las plaquetas (PDGFB),
en el cromosoma 22, con el gen de coldgeno 1-alfal en el
cromosoma 17. Esto conduce a una regulacion del PDGFB,
que actuia como un factor de crecimiento y potente mitégeno
para una variedad de células del tejido conectivo®*.

La epidemiologia del DFSP no ha sido estudiada en
detalle. Se encontrd variaciones con respecto a mayor
incidencia en fototipos altos y en mujeres. Las diferencias
raciales son importantes para entender mejor este trastorno'

La radiacion se ha aceptado como terapia adyuvante a
la cirugia en el manejo de enfermedad microscoépica residual,
0 cuando la reseccion completa del tumor conduce a una
pérdida funcional o cosmética significativa. La mayoria de
los investigadores piensan que la quimioterapia deberia
reservarse para el DFSP metastatico®™. Avances en la terapia
molecular condujeron al desarrollo de mesilato de imatinib,
un potente inhibidor selectivo del receptor B del factor de
crecimiento derivado de las plaquetas y del receptor A
del factor de crecimiento de las plaquetas, con actividad
demostrada contra las células del DFSP in vitro e in vivo. El
imatinib ha sido aprobado en Estados Unidos y en la Union
Europea para el tratamiento de pacientes adultos con DFSP
irresecable y/o metastatico, no tributarios de cirugia®®'*.

Eltratamientodequimioterapiaprequirtrgicaconimatinib
ofreceuncomplementofundamental paralaterapiatradicional
de escision quirurgica de la lesion con margenes amplios'™.

La extirpacion quirurgica de la lesion debe ser por cirugia
convencional, con margenes amplios (mayor de 3cm) o por
cirugia micrograficade Mohs''”. Una reseccion amplia, de 4cm
demargen,esnecesariaparalaremociéndelamayoriade DFSP™.
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Pacientes que fueron sometidos a tratamiento quirurgico
con los cuatro métodos: reseccion amplia, escision modificada
amplia (con procesamiento horizontal), cirugia micrografica
de Mohs o cirugia combinada, tuvieron resultados exitosos.
Es importante la planificacion prequirdrgica y la seleccion
de pacientes para una reparacion menos complicada y asi
aumentar al maximo la conservacion de los tejidos™. Las tasas
de recurrencias son significativamente mas bajas en pacientes
sometidos a cirugia micrografica de Mohs en comparacion
con escision local amplia. No hay pruebas concluyentes de
ventajas de la cirugia micrografica de Mohs en los casos de
tumores no primarios®.

Después de la reseccion con margenes amplios y la
terapia con radiacion adyuvante el riesgo de recidiva local
es extremadamente bajo?. la recidiva local después de
la escision es comun, especialmente si los margenes son
positivos. Las metastasis no alcanzan el 5% del total, casi
todas ellas aparecen después de recidivas locales anteriores.
El prondstico es pobre, con supervivencia menor de dos afios
a partir de la deteccién de las metastasis’.

Histoldgicamente, el tumor con margenes libres es dificil
de evaluar. Un promedio de 1.6cm de margen histolégico es
adecuado®.

El caso clinico de nuestro paciente tiene una
presentacion tipica del DFSP y dada la ubicacién del tumor
se le realizd exéresis completa con margenes amplios. Es
importante continuar con el sequimiento en forma periédica
para detectar cualquier recidiva o metastasis, teniendo en
cuenta que generalmente éstas se presentan dentro de los
tres primeros afios, siendo asi crucial el sequimiento a largo
plazo.
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