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RESUMEN

El Dermatofibrosarcoma Protuberans (DFS) es un tumor de
piel, de etiologia aun no determinada. Es localmente maligno
y de crecimiento lento. En la mayoria de los casos se presentan
recidivas posteriores a la reseccion quirtirgica y en raras ocasiones
metastasis. Presentamos el caso de un paciente con DFSP gigante
en el area frontal, temporoparietal izquierda que fue sometido a
reseccion quirdrgica mas reconstruccion.

Palabras claves: Dermatofibrosarcoma protuberans, reseccion
quirurgica, piel, colgajo, injerto.

ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma protuberans (DSFP) is a skin tumor, of
unknown etiology. It is a malignant local tumor with slow growth.
After resection, there is recurrence in most of the cases, and rarely
metastasizes. This is a case report about a patient with a giant DFSP
at the left forehead, temporoparietal area. This was resected and the
reconstruction was made with advanced skin flap.

Key words: Dermatofibrosarcoma protuberans, surgical resection,
skin, flap, graft.

Introduccion.

Los sarcomas de los tejidos blandos son neoplasias
relativamente raras, representan el 1 % de todos los tumores
malignos. Los fibrosarcomas ocupan el segundo lugar
en orden de frecuencia entre los sarcomas de los tejidos
blandosV, subdividiéndose histologicamente en bien
diferenciados, poco diferenciados y dermato-fibrosarcoma
protuberans. El dermatofibrosarcoma protuberans es una
neoplasia dérmica, de origen atn no bien determinado,
localmente maligna, de crecimiento lento, que afecta
principalmente el tronco, constituida por una neoformacion
lobulada de tamario variable, recurrente en la mayoria de los
casos después de su escision y que rara vez da metastasis. El
tratamiento de eleccion es la reseccion quirtrgica del mismo
con margenes de seguridad amplios. Presentamos un caso
de esta enfermedad y aportamos una actualizacién acerca
del tema.
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Caso clinico.

Paciente de sexo femenino, 26 afios de edad, que hace 4 afios
acudio al Instituto Oncoldgico Nacional (ION) por presentar
tumoracion (menor de Scm) de partes blandas en region
frontal izquierda. Regresa un afio posterior a extirpacion
quirurgica en hospital general, con reporte patologico de
Neuroangioma.

Posteriormente presenta recidiva y acude para tratamiento
especializado. Refiere  crecimiento rapido de masa
recidivante sobre cicatriz quirirgica posterior a trauma
contuso. Se planifica nuevo tratamiento quirurgico, el cual
se difiere por 26 meses, por falta de recursos econdmicos.
de

lesién (Fig. 1A). La tumoraciéon media 20cm de didmetro,

Manteniéndose Uunicamente curaciones constantes
ulcerada, necrética y sangrante, por lo que se realizd varias
transfusiones sanguineas, previo al acto quirargico. No
presenta antecedentes patologicos personales, ni familiares
de relevancia. Al examen fisico se observa masa péndula,
pediculada de 20cm de diametro aproximadamente,
bilobulado, indurado, de color pardo rojizo; con areas de
necrosis y sangrado activo en region frontal parietotemporal
izquierda (Fig. 1B).
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FIG. 1a. Apariencia de la paciente durante las
Curaciones periddicas en la Emergencia

FIG. 1b. Aspecto clinico de la zona tumoral. Se aprecia
la superficie necrosada y sangrante de la
tumoracién mayor.

Los examenes de laboratorio prequirirgicos determinaron
anemia cronica. Estudios de imagenes: Radiografia Standard
de Torax y TAC de Toérax, dentro de parametros normales.
La TAC de cerebro muestra masa con densidad de tejidos
blando de aproximadamente de 20 x 10 cms en region
frontal, temporal y parietal izquierda con areas de solucion
de continuidad, sin fractura de los huesos del craneo.

Se realizé la reseccion de la zona tumoral, con un margen
de seguridad de 3cm (Fig. 2). A pesar de ello el informe de
congelacion refiere bordes comprometidos, por lo que se
amplia margenes y se escopla hueso parietal izquierdo. El
defecto de cuero cabelludo se cubrié mediante un colgajo
local de rotacion e injerto de piel parcial (Fig. 2)

FIG. 2. B: Rotacién y avance del colgajo.

La anatomia patologica reportdé dermatofibrosarcoma
protuberans con compromiso tumoral de ampliacion de
margen, y en contacto focal de borde profundo y cartilago.
Tumor 2300 gramos, mide 23 x 22 x 8cm. A los 4 meses de
seguimiento, la paciente se encontraba libre de sintomas y
sin recidivas (Fig. 3). Contintia en controles periodicos.
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Discusion.

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un raro
tumor de la piel®®, que se extiende al tejido celular
subcutaneo y al musculo subyacente™™, formando masas
protuberantes, nodulares o multinodulares®, de crecimiento
lento ©. Tiene un grado bajo a intermedio de malignidad
y alta tasa de recurrencia . También se conoce como
dermatofibrosarcoma protuberans de Hoffman y como
dermatofibroma progresivo y recurrente de Darier .

Su origen es impreciso (histiocitos o fibroblastos) ® Se ha
postulado que son de origen histiocitico y que pertenecen al
creciente grupo de los fibrohistiocitomas ©¢39. La ocurrencia
de tumores histolégicamente idénticos que contienen
melanina (neurofibromas verticilares) sugiere que algunos
de ellos pueden originarse de los nervios periféricos ©. Se
ha demostrado la presencia de alteraciones cromosdmicas
idénticas en el dermatofibrosarcoma protuberans y en los
tumores malignos de la vaina de los nervios periféricos en
pacientes con neurofibromatosis!?. En el 10-20% de los
casos se ha observado una relacion entre este tumor y trauma
previos en dicha area, como: antiguas heridas quirdrgicas,
quemaduras o sitios de vacunas 7.

Puedeapareceracualquieredad”,aunque masfrecuentemente
entre los 20 y los 50 afios y es el sexo masculino el mas
afectado ©. En un estudio realizado por Rutgers, con 902
pacientes con DFSP, observo que el 57% de los pacientes
eran varones, mientras que el 43% correspondian a mujeres
(. De acuerdo a registros en Francia de la poblacion
oncoldgica de 1982 al 2002, su incidencia anual es de 3
casos por millén de pacientes con cancer .

Se ha reportado casos en personas de todas las razas. Aunque
de acuerdo al estudio de Criscione y Weinstock se encontro
que los pacientes de raza negra, tenian una incidencia que
casi duplicaba a la de los de raza blanca 7.

Los diferentes tipos de sarcomas en partes blandas, son
tumores relativamente raros. En ION SOLCA Guayaquil
representan el 0,8% de todos los tumores malignos
diagnosticados. Se reportan 81 casos tratados en 5 afios
(RNT), se observa un ligero predominio por la presentacion
en el sexo masculino 45 casos contra 36 en mujeres. Se
observan dos picos de incidencia por edad uno entre los 11
y 30 afios con 35,8%, y otro entre los 50 y 60 con el 14,8%.
En cuanto a la localizacion, el 64,1% es en las extremidades,

33,3% en el tronco y el 8,9% en cabeza y cuello ).

Se inicia como una tumoracion elevada y firme, nodular o
multinodular 4> de color rojizo, fija a la piel y desplazable
sobre los planos profundos ), su crecimiento es lento y no se
le presta atencion hasta que ha adquirido un gran tamafio ¢
En raras ocasiones puede involucionar a una placa atrofica

y/o esclerotica”. Sélo en un escaso porcentaje son dolorosos
@5)

Estos tumores no son encapsulados, pero poseen una
seudocapsula de células comprimidas, normales y malignas.
M, Se extienden siguiendo los planos aponeuroticos,
haces musculares y vainas nerviosas, mas alla del tumor
macroscopico!”. Estan formados por células fusiformes,
en fasciculos, orientados en diferentes direcciones; es
caracteristica la disposicion radial de las células hacia un
centro vacio (imagen en rueda de carro) ¢,

Se consideran como localmente malignos y son muy
frecuentes las recidivas luego de la exéresis limitada, 019
pero las metastasis son raras (1-4%), solo ocurren después
de multiples recidivas y generalmente a los pulmones por
via hematdgena ->>79) y en menor frecuencia a los ganglios
linfaticos regionales y a las visceras®. Aquellos pacientes
con metastasis han presentado una sobrevida no mayor a 2
afios .

No existen examenes de laboratorio que ayuden a la deteccion
y diagnostico del DFSP . Los estudios de imagenes solo
resultan ttiles cuando existen altas sospechas de metastasis
™. La RMN puede ser beneficiosa para delimitar los bordes
y la profundidad de la lesion . La biopsia de piel es esencial
para el diagnostico definitivo 7.

El tratamiento de eleccion es la reseccion amplia del tumor,
con un amplio margen de tejido circundante !, incluyendo
la fascia subyacente ®. El margen de seguridad debe llegar
3cm, 131419 de lo contrario las recidivas ocurren cerca del
70 %. La primera reseccion es importante, dado que tras la
primera exéresis inadecuada el tumor tiene un crecimiento
local incontrolado .

La quimioterapia es raramente empleada en el tratamiento de
DFSP. En aquellos casos se usa Imatinib como un potente
y especifico inhibidor de las proteinas tirosina-kinasas,
incluyendo los receptores PDGF. Se la emplea a dosis de
800 mg/d. 7.
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El dermatofibrosarcoma protuberans constituye un tumor de
piel de etiologia aun no determinado, que en la mayoria de
los casos presenta recidiva luego de reseccion quirdrgica si
no se conserva un margen de seguridad amplio. Conlleva
posteriormente a un crecimiento incontrolable de dichas
tumoraciones con la consecuente ampliacion de la lesion
inicial. La radioterapia puede causar la malignizacién de

este tipo de patologia. Es importante recalcar el tratamiento

temprano de este tipo de lesiones para evitar procedimientos
quirargicos mayores. Este tipo de intervenciones debe ser
realizado en un servicio especializado para evitar multiples
procedimientos agresivos y asi evitar secuelas mayores. Las
limitaciones econdmicas y de educacion que aquejan a la
mayoria de pacientes oncoldgicos, constituye un obstaculo

en el manejo temprano y oportuno de estos problemas.
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