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RESUMEN

Presentamos el caso de un hombre de 52 afios de edad que consultd a su médico de familia por presentar
i lesiones protuberantes faciales, de curso y clinica indolente de 2 afios de evolucion, que tras valoracién
i y biopsia se orientaron como dermatofibrosarcoma protuberans. Esta es una rara neoplasia de partes
blandas, de diferenciacién fibrobléstica, caracterizada por un crecimiento lento, pero localmente agresi-
i voy una alta recurrencia. Los factores de riesgo siguen en estudio y el retraso en el diagnéstico continta
i siendo un problema comiin dada su clinica inespecifica. No presenta diferencias significativas en su
distribucién por sexos y se manifiesta por lo general entre los 20 y los 40 anos. El diagnéstico se lleva a
i cabo mediante analisis histopatolégico y su tratamiento es principalmente quirdrgico.

Palabras claves: dermatofibrosarcoma, sarcoma cutaneo, cirugia de Mosh.

. ABSTRACT

i We report a 52-year-old man who consulted his family doctor because of facial protuberant lesions, without other
clinical presentation of two years clinical course. After evaluation and biopsy they were determined as dermatofi-
i Dbrosarcoma protuberans. This is a rare soft tissue neoplasm, of fibroblastic differentiation, characterized by slow
i growth, locally aggressive and high recurrence. Risk factors are still being studied and delay in diagnosis continues
to be a common problem given its non-specific symptoms . There is no distinction between sexes and it occurs mainly
i between age 20-40. Diagnosis is made by histopathological analysis and its treatment is mainly surgical.

i Keywords: cutaneous sarcoma; dermatofibrosarcoma; mosh surgery.

INTRODUGCCION

Los sarcomas cutaneos primarios abarcan un amplio conjunto de tumores muy inusuales, con dife-
rentes grados de agresividad y de caracteristicas histologicas®. La biopsia desempenia un papel cru-
cial para su diagnéstico. El tratamiento es predominantemente quirirgico y requiere un manejo
i multidisciplinario?.

Entre los sarcomas originarios de piel, se encuentra el dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP), un
tumor poco frecuente, de diferenciacién fibroblastica, originado por la translocacién t(17;22), con un
comportamiento de malignidad intermedia®. Representa menos del 2% de los sarcomas de tejidos
blandos en todo el mundo. Afecta a personas adultas de 20-40 afios, sin hacer distincién de sexos?, y
sus factores causales siguen en estudio, siendo los antecedentes traumaticos uno de ellos*.

i Histolégicamente, se caracteriza por ser un tumor dérmico que puede extenderse hasta el tejido
i subcutaneo. Presenta células fusiformes en fasciculos cortos entrelazados, llamado patrén en rueda
i de carro, con alta celularidad en el centro de la lesién y poca en la periferia®.
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En cuanto a la inmunohistoquimica, el marcador CD34 es el més
relevante, presente en el 80-100% de los DFSP. Sin embargo, su au-
sencia no excluye la enfermedad. También puede presentar marca-
dores como apolipoproteina d y nestina’.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un hombre de 52 anos de edad, de raza
blanca, sin antecedentes patolégicos relevantes, que consulta a su
meédico de familia, por la presencia de multiples lesiones papulosas
induradas en mejilla derecha, no dolorosas, que han aumentado
lentamente en volumen y extensioén, a lo largo de 2 afios de evolu-
cién.

En la exploracién fisica se observan tres nédulos duros, bien delimi-
tados, coalescentes, en un area de 6 x 4 cm en mejilla derecha, de
color un poco mas oscuro que el de su piel, la dermatoscopia es
anodina (figura 1). No se palpan adenopatias en cuello ni subman-
dibular. Tras valorar el curso indolente, muy lentamente progresivo
y casiasintomatico, su médico de familia opta por evitar tratamien-
to hasta obtener un diagnéstico anatomopatolégico e imagenoldgi-
co de las lesiones. Para poder obtener una biopsia y analisis de la
misma, se contacté con dermatologia a través de una consulta vir-
tual adjuntando imagenes macroscédpicas de la lesién (figura 2). Se
remite para completar el estudio con un punch cutdneo de 0,5 cm
de diametroy 0,7 cm de profundidad, con resultado de inmunohis-
toquimica positivo para CD34 y resultado histopatolégico de DFSP.
La resonancia magnética con contraste de cara y cuello describen
una lesién de aproximadamente 45,2 mm en plano axial y de 34,8
mm en plano coronal, sin evidencia de adenopatias ni lesiones infil-
trativas. Se comenta en comité de cancer cutaneo, donde deciden

Figura 1. Lesién nodular, dura, bien delimitada y coalescente, en
mejilla derecha
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Figura 2. Vasos, estrias blancas y brillantes, fondo rosado y areas
hipo o despigmentadas

realizar una cirugia mediante Mohs diferido. En total se le realiza-
ron siete etapas de cirugia, la tiltima sin evidencia de neoplasia re-
sidual. Posteriormente se llevé a cabo la reconstruccién nerviosa
con nervio sural y cobertura parcial con colgajo microquirirgico y
curas con Cikagel.

El paciente ha seguido un curso muy favorable de sus lesiones, con
una correcta cicatrizacién por segunda intencién, hasta el cierre
completo del lecho quirtrgico. La paralisis facial posterior a la sexta
etapa quirtdrgica ha mejorado sensiblemente tras rehabilitacién,
aunque persiste una paralisis leve que hace que el paciente precise
la aplicacién de lubricantes oculares.

DISCUSION

EI DFSP es un tipo de sarcoma infrecuente, de malignidad interme-
dia3, con crecimiento lento, pero de extensién local, con alta recu-
rrencia posquirirgica, que pocas veces llega a hacer metastasis®. La
supervivencia global a los 5 afios es de casi el 99%’.

El tumor se manifiesta como un nédulo o una placa asintomatica,
de consistencia dura, multiple y roja-marrén, como en el paciente;
sin embargo, también puede presentarse como lesién Unica, del
mismo color de la piel o de coloracién violacea o rosada. El creci-
miento es lento, pero puede llegar a una fase rapida, mas excrecen-
te y multinodular?2. La localizacién méas comun es la pared toracica,
seguida de las extremidades y, con menor frecuencia, caray cuello’,
pero puede aparecer en cualquier ubicacién. Clinicamente, puede
pasar desapercibido, lo que hace comun el retraso diagnéstico, con
una mediana de 3-5 afios?, por lo que ante la sospecha diagnéstica
la biopsia es decisiva para su diagnéstico.

La dermatoscopia tiene una baja especificidad en esta patologia, sin
embargo, se puede evidenciar un patrén vascular particular (de va-
sos enfocados como desenfocados o solo de vasos arborizantes no
enfocados), con una delicada red pigmentada, aunque no es carac-
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teristico del DFSP®.

La primera linea de tratamiento es la cirugia de Mosh diferida (figu-
ra 3), lo que permite analizar los margenes de la lesién y preservar
mejor el tejido sano. Previo a la cirugia es util solicitar una resonan-
cia magnética nuclear (RMN) con el fin de determinar la localiza-
cién y extension del tumor. Otra opcién de tratamiento es el Imati-
nib, para tumores irresecables o como terapia adyuvante®.
Afortunadamente, el riesgo de metéstasis es excepcional, pero cur-
sa con gran morbilidad dada su gran capacidad infiltrativa local y
su elevada tasa de recidivas tras la extirpacién quirtrgica®.

Como conclusién, el DFSP es una patologia que, por su escasa sinto-
matologia y lenta progresiéon, puede quedar relegada a un diagnés-
tico muy tardio, como sucedié con el paciente, quien durante al
menos 2 anos se mantuvo con una lesién indolente que fue evolu-
cionando. Por ello, este caso clinico pretende acercar y familiarizar
mas a las/los especialistas de Medicina Familiar con esta entidad,
para asi evitar la extensién de la lesién y las consecuencias de su
tratamiento invasivo, como sucedié con el paciente al presentar
una paralisis facial secundaria a la intervencién quirtirgica.

Por otro lado, cabe destacar la gran importancia de los medios digi-
tales, especialmente de la teledermatologia. En este caso, permitié
la comunicacién no presencial entre Atencién Primaria y dermato-
logia, la cual, con el apoyo de imagenes digitales, resulté crucial
para alcanzar un diagnoéstico.

Por ultimo, consideramos que se debe promocionar y mejorar aun
mas este circuito entre las dos especialidades para ayudar a mejo-
rar el diagnéstico y el tratamiento de patologias como el DFSP, que
representan un reto diagnéstico en Atencién Primaria.

Figura 3. Cirugia de Mosh sobre lesién en mejilla derecha
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