| REPORTE DE CASO

DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS
EN CUERO CABELLUDO, RESOLUCION
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RESUMEN

El Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es una tumoracion poco frecuente de origen dérmico y malignidad intermedia, constituyendo el
0,1% de las neoplasias de piel, de etiologia desconocida, siendo la inmunohistoquimica CD34 un marcador definitorio en el diagndstico. Pa-
ciente del género femenino de 30 anos de edad con tumoracion exofitica recidivante de 20x15 cm de diametro, friable de superficie irregular
en region occipital, con antecedente quirlrgico de exéresis de tumoracion occipital. Llevada a mesa quirdrgica, se coloca colgajo cutaneo,
confirmando diagndstico con inmunohistoquimica. Presenta infeccion del sitio operatorio tratada por infectélogo con Clindamicina y Ami-
kacina, con mejoria clinica y remitida a oncélogo cumpliendo Imatinib por 1 mes. Este tipo de tumoracion tiene una alta tasa de recidiva,
afectando el 18% la cabeza y cuello, siendo la complementariedad con quimioterapia ideal en su erradicacion. El objetivo es reportar un
caso poco frecuente de DFSP y evolucion satisfactoria con tratamiento quirdrgico terapéutico.

Palabras Claves: Dermatofibrosarcoma protuberans, sarcoma, antigenos CD34. (Fuente: DeCS-BIREME)

ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a rare tumor of dermal origin and intermediate malignancy, constituting 0.1% of skin neoplasms
of unknown etiology, with CD34 immunohistochemistry being a definitive marker in the diagnosis. A 30-year-old female patient with recurrent
exophytic tumor of 20x15 cm in diameter, friable with irregular surface in occipital region, with surgical history of excision of occipital tumor,
taken to a surgical table, cutaneous flap is placed, and confirmed Diagnosis with immunohistochemistry, presents infection of the operative
site treated by infectious with Clindamycin and Amikacina, with clinical improvement and referred to an oncologist with Imatinib for 1 month.
This type of tumor has a high rate of recurrence, affecting 18% of head and neck. Complementary chemotherapy is ideal in the eradication of
this tumor. The objective is to report a rare case of DFSP and satisfactory evolution with therapeutic surgical treatment.
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INTRODUCCION

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es una neoplasia fibro-
histiocitaria de tejidos blandos, cuyo comportamiento biolégico de
malignidad es intermedia y poco frecuente, representando el 1% de
los sarcomas de tejidos blancos y el 0,1% de los canceres de piel,
con tendencia a la recidiva local y baja capacidad metastasicas (1,2).
Fue descrito en 1924 por Darier y Ferrand quienes establecieron las
caracteristicas clinicas e histolégicas denominandolos Dermatofibro-
sarcomas recurrente y progresivo, posteriormente Hoffman (1925)
observo el desarrollo de nddulos sobreelevados como variante, sugi-
riendo la determinacion actual de DFSP (2).

Su incidencia de 0,8 y 5 casos por millébn de habitantes al afo. La
edad mas frecuente de aparicion es en adultos jovenes, entre la 2da
y bta década de vida. En cuanto a sexo, parece existir una distribu-
cion igual entre hombres y mujeres con una relacion 3:2. Por otro
lado, se ha comprobado que aparece en todas las razas, pero con
una mayor frecuencia en la raza negra (2).

Su etiologia patogénica no estéa bien esclarecida, sin embargo, se ha
evidenciado la produccion exagerada del factor de crecimiento de-
rivado de plaquetas (PDGF-B) como producto de la fusion genética
de dos genes implicados COL1A1 localizado en el cromosoma 17
inductor de la transcripcion génica y PDGF-B localizado en el cro-
mosoma 22 (1).

En 1992 se realizaron las primeras descripciones de la positividad
inmunohistoquimica para el CD34 (3), siendo el principal apoyo diag-
nostico inmunohistoquimico de este tumor (4), y lo cual ha facilitado
la diferenciacion de otros fibrohistiocitarios (5).

El objetivo es reportar un caso poco frecuente de un Dermatofibro-
sarcoma protuberans en cuero cabelludo, su tratamiento quirdrgico
terapéutico y evolucion satisfactoria.

CASO CLINICO

Paciente del género femenino de 30 anos de edad, quien solicitd
atencion medica por presentar aumento de volumen en region oc-
cipital. Inicio de enfermedad actual hace 11 afos aproximadamente
cuando presentd de manera progresiva aumento de volumen en re-
gion occipital, alcanzando una medida aproximada de 5 cm de dia-
metro, resuelto quirdrgicamente, presentando recidiva de tumoracion
en dicha area, de crecimiento lento, con pérdidas serohematicas mo-
tivo por el cual acude a consulta externa de cirugia general donde es
evaluada y se planifica para resolucion quirlrgica electiva.

Al examen fisico de ingreso era evidente tumoracion exofitica de 20
x 156 cm de diametros, friable, superficie irregular en region occipital

(Figura 1y 2), es llevada a mesa operatoria, evidenciando dermatofi-
broma pediculado en region occipital de 15 x 20 cm, friable, realizan-
do exéresis de tumoracion y colocacion de colgajo cutaneo en éarea
de extraccion (Figura 3). El estudio histopatolégico e inmunohisto-
quimico de la muestra reveld: dermatofibrosarcoma protuberans con
presencia de neoplasia en uno de sus margenes,CD34 positivo focal,
ACTINA positivo, 167 positivo 5%, VIMENTINA positiva.

Tomografia computarizada de craneo evidencié tumor en region oc-
cipital en linea media de 7x3 por 7x8 en una masa calcificada, sin
defecto 6seo, indicativo de tumor de partes blandas.

Recibe tratamiento médico tipo Unasyn® durante 8 dias tras evi-
denciar infeccion de sitio operatorio y rechazo de colgajo cutaneo
con cambios de coloracion necroticos y gasto purulento abundante,
area con exposicion de calota sea, v tejido fibropurulento en bordes
de herida, doloroso, tomandose muestra de cultivo el cual reportd
Escherichia coli.

Se re-interviene para extraccion de colgajo y limpieza quirtrgica, eva-
luada por infectologia quien indica Clindamicina y Amikacina por 13
dias, sin evidencia de contaminacion se procede a realizar reseccion
de margenes oncoldgicos y al presentar mejoria de sintomatologia
de soluciéon de continuidad de aproximadamente 15 cm de diame-
tro, bordes elevados sin secrecion y escaso tejido de granulacion se
decide alta médica, con vigilancia médica a los 3 meses, remitiendo
el caso al servicio de oncologia, indicandose tratamiento Quimitiote-
rapico con IMATINIB por 1 mes .

DISCUSION

El dermatofibrosarcoma protuberans afecta con mayor frecuencia
tronco (68%) fundamentalmente en cintura escapular y espalda, se-
guido de la cabeza y cuello (18%) y extremidades (9%), cifras que
varian en la bibliografia médica cuyo tiempo de evolucion es lento y
progresivo desde meses hasta 20 anos (5). Se han propuesto una
serie de factores desencadenantes que influyen en la aparicion de
este tipo de tumoracién como lo son los traumatismos, quemaduras,
sitios de vacunacion y tatuajes (1).

El diagnostico diferencial histolégico debe realizarse fundamental-
mente con otras neoplasias de aspecto clinico que tienden a fijar-
se a planos superficiales y fibrohistiocitico, como el fibrosarcoma e
histiocitoma fibroso. Proliferacion fuso-celular sin atipias con patrén
estoriforme clasico ocupando la totalidad de extension al tejido ce-
lular subcutaneo mediante tentaculos tumorales que se extienden a
través de los septos, al igual que el sarcoma de Kaposi, melanoma
maligno, lipomas, quistes sebaceos entre otros (6).

Citar como: Mufoz-Medina CE, Pérez-Herrera KF, Ibrahim-Akabati DR, Finali-Forneris M, Velasquez-Diaz E. Derma-
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La positividad en un 92-100 % de la tincién inmunohistoquimica
CD34 es un marcador preciso de este tumor a diferencias de otros
fibrohistiocitarios aunado a la translocacion t (17; 22) propio del DFSP
(7).

La primera linea de eleccion establecida por diversos autores es la
escision quirdrgica con un margen de seguridad de 3 a 5 cm, que
amerita vigilancia cada 6 meses por tres afos y luego una vez por
ano de por vida, por presentar una alta tasa de recidiva ascendiendo
de un 20 a 50%, por lo que la complementariedad con la quimiote-
rapia (9) y/o radioterapia ha dado exitosos resultados. El Emisilato
de imatinib a pesar de que ha sido indicado para el tratamiento de la
leucemia mieloide crénica, ha demostrado su eficacia en los casos
reportados con DFSP cuya tasa de respuesta es del 65 % con dosis
recomendada de 400 mg/dia (8). Algunos autores proponen que el
Imatinib ocasiona apoptosis de células malignas, destruyendo com-
pletamente la tumoracion a diferencia de otros que lo que inducen es
la inhibicion proliferativa, pero sin eliminacion del tumor (7).

Figura 1: vista posterior de tumoracion exofitica de
20x15 cm de didmetro en region occipital.

Figura 3: Exéresis de tumoracion exofitica en region
occipital
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En conclusion, la DFSP es una tumoracion poco frecuente, de creci-
miento insidioso, de baja tasa metastasicas, con recibida frecuente,
sin embargo, con alto porcentaje de éxito al tratamiento combinado
con cirugia y quimioterapia, por lo que es necesario fomentar el co-
nocimiento de dichas neoplasias para que el personal de salud este
familiarizado, evitando el retraso diagnostico terapéutico y actuar de
una manera mas eficaz y oportuna.
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Figura 2: vista lateral de tumoracion exofitica de
20x15 cm de didmetro en region occipital.

Figura 4: Evolucion satisfactoria de la exéresis de
tumor. Agregar el tiempo posquirtrgico de la imagen.
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