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Resumen

Introduccion: El dermatofibrosarcoma es un raro tumor de piel de crecimiento lento, con altatasade
recurrencia pero raramente metastatiza. Es més frecuente entre los 20 y 40 afios, afectando mas alos varones.
El tratamiento de eleccion es lareseccion con margenes amplios.

Caso clinico: Mujer de 56 afios que consulta por tumoracion en mama derecha. A la exploracion mamaria
presenta lesion nodular polilobul ada eritematosa, no ulcerada, no dolorosa a tacto, en linea intercuadrantica
interna, de contornos bien delimitados. En la mamografia se constata lesion nodular densa'y bien delimitada
con cubierta cutdnea, no asocia ateracion arquitectural ni calcificaciones. El estudio ecogréfico
complementario identifica dos lesiones nodul ares adyacentes subcutaneas y heterogéneas, gue en su conjunto
miden 32 x 36 x 48 mm. La puncion aspiracion con aguja gruesa fue informada como tumoracion
mesenquimal con morfologia e inmunohistoquimica compatible con dermatofibrosarcoma. Con dicho
diagndstico se decide exéresis quirdrgica con amplio margen hasta fascia pectora y paralareconstruccion
posterior se realiza oncoplastia de rotacion inferior cubriendo el defecto. El estudio anatomopatol 6gico
confirmo el diagndstico y constatd margenes quirargicos ampliamente libres. El dermatofibrosarcoma
protuberans fue descrito por primeravez por Darier y Ferrand en 1924. Constituye menos del 0,1% de todos
los tumores malignos y aproximadamente 1% de todos |os sarcomas de partes blandas. De origen dérmico,
con alta capacidad de infiltrar tejido subcutaneo, fasciay musculo subyacente. Su comportamiento clinico se
caracteriza por crecimiento progresivo y tendencia alarecurrencialocal. En cambio en pocas ocasiones
metastatiza (1-4%). Estudios genéticos han mostrado que este tipo de tumores presentan una translocacion
cromosomica en &l 90% de los casos. El tratamiento estandar es su escision local con margenesde 2-3cmy
los bordes deben ser histol 6gicamente negativos, de lo contrario, las recidivas ocurren en cerca del 70%, la
mayoria durante los primeros tres afios tras la cirugia. En los casos en que la cirugia no es posible la
radioterapia es una opcion. Imatinib ha sido aprobado como tratamiento de los tumores irresecable,
recurrenciay/o enfermedad metastasica.

Discusion: El dermatofibrosarcoma protuberans es un raro tumor de la piel que se extiende formando masas
protuberantes de crecimiento lento. Su tratamiento estandar es la cirugia con mérgenes libres. Debido a su
altatasa de recurrencia se recomienda un seguimiento clinico.
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