NOTA CLINICA

Dermatofibrosarcoma. Metastasis pulmonares, mamarias y

cutaneas

Dermatofibrosarcoma (soft-tissue sarcomas) lung, mammary and cutaneous lates metastasis.
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Introduccion

Los dermato-fibrosarcomas son sarcomas
de partes blandas (SPB), es decir proce-
s0S mesenquimales malignos, que se ori-
ginan en los tejidos no epiteliales extraes-
queléticos. Presentamos un caso que se
caracteriza por su larga supervivencia y
metastasis multiorganicas en pulmon,
mamas y piel, de aparicion muy tardia.

Caso clinico

Paciente de 69 anos de edad con antece-
dentes de cirugia, en diez ocasiones en
los dltimos 20 anos, por padecer un der-
matofibrosarcoma recidivante de hombro.
Por una nueva recidiva local fue operado
en nuestro medio practicandosele una
nueva exéresis con amplio margen de
seguridad cuyos bordes estaban libres de
infiltracion. Aproximadamente un afno mas
tarde hubo una nueva recidiva, no pudién-
dose realizar en esta ocasion una extirpa-
cién totalmente satisfactoria por condicio-
nantes anatémicos. No obstante en
tomografia toracica practicada en estas
fechas y radiografia de térax realizada
poco después, con motivo de un ingreso
en relacion con padecer una insuficiencia
cardiaca, no evidenciaban alteraciones pul-
monares.

Tres meses mas tarde coincidiendo con un
cuadro de descompensacion de su insufi-
ciencia cardiaca se practicé un nuevo Tac
de térax donde se nos informé de la exis-
tencia de nddulos pulmonares bilaterales
entre 1-2 cm. compatibles con metastasis.
Tras mejorar la clinica cardiologica se prac-
ticé una broncofibroscopia que puso en
evidencia la existencia de alguna pequena
lesion de tipo infiltrativo cuyo estudio ana-
tomopatoldgico resulto ser tejido con com-
ponente muy necrético no valido para exa-
men anatomopatolégico. Se desistié de
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realizar nuevas biopsias o aspiracion por
aguja fina (PAAF) etc.

Posteriormente el paciente comenz6 a
aquejar molestias mamarias, objetivandose
aumento de tamano bilateralmente que,
por su irregularidad y dureza a la palpacion
no parecia imputable a la espironolactona
que el paciente tomaba para la cardiopatia.
Se practic6 biopsia de ambas mamas que
se informé como Dermatofibrosarcoma pro-
tuberans. Con posterioridad aparecieron
bultomas en cuero cabelludo que no se
biopsiaron porque el paciente habia comen-
zado a deteriorarse, no pareciéndolos opor-
tuno originarle mas molestias.

Discusion

Los dermatofibrosarcomas son sarcomas
de partes blandas (SPB), tumores malig-
nos de rara incidencia clinica, 2 casos por
cada 100.000 habitantes, que represen-
tan el 1% de las neoplasias malignas. La
rareza de estos tumores en su incidencia
clinica hace que la experiencia en este
campo sea limitada. El dermatosarcoma
protuberans es dentro de los SPB de los
de aparicion menos frecuente (1). El
prondstico de los SPB depende da varios
factores, edad del paciente, tamano del
tumor, grado histolégico (celularidad,
nimero de mitosis, presencia de hemorra-
gia, necrosis) y de su etapa (TNM) (2).

Los SPB de bajo grado, con poco potencial
metastasico pueden recidivar mas facil-
mente si no se tratan adecuadamente. Por
ello la excisién quirdrgica debe ser con
margenes negativos de mas de dos centi-
metros. De esta forma se controla local-
mente la enfermedad hasta en un 90% de
los casos en localizaciones favorables
como extremidades y tronco. A pesar de
ello pueden presentarse metastasis entre
un 30 a un 40% de los enfermos cuya
diseminacién es por via hematica en gene-
ral (3-4). Los SPB con metéstasis a gan-
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glios linfaticos u metastasis a otros 6rga-
nos se les considera incluidos en la etapa
IV. Las metastasis de pulmén como pri-
mera eleccién suele ocurrir a los dos o
tres anos del diagnéstico inicial.

El tratamiento dependera de la fase en
que se encuentre el tumor y puede variar
desde la extirpacion local con amplio mar-
gen de seguridad en la enfermedad locali-
zada, a la necesidad de radioterapia y qui-
mioterapia (esta Ultima cuestionada) e
incluso cirugia de las metastasis (5, 6).

El caso que presentamos se caracteriza
por su larga supervivencia a pesar de las
numerosas recidivas locales y la aparicion
de metdastasis pulmonares, mamarias y
sin duda cutaneas mas de 20 afos des-
pués de iniciarse el proceso y de la pri-
mera extirpacion.
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