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Paciente mujer de 48 afios que acude a la consulta por presentar
una tumoracién gigante en la espalda de varios afios de evolucién
que ha presentado un marcado crecimiento en los 2 tGltimos meses,
con ulceracién y sangrado espontaneo (fig. 1). Se realiza RMN que
informa de tumoracién de partes blandas a nivel de tejido celu-
lar subcutaneo de 13 x 13 cm, sin signos de infiltracién. Se realiza
exéresis amplia de la lesién con anestesia general y reconstruc-
cién con colgajo romboidal de Limberg. La anatomia patolégica
de la muestra corresponde a un dermatofibrosarcoma protuberans
(DMFS).

El DMFC es una neoplasia muy rara que representa el 1% de
los sarcomas de tejidos blandos. Fue descrita por Darier y Ferrand
en 1924 y presenta una incidencia de 0,8-5 casos por millé6n de
habitantes afio. Se puede presentar en cualquier momento de la
vida, aunque es mas frecuente en la edad adulta, sin diferencia de
sexo. Entre los antecedentes se comprueba, a menudo, un trau-
matismo anterior, tales como tatuajes, quemaduras o cicatrices’.
El sitio anatémico mas frecuente es el tronco, seguido de las
extremidades, cabeza y cuello. Clinicamente comienza con una
placa violacea que evoluciona de manera progresiva a nédulos
excrecentes con ulceraciones. Las metastasis a distancia son excep-
cionales, pero es frecuente la recurrencia local?3, por lo que el
tratamiento de eleccién es la reseccion quirtrgica con margenes
amplios.

La aparicién del DFSP es esporadica. Es muy probable que tenga
un origen fibroblastico. Mas del 90% de los casos de DFSP se asocian
a una hiperproduccién en los factores de crecimiento derivados de
las plaquetas humanas (PDGF) por mediacion del receptor tirosina
cinasa que derivan de la translocacién cromosémica t(17;22)*.

Histol6gicamente es un tumor dérmico que se extiende en pro-
fundidad infiltrando el tejido subcutaneo. Se trata de un tumor
altamente celular constituido por células fusiformes monomorfas
con nicleos alargados y escasa atipia. El recuento mitético suele ser
bajo. Estd compuesto por haces entretejidos de células que se dis-
ponen en fasciculos cortos e irregulares que configuran un patrén
en rueda de carro.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: antonioreguerateba@gmail.com (A. Reguera Teba).
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Figura 1.

La expresion inmunohistoquimica de CD34 se evidencia entre
el 80-100% de los DFSP. El factor XIlla es positivo en la mayoria
de los dermatofibromas y negativo en los DFSP, por lo que es un
instrumento adicional 1til para el diagnéstico diferencial. El DFSP
suele expresar CD34, apolipoproteina d y nestina, y es negativo para
st3, factor Xlllay CD163°.

El tratamiento de eleccidn es la cirugia con margenes amplios
de seguridad. Se considera un tumor radiosensible, por lo que la
radioterapia podria ser de utilidad en tumores de gran tamafio pre-
via a la cirugia o en aquellos con margenes de reseccién afectados.
El imatinib es un inhibidor oral de los receptores tirosina quinasa
para los PDGF que puede beneficiar a los pacientes con una lesién
local avanzada no extirpable, o bien a aquellos con enfermedad
metastasica®.
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