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RESUMEN

El dermatofibrosarcoma protuberans es un tumor de tejidos
blandos de baja frecuencia que se presenta como una lesion
cutanea indolora, con un curso insidioso. Afecta principal-
mente a personas entre los 20 y 59 afios, y es mas comun
en la dermis o tejido subcutaneo del tronco. Aunque su
potencial metastasico es bajo, es agresivo localmente con
destruccion regional importante, por lo que su manejo es
fundamentalmente quirurgico. Presentamos el caso de una
paciente de 56 afios con dermatofibrosarcoma protuberans
en la region del torax anterior. La paciente tenia anteceden-
tes de tumores en la misma zona que habian sido resecados
en dos ocasiones previas con reportes histopatologicos de
benignidad. Al examen fisico se encontr6é un tumor fun-
goide de 20 x 18 cm en la region pectoral, dos nddulos en
el hombro derecho y en el borde libre del pectoral mayor,
sin evidencia de afeccion ganglionar palpable evidente.
La imagenologia mostr6 lesiones voluminosas solidas y
quisticas en la region, y el reporte histopatologico confirmo
dermatofibrosarcoma protuberans. La paciente fue some-
tida a reseccion amplia con margen medido de 4 cm y se
realiz6 cobertura del defecto con un colgajo dorsal ancho.
La discusion se centra en el diagndstico y manejo de esta
patologia que debe ser agresivo para evitar la recurrencia
local. Concluimos que la reseccion quirurgica amplia es el
tratamiento principal del dermatofibrosarcoma protuberans
y el seguimiento a largo plazo es necesario para detectar
la recurrencia temprana.

INTRODUCCION

EI dermatofibrosarcoma protuberans
(DFSP) es un tumor de tejidos blandos
de baja frecuencia clasificado dentro de los
sarcomas fibrohistiociticos, con una tasa de

ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma protuberans is a low frequency
soft tissue tumor that occurs as a painless skin lesion
with an insidious course. It affects people mainly between
the ages of 20 and 59 years and is most common in the
dermis or subcutaneous tissue of the trunk. Although its
metastatic potential is low, it is aggressive locally with
significant regional destruction; therefore, its management
is mainly surgical. We present the case of a 56-year-old
female patient with dermatofibrosarcoma protuberans
in the anterior chest region. The patient had a history
of tumors in the same area that had been resected on
two previous occasions with histopathological reports
of benignity. Physical examination revealed a fungoid
tumor measuring 20 x 18 cm in the pectoral region, two
nodules on the right shoulder and on the free edge of the
pectoralis major, with no evidence of palpable lymph
node involvement. Imaging showed voluminous solid and
cystic lesions in the region, and the histopathologic report
confirmed dermatofibrosarcoma protuberans. The patient
underwent wide resection with a measured margin of 4
cm and coverage of the defect with a wide dorsal flap was
performed. The discussion focuses on the diagnosis and
management of this pathology, which should be aggressive
to avoid local recurrence. We concluded that wide surgical
resection is the main treatment for dermatofibrosarcoma
protuberans, and long-term follow-up is necessary to
detect recurrence.

recurrencia muy alta.> El DFSP se presen-
ta clasicamente como una lesién cutdnea
indolora, con un curso insidioso que puede
comenzar como una placa violeta o rosada.
Los pacientes refieren antecedentes de lesién
presente durante afios, de crecimiento lento o
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con una aparente estabilidad en tamafo.? La
incidencia de este tumor se encuentra entre
8.8 y cinco casos por cada millén de habitantes
al ano, afecta mas al grupo etario comprendi-
do entre los 20 y 39 anos (45% de los casos),
y en segunda instancia, al grupo entre 40 y
59 anos (38% de los casos).* El DFSP es mds
comun en la dermis o tejido subcutdneo del
tronco (50 a 60% de los casos) y a pesar de
su bajo potencial metastasico, tiende a ser
localmente agresivo, con destruccién regional
importante, por lo que su manejo es funda-
mentalmente quirdrgico.?®

El objetivo del presente trabajo es presentar
el caso de una paciente con DFSP en la regién
del térax anterior y el manejo quirdrgico rea-
lizado.

CASO CLINICO

Muijer de 56 anos, quien ingres6 con diagnosti-
co de dermatofibrosarcoma en térax derecho,
con antecedentes quirdrgicos de reseccién de
tumor en region pectoral y hombro derecho
en 1996 y 2019, respectivamente, ademds con
reporte histopatolégico de fibrohistiocitoma.
Refiere haber iniciado su padecimiento actual
a la edad de dos afos, cuando la picé un gallo
en la zona donde crecieron tumores subse-
cuentemente. En el ano 1996, en dicha zona
comenzd a crecer un tumor, que fue resecado
en una unidad ambulatoria; el reporte histo-

Figura 1: Dermatofibrosarcoma en region pectoral
derecha.
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patoldgico referia benignidad, sin especificar la
estirpe. Asimismo, en 2019, refiere que tuvo
crecimiento de miltiples nédulos aledafios
que ameritaron reseccion; de igual modo, el
reporte histopatolégico referfa benignidad.
Dos anos después inicié con crecimiento de
mdltiples nédulos en hombro derecho y regién
pectoral derecha.

En la exploracion fisica se apreciaba hacia
la region pectoral linea medio clavicular, tumor
fungoide de 20 x 18 cm, que protrufa hacia
el exterior; a su vez, dos nédulos: uno sobre la
cara anterior del hombro y otro hacia el borde
libre del pectoral mayor, a la palpacién axilar
y cervical sin evidencia de afeccién ganglionar
palpable evidente (Figura 1).

Rx de térax: en tejidos blandos se observé
una masa sélida redonda que se proyecta-
ba sobre la pared toracica derecha, reporté
proyeccién realizada con datos de actividad
tumoral a nivel de tejidos blandos de la pared
tordcica derecha.

Tomografia axial computarizada (TAC)
toracoabdominopélvica: cuello sin crecimien-
tos ganglionares; térax, dermis y epidermis de
hemitdrax anterior derecho, lesién voluminosa
sélida con realce heterogéneo con el contraste,
se evidenciaron trayectos vasculares de peque-
fio calibre dentro del tumor dependientes de
la mamaria interna derecha; contactaba con
pectoral mayor ipsilateral, con dimensiones de
8.8 x 7.8 cmYy, adyacente a esta drea, muestran
otras lesiones: dos de aspecto quistico de 3.7 x
4.1 X 2.6 x 23 cmy otra sélida de 1.4 x 2.4
cm, lesion solida con las mismas caracteristicas
topogréaficas del hombro derecho de 12 x 24
cm. Ambos pulmones sin lesiones nodulares ni
engrosamientos. Mediastino sin crecimientos
ganglionares.

Reporte histopatolégico: DFSP, tamafo
de tumor, focalidad y bordes quirdrgicos no
valorables en material de revision. Se progra-
moé para reseccion amplia y reconstruccion,
con hallazgos transquirdrgicos de tumor mul-
tinodular, lesién principal de 20 x 10 cm,
localizado en regién deltopectoral derecha
en el espacio comprendido entre acromion,
borde anterior de clavicula, linea media es-
ternal y borde superior de mama derecha. Se
realiz6 reseccion amplia con margen medido
de 4 cm. El tumor no adherido a estructuras
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Como en este caso y debido a la gran ex-
tension que ocupaba el tumor, fue necesario
utilizar el colgajo del Latissimus dorsi extendido
e isla, el cual no fue suficiente para cubrir el
defecto por lo que se decidié utilizar injerto
para cubrir el drea que permanecia descubierta.
La eleccién del colgajo debe adaptarse segtin
el sitio anatémico, asi como el tamano del
area involucrada; no obstante, se acepta que
en regiones anatémicas que no involucren la
cara o el cuello, la mejor opcién son los colgajos
locales o regionales.®

La eleccién del plan reconstructivo debe
depender del objetivo de reemplazar el tejido
perdido y proporcionar resultados funcionales
y estéticos casi normales, mientras se mantiene
un equilibrio natural.?

Figura 2: Zona de reseccion.

6seas se resecé macroscopicamente completo,
donde permanecié un drea cruenta de mas de
40 x 40 cm (Figura 2). Se realiz6 cobertura del
defecto con colgajo dorsal ancho, que cubrié
el defecto infraclavicular supramamario con
toma y aplicacién de injerto en regién del-
toidea. Se verifico la hemostasia y se cubrié
el injerto cutdneo de la herida deltoidea. La
reconstruccion con el colgajo dorsal ancho
tuvo una adecuada evolucién a los dos meses
(Figuras 3y 4).

Figura 3: Postoperatorio inmediato.

DISCUSION

Una vez presentado el caso y retomando el
objetivo del trabajo, en el tratamiento del
DFSP, el enfoque debe estar en la reseccién
quirdrgica completa del tumor, con margenes
negativos confirmados histolégicamente, lo que
actualmente se considera la piedra angular del
tratamiento.’”

Seglin los datos disponibles, no existe un
margen minimo de escision universalmente
aceptado, aunque hay autores que recomien-
dan margenes macroscépicos de 2 a 3 cm.® Aun
asi, el riesgo de recurrencia local es elevado,
por lo que debe mantenerse vigilancia de por
vida, tomando en cuenta que la mayoria de las
recurrencias ocurren dentro de los primeros
tres afos.” Figura 4: Evolucion a los dos meses.
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CONCLUSIONES

El DFSP es un tipo raro de tumor de piel que
puede presentar desaffos significativos en
términos de diagnéstico, tratamiento y re-
construccién quirdrgica en casos con defectos
amplios en la pared toracica. En nuestro caso,
la reconstruccion de la pared toracica se llevé a
cabo utilizando diversas técnicas, incluyendo la
utilizacién de injertos de piel y colgajos locales.
Nuestros resultados muestran que estas técnicas
pueden proporcionar una reconstruccién exi-
tosa y funcional de la pared tordcica en casos
de defectos amplios.

En cuanto a las limitaciones y dificultades
encontradas durante nuestra investigacion, la
principal limitacién fue la ausencia de direc-
trices respecto al manejo de estos tumores.
Ademds, la variabilidad en la experiencia del
cirujano también podria haber influido en los
resultados; sin embargo, se resolvié esta limi-
tacion mediante una revisiéon exhaustiva de
la literatura existente y la comparacién de los
resultados obtenidos con los de otros estudios
previos.

Es importante destacar que nuestro caso
muestra resultados positivos por la individuali-
zacion de las técnicas reconstructivas segtn el
sitio anatémico, tamano del tumor y caracterfs-
ticas de la paciente; ademas, es esencial que se
realicen mas estudios para comprender mejor
la epidemiologfa y la patogénesis del DFSP
para identificar posibles factores de riesgo y
marcadores prondsticos.
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