Dermatofibrosarcoma protuberans en el
dorso del pie: a proposito de un caso.
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Resumen. El dermatofibrosarcoma protuberans es un tumor de partes blandas poco frecuente, de etiologia
desconocida y crecimiento lento. Con una incidencia de metastasis inferior al 5%, presenta una tasa de recidivas
superiores al 30%. Presentamos el caso de un dermatofibrosarcoma protuberans en el dorso del pie que requirié
una amplia reseccion del tumor y la posterior cobertura mediante colgajo pediculado libre anterolateral de muslo.
El paciente se encuentra tras 4 afios libre de enfermedad completamente incorporado a su actividades previas.

Dermatofibrosarcoma protuberans on the dorsum foot : a case re-

port.

Summary. Dermatofibrosarcoma protuberans is a rare tumor of soft tissue of unknown etiology and slow
growth. With a lower incidence of metastasis than 5%, it has a recurrence rate more than 30% of cases. We
present the case of dermatofibrosarcoma protuberans on the dorsum foot which required a wide resection of the
tumor and subsequent coverage by free pedicled anterolateral thigh flap. The patient is free of illness after four
years and is fully incorporated into their previous activities.
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Introduccion

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un
tumor de partes blandas poco frecuente. Su incidencia
en EEUU se estima entre 0,8 y 4,5 casos/millon de ha-
bitantes/afio'. Supone el 0,1% de todos los tumores y
el 1% de todos los tumores de partes blandas**. Aunque
puede aparecer a cualquier edad, su maxima incidencia
se da entre los 20 y los 50 afios®. La distribucion por se-
x0s es homogénea®’. Su incidencia es mayor en la raza

negra>®. La localizacion mas frecuente de aparicion de
este tumor es el tronco (40%-60%) seguido de la por-
cion proximal de las extremidades (20-30%) y cabeza
y cuello (10-15%)*%!1°12. Gloster, en su revision de la
literatura sefiala que la incidencia del DFSP en manos
y pies es tan solo del 0,01% de los casos'®.

El DFSP, como la mayoria de sarcomas, presenta una
etiologia desconocida. En 195, Pack y Tabah sugieren
el traumatismo local previo como factor de riesgo pues
encuentran este antecedente en un 13% de los 39 pa-
cientes de su serie'®. En la serie de 115 casos publicados
por Taylor y Helwig un 16,5% presentaban anteceden-
te de trauma local®. Pero este antecedente traumatico
que oscila alrededor del 10% al 20% se ha postulado
que podria tratarse de un factor etiologico o ser una
mera coincidencia’. Respecto a la biologia del tumor
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se ha demostrado una translocacion t(17;22) (q22;q13)
en el 90% de los casos'*"'* que produce una proteina de
fusion entre el gen de la cadena alfa 1 de colageno 1y
el gen del factor de crecimiento derivado de plaquetas
conocido como COL1A1-PDGFB. Esta proteina de fu-
sion se transforma en PDFGB maduro capaz de inducir
un estimulo mitdgeno®. Atendiendo a la clasificacion,
el DFSP ha sido clasificado segiin Weiss y Goldblum'®
en su tratado “Tumores de partes blandas” dentro de
los tumores fibrohistiociticos de malignidad interme-
dia y segun la OMS" dentro de los tumores cutaneos
fibrosos, fibrohistiociticos o histiociticos.

El DFSP es un tumor de crecimiento lento y asinto-
matico por lo que frecuentemente los pacientes consul-
tan tardiamente. Suelen debutar como una placa tnica
de color de piel normal, pardusca, marron, rosada o
incluso violacea’. El tamafio del tumor suele ser de 1
a 5 cm aunque depende fundamentalmente del tiempo
de evolucion, pudiendo llegar a ser diagnosticado con
hasta 20-25¢cm>'°. La lesion no suele estar adherida a
planos profundos, afectando inicamente dermis y teji-
do celular subcutaneo pero en casos de largo tiempo de
evolucion puede afectar a fascia, miisculo, periostio e
incluso hueso®'*'>!8 La aparicion de metastasis en este
tipo de tumores es infrecuente con incidencias del 1
al 5% en series antiguas'”, actualmente parece dificil
conocer con exactitud la frecuencia de metastasis en
el DFSP por la mejora en las pautas de tratamiento’. La
frecuencia de metastasis aumenta en los casos en los
que haya recidivado® y su localizaciéon mas frecuente
es el pulmon?®2,

El diagnostico de la lesion es inminentemente histo-
légico, observandose una proliferacion celular sin ati-
pias con un patron de las células en rueda de carro®.
Aunque no es imprescindible para el diagnostico, la re-
sonancia magnética puede resultar util para el diagnos-
tico de la extension local del tumor. El DFSP presenta
en un 50-90% de los casos positividad para el antige-
no CD34 lo que supone un dato diferencial respecto
a lesiones facilmente confundibles con el DFSP como
son el dermatofibrosarcoma, el fibrosarcoma, el histio-
citoma fibroso maligno, la miofibromatosis infantil, la
cicatriz hipertréfica o el queloide?**.

E1 DFSP es un tumor de crecimiento localmente agre-
sivo con alta capacidad de destruccion local por lo que
su tratamiento de eleccion es el quirurgico. La cura-
cion definitiva del tumor es dificil pues tras cirugia
convencional existen hasta un 30% de recidivas y esto
se debe en parte a la invasion en forma de tentaculos
que presenta este tipo de tumor®. La mayoria de series
publicadas no especifican los milimetros de piel libres
de enfermedad y hablan de exéresis amplias. Multiples
series publicadas han propuesto como tratamiento de
eleccion la Cirugia de Mohs?*. No existe suficiente ex-
periencia sobre los efectos de la radioterapia en este

156 /Revista Espafiola de Cirugia Osteoarticular. N° 263. Vol. 50. JULIO-SEPTIEMBRE 2015

J. ALONSO. PEREZ-BARQUERO Y COLS. Dermatofibrosarcoma protuberans en el dorso del pie: a propésito de un caso.

tipo de tumores, por lo que no se aconseja su uso’. El
imatinib, un inhibidor de la actividad tirosina quina-
sa del receptor PDGF, parece beneficioso como trata-
miento neoadyuvante en casos localmente avanzados
y como tratamiento paliativo en casos de metastasis’.

Caso clinico

Paciente varéon de 44 afios que acude a Consultas re-
mitido por su Médico de Atencion Primaria por tumo-
racion a nivel del dorso del pie derecho. En su adoles-
cencia fue intervenido por una seccion traumatica del
flexor profundo del 2° dedo de la mano derecha. No
presenta alergias, enfermedades previas conocidas ni
otros antecedentes médicos de interés.

El paciente refiere que no recuerda exactamente cuan-
do se noto la tumoracion por primera vez, pero afirma
que fue alrededor de 7-10 afios previos a la consulta.
No recuerda recientemente traumatismo previo a nivel
del dorso del pie, pero no es capaz de descartar un trau-
matismo, si este fue anterior a 2-3 afos.

A la exploracion se observa un nodulo de 4 x 3 cm
(Fig.1) de consistencia dura, adherido a la piel, pero no
a planos profundos. El nodulo presenta una coloracion
rojo-marronacea. No refiere dolor a la palpacion del
mismo. A la palpacion no se detectan tumoraciones o
nodulo en otra localizacion. No se palpan adenopatias
en miembro inferior, region inguinal, axilar ni a nivel
del cuello.

Se remite el paciente para completar estudio de la
lesion mediante realizacion de TAC y puncion-biop-
sia de la tumoracion. A las dos semanas de la primera
visita el paciente es visto de nuevo en consultas con
el resultado de ambas pruebas. El TAC informé de
masa tumoral infiltrante que incluia la afectacion del
retinaculo extensor. El resultado de la biopsia es infor-
mado como una lesion tumoral de estirpe mesenqui-
mal constituida por una proliferacion monomorfa con
escasa atipia nuclear de células fusiformes con escasa

e

Figura 1. Obsérvese el tamafio del nddulo en el momento de consultar
el paciente.
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actividad mitdtica y con una disposicion arquitectural
en haces entrecruzados de aspecto fusiforme. En las
muestras remitidas no se evidenciaron ni atipias ce-
lulares significativas, ni mitosis atipicas, ni focos de
necrosis tumoral. El inmunofenotipo de las células tu-
morales demostr6 expresion intensa en la mayor parte
de las células tumorales de vimentina, CD34, BCL-2,
enolasa, S-100 y CD-99, con expresion focal aislada de
F XlIIa y CD-68. Por otro lado se observo ausencia de
expresion de actina, desmina y EMA. Finalmente el in-
dice proliferativo de Ki67 fue de 10-15% de las células
tumorales. Ante esta descripcion el patdlogo realiza el
diagnostivo de tumoracion subcutanea mesesnquimal
fusocelular de bajo grado, compatible histologica e
inmunofenotipicamente con dermatofibrosarcoma pro-
tuberans. En el TAC téraco-abdomino-pélvico para el
estudio de extension no se apreciaron datos que sugi-
rieran enfermedad metastésica.

Ante dichos hallazgos y tras discusion de las opciones
terapéuticas en el comité de tumores de nuestro centro
se decidid extirpacion quirurgica de la lesion con mar-
genes amplios de seguridad.

La cirugia se realiz6 en dos tiempos. En un primer
tiempo se realizo la extirpacion del tumor incluyendo
piel, tejido celular subcutaneo y retinaculo extensor,
formando un 6valo de 8 x 5 cm (Fig. 2). Macrosco-
picamente los margenes de la escision se encontraban
libres de enfermedad. En un segundo tiempo y en co-
laboracion con el servicio de cirugia plastica se reali-
z6 cobertura de la zona de la lesion mediante colgajo
pediculado libre. Se realizo la diseccion de un colga-
jo anterolateral de muslo basado en vasos perforantes
septomusculocutaneos, localizandose una perforante
optima a nivel lateral del colgajo, previa seccion del
nervio femorocutaneo en su entrada al colgajo. Como
arteria receptora, previa ligadura de la arteria tarsiana
lateral, se utiliz6 la arteria dorsal del pie, rama termi-
nal de la arteria tibial anterior, que a nivel del dorso del
pie se localiza lateral al tendon del extensor largo del
hallux. La zona donante se cubrid con injerto libre de
piel de muslo contralateral (Fig.3).

El resultado del estudio anatomopatologico de la pie-
za extirpada inform6 de una tumoracion mesenquimal
constituida por una densa proliferacion de células fi-
brohistiociticas fusiformes, monomorfas, con escasas
atipias y mitosis. Células formando haces entrecruza-
dos y estructurados en remolinos. Escasa necrosis y
un indice de proliferacion (Ki67) moderado del 30%.
En el perfil inmunohistoquimico positividad frente al
CD34, BCL2 y positividad focal frente al CD99. No
se observo reactividad para actina, CKAE1.3, PS100,
EMA y desmina. Confirmandose por tanto el diagnos-
tico de dermatofibrosarcoma protuberans.

El postoperatorio curs6 sin complicaciones con buena
evolucion del colgajo, siendo dado de alta el paciente a

Figura 2. Detalle de la cirugia una vez extirpada la tumoracion, donde
se observa la exposicion de los tendones extensores.

Figura 3. Resultado final de la cirugia, tras la cobertura del defecto con
un colgajo pediculado libre.

los 6 dias de la cirugia. Actualmente, a los 45 meses de
la cirugia el paciente se encuentra libre de enfermedad,
y totalmente reincorporado a sus actividades diarias
habituales.

Discusion

El dermatofibrosarcoma protuberans es un tumor
de extirpe fibrohistiocitica de malignidad intermedia
poco frecuente. Su localizacion en zonas acras del
cuerpo es excepcional. Ante una tumoracion a nivel
del pie de origen desconocido, el protocolo debe ser si-
milar en la mayoria de ocasiones, siendo las pruebas de
imagen y la biopsia de la lesion imprescindibles para
el diagnodstico. En nuestro caso el paciente debutd con
una placa rojo-marrénacea, pero este tipo de tumor
puede hacerlo mediante una placa o nédulo de consis-
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tencia y coloracion similar a la piel normal, por lo que
es importante el estudio completo de la lesion. Ante el
diagnoéstico anatomopatologico de DFSP, y como en la
mayoria de tumores el siguiente paso debera descartar
la existencia de enfermedad metastasica mediante es-
tudio de extension. Aunque las series antiguas hablan
de una incidencia de metastasis en torno al 1-5%, pa-
rece que esta incidencia ha disminuido con la mejora
de las pautas de tratamiento. En el raro caso de existir
enfermedad metastasica, si se demuestra la presencia
de la translocacion COL1A1-PDGFB, parece benefi-
cioso realizar tratamiento paliativo. La cirugia de elec-
cion en los casos de localizacion tipica parece ser la
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cirugia de Mosh muy utilizada por los dermatologos
para diferentes lesiones. En nuestro caso, dada la rara
localizacion y su cercania a estructuras tendinosas y
vasculonerviosas y previendo un déficit de cobertura
de dichas estructuras se decidio la realizacion de una
cirugia convencional con margenes amplios y la pos-
terior cobertura mediante colgajo libre, en este caso se
optd por un colgajo anterolateral de muslo.

Estos pacientes deben llevar controles periddicos
pues se trata de un tumor con un alto indice de reci-
divas que oscila en torno al 30% y estas ocurren ma-
yoritariamente en los primeros 3 afios posteriores a su
extirpacion.
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