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Discusion
Es un sarcoma cutdneo poco frecuente, con una in-
cidencia baja de 0.8-5 casos/afio por cada millén de
habitantes, representa 1.8% de los sarcomas de partes
blandas; es localmente agresivo, infiltra el tejido subcuta-
neo, con una tasa alta de recurrencia, tiene bajo riesgo de
metastasis.'* Puede aparecer a cualquier edad, con mayor
prevalencia entre la segunda y quinta décadas de la vida;
afecta con mayor frecuencia a la raza negra y predomina
en hombres. La topografia afectada en orden de frecuen-
cia es: tronco, region proximal de las extremidades, cabe-
za y cuello,! también se han reportado casos en mama y
vulva.’

De etiopatogenia desconocida, se ha asociado en 20%
de los casos a sitios de trauma previo en el lugar de apari-
cion de la lesion."*!*!! En el 90% de los casos se ha encon-
trado translocacion reciproca t(17;22) (q22;q13).

La presentacion clinica es polimorfa, varia de acuer-
do con el tiempo de evolucién, inicia como un nédulo o
placa endurecida, indolora, de bordes irregulares, fija a la
piel superficial en etapas tempranas, de coloracién varia-
ble desde rosa-violeta hasta marron-rojizo, generalmente
el tamafo es menor a 5 cm pero puede tener periodos de
crecimiento rapido alcanzando hasta los 20 cm, conforme
avanza la enfermedad se puede observar como una placa
con multiples nddulos que infiltra tejidos profundos.">*!!
La enfermedad metastdsica se desarrolla en menos de 5%
de los casos, la principal via de diseminacién es hematd-
gena, los sitios mds frecuentes son: pulmon, cerebro, hue-
s0, 6rganos viscerales y tejidos blandos."®

En el estudio histoldgico la tumoracion se observa mal
delimitada, por debajo de una linea de Grenz, infiltra la
dermis de manera difusa hasta el tejido celular subcutd-
neo, de crecimiento asimétrico, formado por una densa
proliferaciéon de células fusiformes, alargadas, homogé-
neas, con escaso pleomorfismo y bajo indice mitésico;
dispuestas en fasciculos cortos, entrelazados de forma
irregular, en patrén arremolinado o rehilete, o en patron

Volumen 22 / Numero 2 B abril-junio 2024

de ruedas de carro, emerge de forma radiada, de un centro
acelular de coldgena; a nivel del tejido adiposo, invade en-
tre los adipocitos, da una apariencia en panal de abejas o
en multicapas paralelas a la epidermis.**

De acuerdo con el aspecto clinico e histolégico, el brsp
se ha clasificado en nueve subtipos: congénito, con célu-
las gigantes fibroblasticas, pigmentado (tumor de Bed-
nar), con células granulares, atréfico, esclerosante, mioide,
mixoide y DFsP con componente fibrosarcomatoso, este
ultimo es la variante de peor prondstico, se sospecha ante
lesiones de gran tamaio, de crecimiento rapido y que in-
filtran el musculo, representa aproximadamente de 10 a
20% de los casos.*

En casos recidivantes, la forma de abordarlo se debe
complementar con resonancia magnética contrastada
para evaluar la extension y estadificacion del tumor, la
planeacion quirtrgica y el seguimiento.®’

La inmunomarcaciéon muestra positividad para anti-
geno cbp34 en 80 a 90% de los casos, sin embargo, no se
considera especifico ya que se puede encontrar en otros
sarcomas, lesiones fibrohistiociticas benignas y neoplasias
vasculares, también son positivas la apolipoproteina D y
la nestina.*®

Se puede realizar detecciéon de COL1A1-PDGFB secun-
daria a la traslocacion t(17;22) (q22;q13), la cual confir-
maria la valoracion en los casos de diagndstico dificil, sin
embargo, su mayor importancia radica en identificar a
pacientes con enfermedad local avanzada o metastasicos,
que tendran respuesta al tratamiento con los inhibidores
de la proteina tirosina quinasa.®

El tratamiento de eleccion es la extirpacion quirdrgica
completa mediante cirugia microgréafica de Mohs (cMm)-
Mohs diferido, o cirugia convencional con extirpacién
amplia, los margenes recomendados son entre 3-4 cm.>’

La radioterapia adyuvante antes o después de la ciru-
gia, con margenes positivos o estrechos, reduce significa-
tivamente la tasa de recurrencia; no hay estudios suficien-
tes de radioterapia como monoterapia.” En tumores de
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gran tamaiio estd aprobado el uso de mesilato de imatinib
como terapia neoadyuvante para reducir el tamarfio del tu-
mor antes de la cirugia, se ha comprobado que disminuye
hasta 36% la dimensién tumoral inicial; también se utiliza
como tratamiento paliativo en tumores irresecables o me-
tastasicos.*>® Se recomienda dosis de 400 mg/dia, y en ca-
sos donde no haya respuesta al tratamiento la dosis puede
aumentar hasta 600-800 mg/dia con una duracién de seis
meses, pero se puede extender si es necesario.>’

El DEsSP presenta una tasa de supervivencia de 99.1% a
10 afos, por lo que se considera que en general tiene buen
pronostico. Los pacientes con enfermedad metastasica
tienen una sobrevida en promedio de dos afos a partir
del diagnostico.” Los factores que se consideran de mal
prondstico son: recurrencias multiples, trasformacion fi-
brosarcomatosa, alto indice mit6sico, tumor mayor a 5 cm
y topografia en la cabeza y el cuello.®’

Se aconseja dar seguimiento a los pacientes debi-
do a que presenta una tasa elevada de recurrencia lo-
cal, cada seis meses durante los primeros cinco afios y
posteriormente cada afio hasta completar los 10 afos.”"
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