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de carcinoma de glandula parétida con aspecto milialike'®.
La metastasis cutanea debe ser un diagnostico a considerar
aunque la ausencia de atipia en el estudio histopatoldgico
del paciente que presentamos ayudo a excluir este diagnos-
tico.

El tratamiento se puede plantear en aquellos pacientes
que tienen algin sintoma o por motivos estéticos. En la
literatura se describen multiples tratamientos con resulta-
dos satisfactorios tales como retinoides topicos, crioterapia,
electrocoagulacion, radiofrecuencia, laser de CO,?2, escision
quirdrgica, tetraciclinas orales y terapia fotodinamica®°.
Dado el caracter benigno de la enfermedad y ante la falta
de molestia estética, nuestro paciente no fue candidato a
recibir tratamiento.

En conclusion, la MEP es una rara entidad, de facil diag-
nostico, aunque en la mayoria de los casos no se detecta una
causa. En nuestro caso, el antecedente reciente de exposi-
cion a radioterapia, con una relacion temporal plausible, nos
sugiere una relacion causal.
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¢Por qué la cirugia micrografica
de Mohs esta infrautilizada en
el tratamiento del
dermatofibrosarcoma
protuberans infantil?

(!’J'_lm!lli:'l.

Why Is Mohs Micrographic Surgery Underused
in the Treatment of Dermatofibrosarcoma
Protuberans in Children?

Sr. Director:

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un tumor
fibrohistiocitico, de crecimiento lento, de malignidad inter-
media que presenta una alta tasa de recidivas locales pero
muy baja capacidad metastasica. Las formas congénitas han
sido raramente descritas, probablemente debido a que las
lesiones iniciales pueden pasar inadvertidas o confundirse
con otras entidades. Existe evidencia de que tras la cirugia
micrografica de Mohs las tasas de recidivas son menores
que cuando se realiza cirugia con margenes amplios'. Sin
embargo, en 3 series pediatricas publicadas recientemente
la escision amplia convencional fue la técnica utilizada en

la mayoria (41/43) de los pacientes’™. Presentamos un caso
congénito de fibroblastoma de células gigantes, que es un
subtipo histologico de DFSP, diagnosticado y tratado a los 8
anos. Se sefalan las ventajas de la cirugia micrografica de
Mohs y la utilidad en la infancia de los sistemas de vacio
mediante presion negativa.

Varén de 8 afos, sin antecedentes de interés, que con-
sulté por crecimiento e induracién progresiva de una lesion
congénita, inicialmente rojiza y plana, en la axila derecha.
A la exploracion se evidencio una placa infiltrada y movil de
4 x 2,5cm, de color rosado, con una zona algo sobreelevada
de color violaceo; no se palpaban adenopatias locorre-
gionales. Se realizd una biopsia que mostré una lesion
tumoral mal delimitada que ocupaba practicamente toda la
dermis y que se extendia hacia el tejido celular subcutaneo,
constituida por células fusiformes y ovales. Se observ-
aban espacios pseudovasculares delimitados por células
gigantes multinucleadas. Las células fusiformes expresaban
el marcador CD34y eran negativas para la proteina-5100 y
SMA(fig. 1). Con el diagndstico de fibroblastoma de células
gigantes se solicito una resonancia magnética, que descartd
invasion extracutanea y se procedio a extirpar la lesion bajo
anestesia general. Se eligio la variante en diferido de la
cirugia de Mohs utilizando la técnica de Breuninger, con mar-
genes de 1cm en el primer estadio (fig. 2). Esta técnica
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Figura 1

A. Proliferacion de células fusiformes organizadas en fasciculos (hematoxilina-eosina x 100). B. Espacios pseudovascu-

lares irregulares delineados por células gigantes multinucleadas (hematoxilina-eosina x 100) C. Ocupacion de la dermis con extension
al tejido celular subcutaneo (hematoxilina-eosina x 20) D. Las células fusiformes expresan el marcador CD34 (x 20).

consiste en la extirpacion en blogue de la tumoracion con
un angulo de 90° respecto a la superficie, llegando hasta la
fascia muscular en nuestro caso, y consiguiendo un fondo
uniforme. La pieza se fija en formol y se procesa en para-
fina. La lectura de las laminillas histoldgicas del fondo y
del borde periférico es diferida en el tiempo, por lo que
se opto por la cobertura del defecto quirdrgico con un sis-
tema de vacio con presion negativa continua de 125 mm Hg
(Kinetic Concepts Inc., Wiesbaden, Alemania) (figs. 3 A-C).
A los 9 dias, habiendo comprobado histoldgicamente los
margenes libres de tumor, se procedid a la reconstruccion
del defecto quirdrgico mediante un colgajo tipo Limberg
sobre el tejido de granulacion formado por el sistema

de vacio, sin requerir ningln tipo de preparacion previa
(fig. 3D). Tras 4 anos de seguimiento no se ha observado
recidiva.

El DFSP es un tumor muy infrecuente en la edad
pediatrica, con una incidencia estimada de uno por
1.000.000 habitantes menores de 20 afos al afio®, que puede
estar subestimada debido a que la demora en su diagndstico
es de 5 a 15 afnos. Las formas congénitas son aln mas raras;
en una serie de 152 casos de DFSP en la infancia solo 20 eran
congénitos®.

Las caracteristicas inmunohistoquimicas, la traslocacion
entre los cromosomas 17 y 22, y su asociacion con el pro-
ducto de fusion COL1A1-PDGFB en los DFSP congénitos son
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Figura 2 A. Disefio de la cirugia. B. Escision en anillo de 1 cm de piel sana alrededor de la pieza debulking. C. Primer estadio de
Mohs en diferido procesado para estudio en parafina. D. Defecto cutaneo final de 6 x 4,5cm.

similares a las del DFSP del adulto. En cuanto a la clinica es
mas habitual que el DFSP congénito se presente como una
mancha o una placa atrofica que como un tumor. El diagnos-
tico diferencial es amplio e incluye anomalias vasculares,
aplasia cutis, atrofodermia, miofibromatosis, fibromatosis
infantil o fibrosarcomas.

Cuando se comparan las series de DFSP en ninos frente a
las de adultos destaca una mayor frecuencia de localizacion
de las lesiones en las extremidades inferiores y en las zonas
acras, una menor incidencia de recurrencias tumorales, la
excepcional aparicion de metastasis y el poco uso de la
cirugia micrografica de Mohs en la edad pediatrica®.

El tratamiento del DFSP es quirurgico’, reservandose el
imatinib? o la radioterapia para tumores recurrentes, irrese-
cables o metastasicos. Serra-Guillen et al." revisando la
literatura y los resultados de su propia serie de 74 pacientes,

la mayoria adultos, concluyen que las recidivas tras la cirugia
micrografica de Mohs son muy inferiores a las encontradas
cuando se emplea cirugia con margenes amplios, y ademas
se consigue una mayor preservacion de tejido sano. La vari-
ante de cirugia de Mohs en diferido, cubriendo el defecto con
un material biosintético de piel artificial u otros apositos,
es la técnica mas utilizada. Como alternativa a los sustitu-
tos dérmicos para la cobertura transitoria del defecto se ha
propuesto la utilizacion de un sistema de vacio mediante
presion negativa’. Este sistema reduce el nimero de curas,
el dolor, la necesidad de analgesia y sedaciones y a la vez,
en nuestro caso, permitio la deambulacion y la movilidad de
la extremidad superior. Existen sistemas de vacio portatiles
que no requieren ingreso hospitalario, pero debido a la dis-
tribucion geografica de nuestra comunidad insular no fue
posible utilizarlos.
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Figura 3  Sistema de vacio. A. Cobertura del defecto cutaneo con espuma. B. Film adhesivo sobre espuma para sellar el sistema.
C. Tubo de evacuacion aplicado sobre la espuma conectado a sistema de presion negativa. D. Reconstruccion del defecto quirtrgico

con colgajo cutaneo tipo Limberg.

En 2014 se publicaron 3 series de DFSP en la edad
pediatrica procedentes de hospitales de Taiwan?, Canada’
y Espafa*, que incluian respectivamente 13, 17 y 13
sujetos menores de 18 anos. Sorprendentemente solo
en 2/43 pacientes se realizd cirugia micrografica de
Mohs. Si esta técnica quirlrgica es la que consigue
mejores resultados terapéuticos, funcionales y estéticos,
;por qué la cirugia micrografica de Mohs esta infrauti-
lizada en el DFSP infantil? Reiteramos la importancia
de una estrecha colaboracion multidisciplinar para lograr
que los nifios con DFSP sean diagnosticados y tratados
correctamente.
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Angiosarcoma de pared
abdominal en paciente con
inmunosupresion farmacolégica
por trasplante renal

W o

Abdominal Wall Angiosarcoma in a Patient
With Drug-Induced Immunosuppression
Following Renal Transplantation

Sr. Director:

Presentamosuna mujer de 80 afos con antecedentes de
hipertension arterial y diabetes mellitus tipo 1. Sometida
a un trasplante renal en el ano 2004 por insuficiencia
renal crdnica, habia estado en tratamiento desde entonces
con ciclosporina 75mg/dia y micofenolato de mofetilo
1.500 mg/dia. En 2006 se le realizo, a causa de un carcinoma
ductal infiltrante, mastectomia izquierda con vaciamiento
axilar, sin posterior quimioterapia ni radioterapia. Es remi-
tida a dermatologia por presentar una lesion en abdomen,
de 2 meses de evolucion, que producia sensacion de
tirantez sin otra sintomatologia acompafnante. Se trataba
de una gran placa de coloracion rojo-violacea, de mor-
fologia contusiforme, con estructuras nodulares sobre ella,
que comprometia la practica totalidad del hemiabdomen
inferior (fig. 1). No presentaba adenopatias, signos de
ascitis ni otras lesiones cutaneas. El estudio histoldgico

Placa contusiforme de coloracion rojo-violacea que
comprometia a la practica totalidad del hemiabdomen inferior.

Figura 1

reveld, en dermis superior, una neoformacion de células
endoteliales en forma de canales, que disecaba las fibras
de colageno. Estas células mostraban atipia con pérdida de
la relacion nlcleo-citoplasma, pleomorfismo y abundantes
mitosis. (fig. 2). El estudio inmunohistoquimico mostré pos-
itividad intensa para los marcadores CD31 (fig. 3) y CD34 en
células tumorales y negatividad para el HHV8, establecién-
dose, de este modo, el diagndstico de angiosarcoma. Se le
realizé un TAC abdominal que evidencié una tumoracion dér-
mica que infiltraba el tejido celular subcutaneo, alcanzando
parcialmente la pared abdominal infraumbilical y ascitis
discreta en posible relacion con carcinomatosis peritoneal.
Fue derivada al servicio de oncologia donde se le plante6
tratamiento con quimioterapia, opcion que desestimo. Habi-
endo transcurrido un mes desde el diagnostico, ingresd
por empeoramiento del estado general, edemas en miem-
bros inferiores y ascitis franca, confirmandose, mediante
paracentesis, infiltracion peritoneal y del liquido ascitico
por el angiosarcoma, falleciendo a las 2 semanas por fallo
renal. El angiosarcoma o angioendotelioma maligno, es un
tumor derivado de las células endoteliales, infrecuente,
pues representa el 2% de todos los sarcomas’, y de curso
agresivo, con una supervivencia a los 5 afios de un 50-60%"
y una media de supervivencia tras el diagnéstico de 18-28
meses?. Clasicamente, se describen 3 variantes de angiosar-
coma: 1) El cutaneo idiopatico, que aparece en pacientes
de edad avanzada en cabeza y cuero cabelludo®; 2) El

Figura 2

Proliferacion andémala de los vasos sanguineos
generando estructuras en forma de canales (HE x20).
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