Rev Esp Cir Oral Maxilofac. 2026;48(2):104-107

NOLA p,
(sPh € oy

5 4 yzaev?

Revista Espariola de
Cirugia Oral y
Maxilofacial

www.revistacirugiaoralymaxilofacial.es

Caso clinico
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El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un sarcoma cutaneo poco frecuente caracte-
rizado por crecimiento lento y comportamiento localmente agresivo, con elevada tendencia
a la recidiva local si no se realiza una reseccién quirtrgica adecuada. Debido a su evolucién
indolente, con frecuencia se interpreta inicialmente como una lesién benigna, lo que puede
retrasar el diagnéstico.

Presentamos el caso de un varén de 42 afios con una lesién tumoral en la regién geniana
izquierda de més de cuatro afios de evolucién que acudié a urgencias tras la fistulizacién
cutdnea de la lesién. El estudio histopatolégico confirm6 el diagnéstico de dermatofibrosar-
coma protuberans.

Tras completar el estudio de extensién mediante resonancia magnética y PET-TC, se realizé
reseccién quirurgica amplia en bloque incluyendo piel, musculatura y mucosa bucal, segui-
da de reconstruccién mediante colgajo libre radial de antebrazo en disefio de doble isla.
El estudio anatomopatolégico definitivo confirmé margenes quirdrgicos libres. Debido a la
proximidad del margen profundo se administré radioterapia adyuvante.

Este caso resalta la importancia del diagnéstico precoz y del tratamiento quirtrgico radical
asociado a reconstruccién microquirtrgica en tumores localizados en cabeza y cuello.

El trabajo ha sido presentado de manera mds resumida en formato péster en el Congreso Nacional de Cirugia Oral y Maxilofacial de Santander, 2025.
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Dermatofibrosarcoma protuberans in the genian region treated
with wide resection and reconstruction using a double-island
radial forearm free flap

ABSTRACT

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a rare cutaneous sarcoma characterized by slow
growth and locally aggressive behavior, with a high tendency for local recurrence if adequate
surgical resection is not performed. Due to its indolent course, it is often initially interpreted
as a benign lesion, which may delay diagnosis.

We present the case of a 42-year-old male with a tumor located in the left genian region
with a history of more than four years, who presented to the emergency department after
cutaneous fistulization of the lesion. Histopathological examination confirmed the diagnosis
of dermatofibrosarcoma protuberans.

After completing the staging workup with magnetic resonance imaging and PET-CT, wide en
bloc surgical resection was performed, including skin, muscle, and buccal mucosa, followed
by reconstruction using a double-island radial forearm free flap. The final histopathological
analysis confirmed clear surgical margins. Due to the proximity of the deep margin, adjuvant
radiotherapy was administered.

This case highlights the importance of early diagnosis and radical surgical treatment com-

bined with microsurgical reconstruction in tumors located in the head and neck region.

INTRODUCCION

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un tumor
maligno cutdneo de baja incidencia que representa aproxima-
damente el 0,1 % de todos los tumores cutaneos y cerca del
18 % de los sarcomas cutaneos. Se caracteriza por crecimiento
lento, pero comportamiento localmente agresivo, con elevada
tendencia a la recidiva local cuando no se realiza una resec-
cién quirdrgica adecuada. En los dltimos afios se ha descrito
la translocacién cromosémica COL1A1-PDGFB, hallazgo mo-
lecular que puede ayudar al diagnéstico en casos dudosos.
Clinicamente suele presentarse como una lesién nodular o
en placa de crecimiento progresivo durante anos y general-
mente asintomatica, lo que favorece que inicialmente sea
interpretada como una lesién benigna. El tratamiento de elec-
cién consiste en la reseccién quirtrgica amplia con margenes
libres. Dependiendo de la localizacién y extensién del tumor,
pueden ser necesarias técnicas reconstructivas complejas.
Presentamos un caso de DFSP localizado en regién geniana
tratado mediante reseccién amplia y reconstruccién micro-
quirdrgica con colgajo libre radial de antebrazo en doble isla.

CASO CLINICO

Varén de 42 afios, con estado funcional ECOG 0 y sin
antecedentes personales relevantes, que acudié al servicio
de urgencias por fistulizacién cutanea de una lesién tumo-
ral localizada en la regién mandibular izquierda. El paciente
referia la presencia de dicha lesién desde hacia mas de cua-
tro afos, inicialmente estable y asintomdtica, aunque en los

dias previos habia presentado crecimiento rapido con poste-
rior fistulizacién cutdnea. A la exploracién fisica se observd
una masa eléstica de aproximadamente 4 x 4 cm en la regiéon
mandibular izquierda, con solucién de continuidad cutanea
y exposicién parcial de la lesién. La tumoracién era dolorosa
a la palpacién, sin signos de supuracién ni infeccién asocia-
da. En la exploracién intraoral se palpaba una tumoracién
elastica que protruia hacia la cavidad oral, manteniéndose la
mucosa oral integra. Bajo anestesia local se realizé limpie-
za de la lesién con povidona yodada y reseccién hasta plano
muscular con cierre primario mediante sutura de Prolene
4/0. La pieza fue remitida para estudio anatomopatolégico,
que confirmé el diagnéstico de dermatofibrosarcoma protu-
berans (Figura 1). Posteriormente se completé el estudio de
extensién mediante resonancia magnética de cabeza y cuello
y PET-TC, identificindose una lesién localizada en la regién
geniana inferior izquierda sin evidencia de diseminacién
locorregional ni a distancia. Bajo anestesia general e intuba-
cién nasotraqueal se realizé reseccién en bloque de la lesién
incluyendo piel, musculatura y mucosa bucal, preservando
el conducto de Stenon mediante tutorizacién del mismo. La
reconstruccién del defecto se llevé a cabo mediante colgajo
libre radial de antebrazo izquierdo en disefio de doble isla,
anastomosado a la arteria facial y a la vena yugular externa. La
zona donante radial se cubrid con injerto cutaneo de espesor
parcial obtenido del muslo izquierdo. El estudio anatomopa-
tolégico definitivo confirmé dermatofibrosarcoma protuberans
con margenes quirurgicos libres, situandose el margen mas
cercano a 0,1 cm (Figura 2). El estudio inmunohistoquimico
mostrd positividad para CD10 y CD34, negatividad para acti-
na de musculo liso, desmina, caldesmén, STAT6 y CD31, con
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Figura 1. Aspecto clinico inicial de la lesién en el momento de la valoracién en urgencias. A: fistulizacién cutdnea de
la tumoracién en regién mandibular izquierda. B: procedimiento de biopsia incisional para estudio histopatolégico.

o]

Figura 2. Imagenes intraoperatorias. A: defecto quirtdrgico tras reseccién en bloque del tumor. B: elevacién del colgajo libre
radial de antebrazo. C: identificacién de los vasos faciales receptores para anastomosis microvascular.
D: resultado tras la reconstruccién del defecto mediante colgajo radial en disefio de doble isla.

Figura 3. Resultado clinico al afio del tratamiento quirtrgico y radioterapico, con adecuada integracién del colgajo
y sin evidencia de recidiva tumoral.

indice proliferativo Ki-67 del 15 %. Tras valoracién en comité quirdrgico. La evolucién postoperatoria fue favorable. Tras un
multidisciplinar se decidié administrar radioterapia adyuvante afo de seguimiento el paciente presenta adecuada evolucién
debido a la proximidad del margen quirtrgico. Se administrd del colgajo, sin secuelas funcionales relevantes ni signos de

una dosis total de 59,36 Gy en 28 fracciones sobre el lecho recidiva tumoral (Figura 3).
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DISCUSION

El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un sarcoma
cutdneo poco frecuente caracterizado por crecimiento lento
y comportamiento localmente infiltrativo. Aunque la tasa de
metastasis es baja, presenta una elevada tendencia a la recidiva
local cuando la reseccién quirdrgica no se realiza con margenes
adecuados.

La localizacién mas frecuente es el tronco, seguida de las
extremidades, mientras que la afectaciéon de cabeza y cuello
es menos habitual. En esta regién anatémica el manejo puede
resultar especialmente complejo, ya que la necesidad de obte-
ner margenes oncolégicos adecuados debe equilibrarse con la
preservacion funcional y estética.

El diagnéstico definitivo se establece mediante estudio
histopatolégico e inmunohistoquimico, siendo caracteristica
la positividad para CD34. En los ultimos afios también se ha
descrito la translocacién cromosémica COL1A1-PDGFB, pre-
sente en la mayoria de los casos, que puede ayudar a confirmar
el diagnéstico en situaciones dudosas. Las técnicas de imagen,
especialmente la resonancia magnética, permiten evaluar con
precisién la extension local del tumor y planificar el trata-
miento quirdrgico.

El tratamiento de eleccién es la reseccién quirdrgica amplia
con margenes libres. Diversos estudios han demostrado que la
obtencién de margenes adecuados reduce significativamente
el riesgo de recidiva local. En algunos centros se emplea ciru-
gia micrografica de Mohs, técnica que permite un control mas
preciso de los margenes y ha mostrado tasas de recurrencia
mas bajas. No obstante, en lesiones extensas o localizadas
en cabeza y cuello puede ser necesaria una reseccién amplia
seguida de reconstruccién compleja.

En estos casos, la reconstruccién microquirtrgica consti-
tuye una herramienta fundamental para restaurar la funcién
y la estética facial. El colgajo libre radial de antebrazo destaca
por su versatilidad, delgadez y fiabilidad vascular, permitiendo
la reconstruccién simultdnea de mucosa y piel en defectos
complejos de la regién geniana. El disefio en doble isla permite
ademads adaptar el colgajo a defectos compuestos que afectan
tanto al componente intraoral como cutdneo.

El caso presentado pone de manifiesto la importancia de
mantener un alto indice de sospecha ante lesiones cutaneas
de crecimiento lento y evolucién prolongada. El diagnéstico
precoz y el tratamiento quirdrgico radical, asociados a una
reconstruccién adecuada y a un manejo multidisciplinar, son
fundamentales para lograr un adecuado control oncolégico y
buenos resultados funcionales.
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