DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS
(DFSP)

Tumor de malignidad intermitja, de creixement lent i assimptomatic, amb una alt
index de recurréencies i potencial metastasic baix.

Es considera d’ origen dérmic i es caracteritza per una invasio local subclinica i
agresiva, afectant frequentment al panicul adipés el que produexi un alt index de
recidives locals.

ETIOPATOGENIA

De causa desconeguda. Estudis ultraestructurals donen a pensar en un origen
fibroblastic o histiocitic. Inmunohistoquimicament les cél.lules neoplasiques son
CD34 positives.

S’ ha identificat a la majoria dels casos un reordenament dels cromosomes 17 i 22
amb el resultat de la fusié del gen COL1A1 que sintetitza el co.lagen 1a1 i el gen
PDGFB que sintetitza la cadena beta del factor de creixement derivat de les
plaquetes.



DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS
(DFSP)

CLINICA

Es presenta, habitualment a adults joves o de mitjana edat. Molt rar a nens i excepcionalment
congeénit. Clinicament, a I’ inici, es manifesta, com una placa vermella-blavosa, indurada sobre
la_ que progresiva i lentament van apareixent noduls o protuberancies que s extenen
agafant un color marronds-vermelldés o violeta. La pell pot ulcerar-se o adquirir un aspecte
atrofic, anomenant-se dermatofibrosarcoma atrofic.

Les localitzacions més frequents son el tronc i la zona proximal de les extremitats.

L’afe_ctacic’) ganglionar és infreqUent, al igual que les metastasi sistemiques. Aquestes solen
aparéixer després de diverses recidives locals i es localitzen preferentment al pulmaé.




DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS
(DFSP)

Microscopicament, el dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es caracteritza per grups compactes de cél.lules petites monomorfes,
de nuclis petits ovals o fusiformes i escas citoplasma palid, amb escases mitosis (index mitdtic generalment inferior a 5 m/10
c.g.a.), inmunohistoquimicament CD 34 positives, en freqiient disposicié verticilar o “estoriforme” i amb zones més hipercel.lulars
al centre de la lesio; a la periféria, exiteix infiltracio difusa del estroma dermic, que frequentement s™ extén aa greix subcutani, produint un
patro en panal de mel; I’ extensio fins fascia o muscul és un fenomen tardio.
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Clinicament s’ ha de realitzar amb el dermatofibroma, les cicatrius
queloides, el melanoma maligno amelanotic, las metastasi cutan

morfea, el limfoma i el fibrosarcoma.
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El diagnostic diferencial histologic inclou, principalment: el dermatofibroma cel.lular, sobre tot quan la biopsia del DFSP es molt
superficial, i no s’ aprecia clarament el patro estoriforme. El dermatofibroma presenta hiperplasia epidérmica pigmentada, mentre que al
DFSP I’ epidermis és atrofica; I’ infiltrat inflamatori és escas al DFSP; les cél.lules escumoses s6n abundants al dermatofibroma i no és
frequent veure-les al DFSP; aixi com la presencia de fibres de col.lagen atrapades; inmunohistoquimicament el dermatofibroma és CD34
negatiu (encara que a vegades presenta positivitat focal a la periféria de la lesid). També s’ ha de diferenciar al DFSP del histiocitoma
fibrés maligne, que presenta més pleomorfisme cel.lular, major nimero de mitosi i necrosi; del neurofibroma difus, amb positivitat
inmunohistoquimica a la proteina S-100 (negativa al DFSP), i del liposarcoma mixoide, quan el DFSP presenta cambios mixoides, pero
la preséncia de lipoblasts i vasos anserinos es propio del liposarcoma i no del DFSP amb canvi mixoide.



DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS
(DFSP)

TRACTAMENT

L’ Unic tractament curatiu eficag és la cirurgia que s’ ha de realitzar amb
un ampli marge de escisioé degut a la frequent extensio subclinica.

Es molt beneficios |’ estudi histopatoldogic dels marges
intraoperatoriament per establir extensio del tumor. Per aquest motiu, la
cirurgia micrografica de Mohs es perfila com la técnica de eleccié degut als
baixos indexs de recidiva que mostra.



ANGIOSARCOMA

L’ angiosarcoma és una neoplasia maligne poc freqiient que es caraqteritza pel creixement rapidament
proliferatiu i molt infiltrant de cél.lules anaplasiques derivades de I' endoteli vascular.

Clinicament es presenta amb noduls i plaques eritematoses-violacies o hemorragiques. Els tipus més
comuns son:

1. el de cara i cuir pilés de I’ ancia
2. el secundari a linfadenitis cronica del bra¢ postmastectomia (sindrome de Stewart Treves).
3. post-irradiacio




ANGIOSARCOMA

El de la cara i el cuir pilés, va ser descrit al 1955 per Caro y Stubenrauch,1 va ser denominat
angioendoteliosarcoma de la cara y cuir pilos per Wilson-Jones2 en 1964 . Weiss divideix els angiosarcomes en 4
grups: angiosarcoma cutani sense edema, angiosarcoma cutani amb edema, angiosarcoma de la mama i
angiosarcoma de teixits tous profunds.

L’ angiosarcoma de la cara i coll afecta principalment a persones majors de 50 anys. Comencga en forma de un
petit tumor que s’ exten infiltrant la pell del cuir pilés o cara abans de invadir zones més profones. Clinicament es
caracteritza per recidivas locals repetides i, en ocasions, metastasi a ganglis regionals i pulmé.

El linfedema cronic, les radiacions, les lesiones vasculares benignes preexistents, I’ exposicié a la radiacié
solar i les infeccions virals son factors predisponents en aquest tipus de sarcoma

Hi han diverses teories per explicar la relacio entre linfedema i angiosarcoma. Alguns autors relacionen que el control
normal del creixement i proliferacio dels linfatics deixa d’ existir per I’ obstruccié cronica; altres plantejen que
carcinogens dintre del fluid linfatic podrien induir canvis neoplasics.

La radiacio a la regio6 del cap i el coll indueix a I’ aparicié d’ aquest angiosarcoma. Maddox i Evans van reportar 5
casos.
També ha estat reportat a la literatura médica |’ aparicié d’ angiosarcomas després del tractament radioterapic a

carcinomes de cérvix, ovari, endometri, mama i malaltia de Hodgkin. L’ interval entre el tractament i el
diagnostic de la lesié és de aproximadament 12 anys.



SARCOMA DE KAPOSI (SK)

« ElI SK és un tumor vascular maligne del que se classifiquen en 4 varietats cliniques:

— Classic: varo caucasic a la 7% decada de la vida, mediterrani o jueu, afectacié distal EEII,
macules vermell-blavoses unilaterals o bilaterals.

— Endémic o africa; Africa negra central, varons de 35-40 anys, formes cliniques: nodular,
florit, infiltrant i linfadenopatic.

— Epidémic o associat al VIH: 20% dels VIH, Curs més rapid i accelerada diseminacio
multifocal.

— latrogenic: Aquest utim esta relacionat amb terapies immunosupresores, afectant
principalment a pacients receptors d’ érganos solids (especialment el renal), pero tambe a
pacients que reben inmunosupresores com tractament d’ altres malaties, entre les que estan
incloses les malalties reumatologiques, les leuceémies i els limfomes, la malaltia inflamatoria
intestinal oI asma.




SARCOMA DE KAPOSI (SK)

El VHH-8 s’ ha identificat en més del 95% de les lesions de SK associat a tots els
subtipus clinics, considerant-se factor necesari perd no suficient.

En situacié de inmunosupresié s’ indueix la replicacio i activacié del cicle litic del
VHH-8.

El pronostic del SK  és variable, amb aproximadament un 50% de remisio tras el
descens o retirada del tractament inmunosupresor o la restitucié inmune amb

terapia antirretroviral.

En altres casos amb afectacioé severa o visceral, sera necesari |’ Us de radioterapia i/
O quimioterapia.



TUMORS ANEXIALS (NEOPLASIES
MALIGNES)

TUMORS AMB DIFERENCIACIO APOCRINA:
CARCINOMA ADENOIDE QUISTIC
«  ADENOCARCINOMA APOCRI
«  MALALTIA DE PAGET EXTRAMAMARIA
«  HIDRAADNOCARCINOMA PAPIL.LIFER
«  TUMOR MIXTE MALIGNE
«  CARCINOMA MUCINOS
«  CARCINOMA DE CEL.LULES EN ANILLO DE SELLO
«  SIRINGOCISTOADENOCARCINOMA PAPIL.LIFER

TUMORS AMB DIFERENCIACIO ECRINA:
ADENOMA | ADENOCARCINOMA DIGITAL PAPIL.LAR AGRESIU
+  CILINDROCARCINOMA
- CARCINOMA ECRI
- HIDRADENOCARCINOMA
- CARCINOMA MICROQUISTIC ANEXO
+ CARCINOMA POLIMORFIC DE LA GLANDULA SUDORIPARA
-+ POROCARCINOMA
- ESPIRADENOCARCINOMA

TUMORS AMB DIFERENCIACIO FOL.LICULAR:

+  CARCINOMA CEL.LULES BASALS AMB DIFENRENCIACIO FOL.LICULAR (I SEBACIA)
+ CARCINOMA PILOMATRICIAL
«  CARCINOMA TRIQUILEMIC

TUMORS AMB DIFERENCIACIO SEBACIA:
+ CARCINOMA SEBACI (I NEOPLASIES DEL SINDROME MUIR-TORRE)



TUMORS ANEXIALS (NEOPLASIES
MALIGNES)

La biopsia diagnostica d’una lesio sospitosa és el primer pas en el tractament dels
pacients amb tumors anexials.

Els factors relacionats amb el tumor i amb el pacient sén primordials per I’eleccié del
tractament meés adequat:

« Tipus, tamany, localitzacié anatomica
« Comorbilitats, edat, esperanca de vida.

El tractament dels tumors anexials malignes és principalment quirdrgic. Als casos
de tumors amb alta tasa de recurréncia o metastasi precisen amb frequéncia de
cirurgies de escisid amplies, cirurgia micrografica de Mohs, radioterapia, o
combinacié d’elles.

En derterminades ocasions la biopsia del gangli centinel.la s’ha de valorar per
determinar la situacié ganglionar a pacients amb carcinomes apocrins o ecrins.



METASTASI CUTANIES DE NEOPLASIES
INTERNES (MC)

Son poc frequents, passen al 0,7 al 9% del total de les neoplasies i sols al 3 al 5% dels procedents de les
neoplasies internes. Al 0,8% de les ocasions son el primer signe d” un tumor no conegut.

A les MC d’ origen primari desconegut, el tumor és identificat en tan sols un 27% dels casos abans de
I” exitus del pacient, al 57% a la” autopsia i al 16% restant no es troba | origen primari.

Les neoplasies que amb major freqiiéncia donen MC sén el melanoma, el ca de mama, sinus paranasals i
laringe.

El pulmé i el pancrees sén els tumors primaris que més habitualmente es presenten inicialment com cancer
d’ origen desconegut (COD).

ETIOLOGIA

En teoria qualsevol neoplasia maligne pot extendre’s a la pell. Perd a la practica s’ ha comprobat que existeix
una relacio directa entre la frequiéncia dels diferents tumor malignes i |’ origen de les metastasi cutanies. Per tant,
els tumors malignes més freqiients en cada sexe sén els que produeixen metastasi cutanies amb major
frequéncia.

Es per aixd que el cancer de mama a la dona, el de pulmé al varé i els adenocarcinomes digestius en
ambdos sexes son | origen més frequent de les metastasi cutanies.

Hi han tres posibles vies per les que un carcinoma intern pot invair la pell: hematégena, limfatica i per
continuitat. Sembla ser que alguns carcinomes tenen una via preferent per la seva disseminacié, com per
exemple la via limfatica al carcinoma de mama, i aquesta preferéncia pot explicar el patré histopatologic
observat a la bidpsia cutania.

Per altra banda, sembla que la precocitat d’ aparicié de les metastasi cutanies esta també en funcié d’ aquesta
via de diseminacio6 i, en general, les metastasi hematégenes es desenvolupen abans que les limfatiques. A
més, les MC que es produceixen per via limfatica solen aparéixer en un area de pell proper al tumor primitiu,
mentre que les que es producixen via hematogena poden aparéixer a zones molt distants.



METASTASI CUTANIES DE NEOPLASIES
INTERNES (MC)

La morfologia de les MC és molt variable, presenten 4 formes cliniques:

CLiNICA

1. nodulars o subcutanies (el mes freqlient), poden ser multiples, amb pell normal, o eritematosa, violacia o pigmentada, en
ocasion ulcerat. El tamany és variabel entre 1 a 3 cm de diametre. La seva aparicié sol ser abrupta i el creixement rapid

2. esclerodermiformes
3. inflamatories o infiltratives
4. eccematiformes.

Es presenten com papules, noduls, plaques o tumors. Habitualment les lesions s6n assimptomatiques, encara que en alguns casos
poden mostrar signes inflamatoris o superficie ulcerada.

Respecte a la localitzacio, el més frequient en ambdos sexes é€s que les MC es trobin a la paret anterior del torax i abdomen, i menor
numero de casos localitzats a la esquena, regié lumbar o extremitats.

Potser, I’ explicacié d’ aquesta distribucio estigui en la major facilitat per invadir la superficie cutania a prop del tumor primitiu, fet
clarament evident al carcinoma de mama a la dona.




METASTASI CUTANIES DE NEOPLASIES
INTERNES (MC)

3. Inflamatories o infiltratives:
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4. eccematiformes: La malatia de Paget mamaria i extramamaria és un carcinoma epidérmic de diferenciacio
apocrina que s’origina a la epidermis o és secundari a la disseminacio epidermotropa de neoplasies adjacents
o a distancia.




METASTASI CUTANIES DE NEOPLASIES
INTERNES (MC)

La localitzacié umbilical i periumbilical de MC procedents de
visceras abdominales s’ explica per les conexions vasculars i
pels residus embrioldogics (uraco, lligament rodd, conducte
onfalomesentéric, etc.) que comuniquenn el melic amb els organs
de |’ interior de la cavitat abdominal. Una metastasi umbilical es
coneix amb el nom del signe de la “germana Maria José”, en
honor a una monja de la Clinica Mayo que va ser la primera a la
que li va cridar I” atencié aquest signe clinic.
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METASTASI CUTANIES DE NEOPLASIES
INTERNES (MC)

Existeixen també alguns tumors que mostren una especial predileccio per
produir MC a una determinada localitzacié anatomica i amb una peculiar
morfologia clinica:

- com |’ alopecia metastasica al cuir pilés com conseqliencia de una
MC d’ un carcinoma de mama

- la denominada “nas de pallasso” que apareix com resultat d’ una

MC a la punta nasal provinent d” un carcinoma de pulmé

(pero en general no existeix una relacio clara entre la morfologia clinica, la
localitzacié de la MC i I” origen del tumor primitiu).




METASTASI CUTANIES DE NEOPLASIES
INTERNES (MC)

HISTOPATOLOGIA:

4 patrons MC de carcinomes viscerals:

1. EI meés frequient és el patré nodular solid, en el que grans agregats de cél.lules
neoplasiques infiltren tot I’ espesor de la dermis i es pot extendre’ s pel teixiit cel.lular subcutani.

2. MC d’ adenocarcinomes viscerals: presécencia de estfuctures glandulars, amb epiteli
atipic .
3. cordons o fileres de cél.lules neoplasiques molt atipiques (frequient a carcinoma de mama).

4. Embollsmes de cél.lules tumorals a II’ interior de la llum d’ estructures vasculars,
especialment a I’ interior dels vasos linfatics.

L’ estudi AP no sempre permet identificar I'origen del tumor primari, ja que carcinomes viscerals
d’ origen molt diferent poden mostrar el mateix patro histologic.

En casos concrets si es diagnotic: per exemple: preséncia de material coloide a les MC de
carcinomes tiroideos, o citotrofoblastoy i sincitiotrofoblast a les MC de coriocarcinoma).

La inmunohistoquimica e€s de molta ajuda, ja que ens permet identificar a la biopsia la producci¢
de determinades sustancies que ens poden indicar |’ origen del tumor primari.



METASTASI CUTANIES DE
NEOPLASIES INTERNES (MC)

DIAGNOSTIC DIFERENCIAL

Degut a la morfologia clinica tan variable de les MC, que poden simular tant procesos
inflamatoris com infeccions cutanies (lesions eczematoses, erisipeloides, similars a
paniculitis, etc.), com altres tumors primitivament cutanis, el diagnostic sempre sera

histopatologic.

Actualment hi ha consens sobre la estratégia diagnostica al cancer d’ origen
desconegut (COD): ha de constar d una historia clinica i un examen fisic
exhaustiu, examen laboratori, Rx torax, TAC abdomen i pelvis. tomografia por
emisioé de psoitrons (PET) i mamografia a |la dona.

El TAC només identifica el 10-35% dels COD, pero generalment ens ajuda a posar
de manifest altres focus metastasics.

TRACTAMENT

Habitualment, quan apareixen MC és un signe de que el procés neoplasic esta ja
molt extés i hi han metastasi a altres organs a meés de la pell. Inclos al pacients en
que la MC és el primer signe de la malaltia, el pronostic és molt dolent, sent la
supervivencia del pacient de tant sols uns mesos.

Els tractaments més agresius com |’ extirpacié quirtrgica de totes les Mx cutanies o

la RDT no aconsegueixen allargar la supervivencia,. El tractament és
fundamentalment paliau. Tractament especific segons el cas.



