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Resumen:

Estudi o clinico-patol 6gico y biologia nolecular del dernatofibrosarona.

Ant ecedentes del tema: el dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un tunmor poco frecuente, de malignidad
internedia, ya que presenta una gran agresividad |local, con tendencia a |la recidiva |local, pero poca

capaci dad de producir netastasis a distancia (1-4% . La histologia del DFSP es la de un tunor dérmco, ma
del i m tado conpuesto por una densa proliferaci 6n de célul as fusifornmes, nononorfas, con escaso pleonorfisno
y una baja actividad mtdsica. El diagnéstico, en ocasiones, puede resultar dificil, teniendo que recurrir
a técnicas conplenentarias conmp | a i nmunohi stoquimca o |a biologia molecul ar. Aproxi madanente entre el 80-
90% de | os DFSP expresan CD34, siendo actual mente el principal marcador utilizado para el diagnéstico
diferencial con otros tunobres. A nivel citogenético, el DFSP se caracteriza por presentar una translocaci 6n
reciproca t(17;22)(922;ql3) o, nmas a nenudo, cronbsonas supernunerarios en anillo derivados de |la

t(17; 22) 15. Conp consecuencia de esta transl ocaci 6n, se produce una fusi én génica entre el gen del col ageno
tipo |l ? (COL1Al), en el cronpbsoma 179, con el gen de |la cadena B del factor de crecimiento derivado de |as
pl aquetas (PDGFB), en el cronpbsoma 22g. Sin enbargo, |os estudi os nol ecul ares realizados hasta |a fecha
son de casos aislados o series cortas, desconociéndose |a incidencia real de dicha alteraci 6n. En todos |os
casos descritos hasta la fecha el punto de fusi6n del PDGB es constaste (ex6n 2), sin enbargo, en e

COL1A1 cual quiera de | os exones de la regi6n alfa helicoidal (exones 6-49) pueden estar inplicados. La



