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Tumores de piel poco frecuentes
tratados con cirugia micrografica de
Mohs

Rare skin tumors treated with Mohs
micrographic surgery.

Elisa Escamendi Mengotti,* Soledad Machado,? Annie Arrillaga,> Maria Noel Casas,?
Carlos Bazzano,® Julio Magliano*

Resumen

OBJETIVO: Comunicar nuestros resultados en la curacién de tumores de piel poco
frecuentes con cirugia micrografica de Mohs en dos centros de Montevideo, Uruguay,
con nueve anos de experiencia en dicha técnica.

MATERIALES Y METODOS: Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo de pa-
cientes con tumores de piel poco frecuentes tratados con cirugia microgréfica de Mohs
de noviembre de 2013 a febrero de 2022.

RESULTADOS: En el periodo de estudio se realizaron 755 cirugias micrograficas de
Mohs en los dos centros, de las cuales 13 correspondieron a tumores poco frecuentes,
6 hombres y 7 mujeres. Las edades de manifestacion se encontraron en un intervalo
amplio, entre 22 y 83 afios. Hubo 2 carcinomas sebaceos, 6 dermatofibrosarcomas
protuberans, 2 leiomiosarcomas y 3 fibroxantomas atipicos, que fueron tratados con
cirugia micrografica de Mohs.

CONCLUSIONES: La cirugia microgréfica de Mohs podria constituir una excelente
opcién para el tratamiento quirdrgico de tumores de piel poco frecuentes conllevando
a disminuir el riesgo de recidiva local en carcinomas sebaceos, dermatofibrosarcomas
protuberans, leiomiosarcomas y fibroxantomas atipicos.

PALABRAS CLAVE: Dermatofibrosarcomas protuberans; leiomiosarcomas; fibroxanto-
mas atipicos; neoplasias de piel; enfermedades raras; cirugia de Mohs.

Abstract

OBJECTIVE: To communicate our results with the relieve of rare skin tumors with
Mohs micrographic surgery in two centers in Montevideo, Uruguay, with nine years of
experience in this technique.

MATERIALS AND METHODS: An observational, descriptive, retrospective study of
patients with rare skin tumors treated with Mohs micrographic surgery was carried out
from November 2013 to February 2022.

RESULTS: In the nine-year period, a total of 755 Mohs micrographic surgeries were
performed in the two centers, of which 13 corresponded to rare tumors, 6 of them
were men and 7 were women. The ages of presentation were in a wide range, between
22 and 83 years old. We included 2 sebaceous carcinomas, 6 dermatofibrosarcomas
protuberans, 2 leiomiosarcomas and 3 atypical fibroxanthomas, which were treated
with Mohs micrographic surgery.
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CONCLUSIONS: Mohs micrographic surgery could be an excellent option as surgical
treatment of rare skin tumors, leading to a reduction in the risk of local recurrence in
sebaceous carcinomas, dermatofibrosarcomas protuberans, leiomyosarcomas and

atypical fibroxanthomas.

KEYWORDS: Dermatofibrosarcomas protuberans; Leiomyosarcomas; Atypical fibrox-

anthomas; Skin Neoplasms; Rare Diseases; Mohs surgery.

ANTECEDENTES

El objetivo de este estudio es describir los tu-
mores de piel poco frecuentes y su curacion
mediante cirugia micrografica de Mohs con
nueve anos de experiencia en la técnica.

Los tumores cutdneos malignos poco frecuentes
se definen como aquéllos con incidencia entre
1y 10 por un millén de habitantes por afio. Son
un grupo de tumores, a menudo con biologia
agresiva y clinicamente muy heterogéneos. El
conocimiento sobre ellos es limitado debido a
su frecuencia vy dificil diagndstico; es asi que
representan un gran desafio para el clinicoy su
tratamiento." En este grupo de tumores descri-
biremos los mas frecuentes.

El carcinoma sebaceo es un adenocarcinoma
con diferenciacién sebdcea,? un tumor maligno
poco frecuente de las glandulas sebaceas que
se encuentran en gran ndimero en la regién
ocular.®> Aparece principalmente en la regién
periorbitaria (carcinoma sebdceo ocular), pero
puede hacerlo en cualquier parte de la cabeza
o el cuello (carcinoma sebaceo extraocular).2
Es potencialmente agresivo* con tendencia a la
recurrencia local y metastasis a distancia.’

Puede asociarse con el sindrome de Muir-Torre,
un trastorno hereditario que se manifiesta con

tumores sebdceos cutaneos, neoplasias malignas
viscerales y queratoacantomas por inestabilidad
de microsatélites de ADN.>®

El dermatofibrosarcoma protuberans es un sarcoma
dérmico que surge del fibroblasto/miofibroblasto.”?
Es un tumor maligno primario poco frecuente, de
lento crecimiento,® pero localmente agresivo, de
malignidad intermedia.’ Invade de forma local
al subcutaneo profundo, la fascia, el musculo, el
periostio o el hueso subyacentes.® Rara vez causa
metastasis, pero tiene alta tasa de recurrencia.”?

El leiomiosarcoma es una neoplasia maligna del
musculo liso, infrecuente. Se clasifica en dos
subtipos histolégicos: dérmico, que se origina
en los musculos lisos erectores del pelo o en los
musculos lisos genitales de la dermis; y subcuta-
neo, que se origina en el musculo liso vascular
en la hipodermis. El leiomiosarcoma dérmico
puede recidivar pero tiene un pronéstico mas
favorable que el subcutaneo.™

El fibroxantoma atipico es un tumor fibrohistio-
citico de células fusiformes, poco comin'' con
tasa de recurrencia local baja y bajo potencial
metastasico. Su clasificacion es un tema de de-
bate, en la udltima clasificacién de tumores de
tejidos blandos y huesos de la OMS, se contem-
pla como un tumor dérmico benigno de linaje
dudoso y se separa de tumores sarcomatosos.’
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La cirugia micrografica de Mohs es una técnica
quirdrgica revolucionaria que ha cambiado el
tratamiento de las neoplasias en dermatologia.
Es asi que ahora pueden tratarse con éxito una
variedad de tumores malignos cutdneos poco
frecuentes para los que anteriormente era un
desafio lograr la remision y un resultado estético
optimo después de la cirugia.™

La cirugia micrografica de Mohs consiste en la
exéresis de los canceres cutaneos a través de una
serie estandarizada de pasos; a través de cortes
sucesivos permite el control del 100% de los
margenes tumorales. Esto la convierte en una
técnica con elevados porcentajes de curacién
en comparacién con otros tratamientos." Pue-
de usarse con éxito en casos como carcinomas
sebdceos, dermatofibrosarcoma protuberans,
fibroxantomas atipicos, enfermedad de Paget
extramamaria, entre otros'>'* dada la baja tasa de
recurrencia y definitivamente debe considerarse
en casos donde la escision local amplia podria
ser mutilante, como en el drea de la cabeza y
el cuello.™

La cirugia micrografica de Mohs optimiza la
deteccion y escision de las extensiones de tu-
mor de dermatofibrosarcoma protuberans en
tejidos adyacentes, mientras simultdneamente
preserva tejido sano.” Emerge como la técnica
mas adecuada para asegurar la erradicacion
microscopica de fibroxantomas atipicos mientras
se optimiza la conservacién de tejidos en areas
anatémicamente sensibles.’ Asimismo, propor-
ciona la menor probabilidad de recurrencia en el
carcinoma sebdaceo y preserva el tejido circun-
dante al maximo, principalmente en tumores en
zonas de alto riesgo.?

Slow-Mohs es una variante en la que la muestra
se fija en formol y se procesa en parafina. Se
usa en tumores en los que, por el método con-
vencional de congelacién, es dificil identificar
las células tumorales, como en el dermatofibro-
sarcoma protuberans y el fibroxantoma atipico.

2023; 67 (4)

La visualizacion de las l[daminas al microscopio
y la posible reintervencion son diferidas en el
tiempo. La principal ventaja es que los cortes
en parafina son de calidad superior a los cortes
realizados en fresco."

Slow-Mohs demostr6 ser eficiente para preservar
tejido y limitar recurrencias de dermatofibro-
sarcoma protuberans. Las areas funcionales
(periorificial, periarticular o genital) son sitios
elegidos para este procedimiento. Si esta técni-
ca no esta disponible, la cirugia convencional
requiere margenes laterales amplios de 2 a
4 cm.'®” Asimismo, los margenes en cirugia
convencional en casos de leiomiosarcomas su-
perficiales se consideran actualmente entre 2 y
5 cm'y a partir de 2 cm en el fibroxantoma atipi-
co, llegando hasta el tejido celular subcutaneo.”
Esto puede representar importantes desafios
reconstructivos para la obtencién de resultados
estética y funcionalmente aceptables.'®

La utilizacion de técnicas inmunohistoquimicas
especificas ha sido de mucha importancia para
poder recurrir a la cirugia micrografica de Mohs
en este tipo de tumores de piel poco frecuentes,
tanto en cortes congelados como en parafina.?°
El principal estudio inmunohistoquimico para
el diagnéstico del dermatofibrosarcoma pro-
tuberans es la marcacién positiva para CD34,
que tifie del 50 al 100% de sus células, lo que
lo distingue de los dermatofibromas, que son
CD34 negativos. Este marcador es Gtil también
para distinguirlo de otros tumores malignos con
caracteristicas superpuestas, como el fibrohis-
tiocitoma, con sensibilidad del 80% al 95%.'

MATERIALES Y METODOS

Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo
de pacientes con tumores de piel poco frecuentes
tratados con cirugia micrografica de Mohs. Se
seleccionaron los casos operados en la Unidad
de Cirugia del Departamento de Dermatologia
del Hospital de Clinicas Dr. Manuel Quintela,
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entre 2013 y 2022, y en un centro privado de
Montevideo, Uruguay, entre 2016 y 2022.

A través de la revision de la historia clinica y
un andlisis de la documentacién iconogréfica,
se evaluaron los siguientes datos quirdrgicos y
demogréficos: edad, sexo, tipo de tumor opera-
do, topografia, tamano tumoral, tipo de cirugia
micrografica realizada, uso de inmunohisto-
quimica, ndmero de fases y de fragmentos, y
tipo de reparacion que se utilizé para el cierre
quirdrgico. Segun protocolos del servicio, antes
de la intervencion quirdrgica, los pacientes fir-
maron el consentimiento para la realizacion de
la cirugia y el uso de sus datos y fotografias en
trabajos cientificos y publicaciones.

RESULTADOS

De noviembre de 2013 a febrero de 2022 se
realizaron 444 cirugias micrograficas de Mohs
en el Hospital de Clinicas y de enero de 2016
hasta febrero de 2022 se llevaron a cabo 311
cirugias micrograficas de Mohs en el centro
privado, que sumaron 755 en ambos centros,
de las cuales, 13 correspondieron a tumores
de piel poco frecuentes. De los 13 pacientes,
6 eran hombres y 7 mujeres. Las edades de los
pacientes estaban en un intervalo amplio, entre
22 y 83 afos. Hubo 2 casos de carcinoma seba-
ceo y uno de fibroxantoma atipico, tratados con
cirugia micrografica de Mohs, 6 dermatofibro-
sarcomas protuberans, 2 leiomiosarcomas y 2
fibroxantomas atipicos, que fueron tratados con
slow-Mohs. Las caracteristicas de cada paciente
se muestran en el Cuadro 1.

DISCUSION

En este estudio, las mujeres fueron relativamente
mas afectadas que los hombres, excepto el carci-
noma sebaceo que, si bien existen controversias
en la bibliografia, la mayoria de los autores refie-
ren predominio del sexo masculino, a diferencia
del dermatofibrosarcoma protuberans, en el que

Dermatologia

la incidencia es mas alta en mujeres,’® como se
ve reflejado en nuestros pacientes. Sin embargo,
hay predominio masculino en el leiomiosarco-
ma'® y también en el fibroxantoma atipico,’
que no se observo en este estudio, pero con la
limitacion de un nimero pequeno de pacientes
(2 y 3, respectivamente).

La mayoria de los tumores ocurrieron en edad
adulta media y mayor, excepto dos casos de adul-
tos jovenes. El carcinoma sebaceo mayormente
se diagnostica a una edad promedio de 66 afios,
con un intervalo amplio que va de 36 a 95 aios,*
en el que se incluyen las edades de los dos casos
incluidos. El dermatofibrosarcoma protuberans
aparece principalmente a la edad de 25 a 45
afos,'® coincidiendo solamente con las edades
de dos de nuestros pacientes. Los otros cuatro
pacientes estaban en un intervalo entre 52 y 64
anos. El leiomiosarcoma afecta generalmente
a adultos mayores de 50 afos,™ coincidiendo
esta edad en uno de nuestros dos pacientes. El
fibroxantoma atipico es mas frecuente en adultos
mayores, entre 70 y 90 anos,? lo que coincide
con s6lo uno de los casos comunicados.

En cuanto a la clinica, comunicamos dos casos
de carcinomas sebdaceos extraorbitales. Un
estudio epidemiolégico reciente mostré una
distribucion periocular en un 38.7% y un 40.8%
extraorbital, lo que sugiere que la proporcién
relativa de carcinomas sebaceos extraoculares es
mayor.?* Los carcinomas sebaceos generalmente
se manifiestan como nédulos o placas erite-
matosas, que pueden ulcerarse o cubrirse con
una costra. Su superficie eritematosa o incluso
perlada puede confundirse con un carcinoma
de piel no melanoma,? como sucede en el caso
2 que comunicamos. Figura 1

El dermatofibrosarcoma protuberans aparece en
un 50-60% en el tronco, con predileccién por
las cinturas escapular y pélvica,” como ocurrié
en cuatro de los seis pacientes incluidos. Inicial-
mente se observé una placa dérmica indurada
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Figura 1. Fotos clinicas de 5 casos. A. Carcinoma sebaceo en el area temporal izquierda. Puede verse una placa
eritematosa con escama amarillenta, con un sector nodular periférico y centro deprimido ulcerado (caso 2).
B. Dermatofibrosarcoma protuberans en la cara anterior de la pierna. Se manifiesta como una papula eritematosa
sobre cicatriz de cirugia convencional (recidiva, caso 8). C. Leiomiosarcoma en el cuadrante superointerno de
la mama izquierda. Se observa una lesién tumoral redondeada de 1 cm de diametro con superficie eritematosa
friable y un sector erosionado (caso 10). D y E. Leiomiosarcoma en el dorso inferior a izquierda. Lesion tumoral
pediculada, exofitica, con superficie fibronecrdtica, friable, sobre base eritematosa (caso 9). F. Fibroxantoma
atipico en la cara interna del muslo izquierdo. Se manifiesta como una placa eritematosa erosionada y cubierta
de costra hematica (caso 11).

de color piel, de crecimiento lento®'® que puede  casos comunicados fue desde 2 hasta 8 cm de
confundirse con un tumor benigno.® Gradual-  didmetro. Cuadro 1

mente crece hasta formar una protuberancia'

entre violacea y pardo-rojiza.”'® El tamafo de los Nuestros dos casos de leiomiosarcomas tuvieron
tumores informados varia en un intervalo amplio la manifestacién cldsica de nédulos solitarios,
de 0.5 a mas de 10 cm de diametro, con media firmes,'*'8 de color piel o pardo-rojizo,'® que
de 2 a 3.5 cm.’® El intervalo de tamano de los pueden ulcerarse. Los tumores subcutaneos
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suelen ser grandes,’®? incluso pedunculados?
como en nuestro caso 9. El fibroxantoma atipico
se manifiesta tipicamente como un nédulo exo-
fitico® solitario, eritematoso,'"'>?* que aparece
en piel fotodanada de la cabeza o el cuello,”'""®
como ocurrié en uno de los casos, a diferencia de
los otros dos casos que se trataron de lesiones en
los miembros superiores e inferiores. Cuadro 1

Este estudio observacional uruguayo mostré
que la cirugia microgréfica de Mohs para tratar
tumores cutdneos poco frecuentes es una tera-
pia apropiada porque ninguno de los 13 casos
incluidos tuvo recurrencia durante el periodo
de seguimiento de nueve afios. Otros estudios
también informan baja tasa de recurrencia
tras la cirugia micrografica de Mohs, de hasta
un 12%.22¢

La naturaleza del carcinoma sebdceo es poco
conocida, por lo que la mayor parte de la evi-
dencia en cuanto a su tratamiento se comunica
en reportes de casos.?”-? Los pocos estudios que
se han publicado sobre cirugia microgréfica de
Mohs sugieren que ésta tiene mayores indices de
curacién y menor recurrencia e indices de me-
tastasis que la escision local amplia, ya que esta
Gltima controla sélo un 10% de los margenes.?

Se recomienda la reseccién mediante cirugia
microgréafica de Mohs para preservar tejido cir-
cundante al méximo, principalmente en tumores
en zonas de alto riesgo, como los de nuestros
dos pacientes, obteniendo mejores resultados
anatémicos y funcionales.?? El resultado estético
depende del nimero de fases requeridas y su
posterior reconstruccion. En uno de los pacientes
incluidos debié realizarse un colgajo de avance
para su cierre, y en el otro se opté el cierre por
segunda intencién y curaciones con parches de
hidrocoloide.

La cirugia micrografica de Mohs puede usarse
con éxito en casos de dermatofibrosarcoma
protuberans' debido a la tendencia de invasion

2023; 67 (4)

local del tumor y a las altas tasas de recurrencia
cuando se trata con escisién local amplia. El
tumor tiene la capacidad de propagarse a través
de extensiones contiguas en tejidos adyacentes
como la fascia y el misculo. La cirugia micro-
grafica de Mohs optimiza la deteccién y escision
de estas extensiones de tumor mientras simulta-
neamente preserva tejido sano.’”

Muiltiples estudios han demostrado que la
cirugia microgréfica de Mohs puede reducir
significativamente el riesgo de recurrencia de
dermatofibrosarcoma protuberans en compara-
cién con la escision local amplia. Un metanalisis
retrospectivo (n = 684), efectuado de 2008 a
2018 publicado en Medline, revel6 que las tasas
de recurrencia de este tumor tratado con escision
local amplia y cirugia micrografica de Mohs
fueron del 9.1y 2.7%, respectivamente. Lowe y
su grupo informaron la experiencia de la Clinica
de Mayo que muestra una tasa de recurrencia del
30.8% con la escision local amplia 'y del 3% con
la cirugia micrografica de Mohs.

Segtn un estudio, la variante slow-Mohs para la
curacién de dermatofibrosarcomas protuberans
es una técnica apropiada, ya que no observaron
recurrencia en los 25 casos de estudio, que
fueron objeto de seguimiento durante méas de
36 meses.®

La cirugia microgréfica de Mohs ha demostrado
ser igualmente eficaz, si no superior, en el tra-
tamiento de neoplasias de células fusiformes,
incluyendo el leiomiosarcoma cutineo.'®?*
Murphy-Chutorian y su grupo encontraron una
tasa de recurrencia del 0% después del trata-
miento con cirugia microgréafica de Mohs.?® A
pesar de esto, esta técnica quirdrgica todavia
estd infrautilizada, sélo alrededor del 5% de
los leiomiosarcomas son tratados con cirugia
micrografica de Mohs.?

Las dos modalidades de tratamiento més utiliza-
das contra el fibroxantoma atipico son la escisién

https://doi.org/10.24245/drm/bmu.v67i4.8986
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local amplia y la cirugia micrografica de Mohs.
Tolkachjov y su grupo realizaron un metanalisis
con datos de 23 articulos, incluidos 907 pacien-
tes: 732 casos tratados con escision local amplia
y 175 con cirugia micrografica de Mohs (29 con
la técnica de slow-Mohs y el resto con la técnica
de tejido fresco congelado). La impresion obte-
nida de esta bibliografia es la de una menor tasa
de recurrencia con cirugia microgréfica de Mohs
que con escision local amplia (2 vs 8.7%). Varios
estudios han demostrado un nivel relativamente
bajo de recurrencia con escision local amplia
y dada la improbabilidad de la metastasis con
este tumor, esta técnica quirtrgica podria ser
una opcion aceptable en ciertas ubicaciones que
permiten tomar amplios margenes.'

CONCLUSIONES

La cirugia micrografica de Mohs es una técnica
segura, asociada con menor morbilidad durante
la cirugia y baja incidencia de complicaciones
posoperatorias. Si bien esta infrautilizada en los
tumores de piel poco frecuentes, se plantea que
podria usarse de manera mas generalizada en
ellos debido a sus ventajas, obteniendo mayores
indices de curacién y menor recurrencia. Esta
evidencia se encuentra en constante crecimien-
to, con mas reportes de casos y series de casos
que apuntan a utilizar esta técnica quirdrgica
en carcinomas sebdceos, dermatofibrosarcomas
protuberans, leiomiosarcomas y fibroxantomas
atipicos.
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