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Summary
Dermatofibrosarcoma protuberans: national and worldwide clinical and
epidemiological aspects

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a rare malignant dermal neoplasm
characterized by slow infiltrative growth, little metastatic potential but a high tendency to recur
locally after surgical excision. This article reviews the retrospective studies of the patients with
DFSP in different countries and at different periods of time, estimating the epidemiological
features of the tumor. There are also presented some clinical and epidemiological aspects of the
patients with DFSP treated in the Institute of Oncology of the Republic of Moldova from 2004
until 2008.

Rezumat

Dermatofibrosarcomul protuberans (DFSP) este o tumoare maligna cutanatd de origine
mezenchimald, ce apare in derm si este caracterizatd prin crestere infiltrativa lentd, potential
metastatic redus, insd cu o tendintd inaltd de recidivare locala dupa tratament chirurgical. Aceastd
lucrare relateaza rezultatele studiilor pacientilor cu DFSP, efectuate in diverse tari si in diferite
perioade de timp, care elucideaza particularitatile epidemiologice ale tumorii. De asemenea sunt
prezentate unele aspecte clinico-epidemiologice ale pacientilor cu DFSP tratati in Institutul
Oncologic din Republica Moldova in perioada anilor 2004-2008.

Actualitatea temei

Dermatofibrosarcomul protuberans este o tumoare maligna ce se dezvolta din stratul dermal
al pielii. Pentru prima data tumoarea a fost diagnosticata clinic de Taylor in anul 1890, iar in 1924 a
fost descrisa ca entitate nozologica aparte de catre Ferrand si Darier, care au numit-o dermatofibrom
progresiv sau recidivant. Hoffman a inventat oficial termenul “dermatofibrosarcom protuberans” in
1925. Etiologia tumorii nu e suficient de clara nici pind in prezent, de aceea prezinta interes pentru
cercetdri mai aprofundate. Unii cercetdtori relateaza ca in 10-20% cazuri tumoarea se dezvoltd pe
pielea traumatizatd prin combustii termice si chimice, terapie radianta, interventii chirurgicale
repetate, in locurile vaccindrilor [2]. In literaturd a fost descrisa aparitia DFSP dupa contactul cu
compusi de arseniu [8]. Unele studii de laborator au demonstrat rolul aberatiilor cromozomiale n
patogeneza DFSP, fiind implicati cromozomii 17 si 22 [4].

Fiind o tumoare a tesuturilor moi cu localizare cutanatd, au fost efectuate cercetdri pentru
determinarea ratei DFSP in cadrul sarcoamelor de tesuturi moi. Kransdorf in 1995, Chang si
colaboratorii in 2004 au apreciat rata DFSP intre 2 si 6% din totalul tumorilor de tesuturi moi. Desi
se intilneste in mai putin de 0,1% din toate neoplasmele maligne, DFSP este una din cele mai
frecvente sarcoame ale pielii si necesita atentie deosebita.

Obiectivele lucrarii identificarea principalelor aspecte epidemiologice si clinico-
evolutive ale dermatofibrosarcomului protuberans in literatura de specialitate si conform datelor
proprii.

Material si metode
Lotul de studiu a cuprins 35 de bolnavi cu DFSP, spitalizati si tratati in IMSP Institutul
Oncologic din Moldova in perioada anilor 2004 — 2008. Toti pacientii au fost supusi
tratamentului chirurgical prin excizie sau electroexcizie a tumorii pielii in limitele securitatii
oncologice. Diagnosticul a fost confirmat histologic in 100% cazuri. Studiul epidemiologic a
vizat distributia bolnavilor dupa varsta, sex, profesie, mediul de provenientd. Studiul clinico-
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evolutiv s-a bazat pe istoricul bolii, tratamentele anterioare si pe precizarea localizarii si a formei
clinice a tumorii iIn momentul spitalizarii.

Rezultate si discutii

DFSP a fost descris la persoane de toate rasele si, conform rapoartelor precedente, se pare ca
nu existd predilectie rasiald. Totusi, un studiu recent condus de Crescione §i Weinstock in 2007 a
descoperit o incidentd aproape dubla printre negroizi (6,5 cazuri la 1 milion populatie) comparativ cu
incidenta la persoane de rasa albad si caucazieni (3,9 cazuri la 1 milion populatie) [5]. O varianta
pigmentara neordinard a DFSP, numitd tumoarea Bednar a fost depistata predominant la pacientii de
culoare.

Studiile epidemiologice efectuate de Koh si altii In 1995, Gloster in 1996, Criscione si
Weinstock n 2007 au stabilit incidenta DFSP de 0,8-4,2 cazuri la 1 milion persoane anual. Un studiu
recent bazat pe datele a 9 cancer-registre din SUA din perioada anilor 1973-2002, indica incidenta
anuald a DFSP de 4,2 cazuri la 1 milion populatie pe an [5]. Conform datelor cancer-registrului
national din Franta in perioada 1982-2002, incidenta anuala constituie 3 cazuri la 1 milion persoane
anual [6].

Tumoarea apare predominant la adulti cu virsta intre 20 si 40 ani, fara predilectie de gen
(Lindner si altii, 1999; Bowne, 2000) sau cu o usoara predominare masculind (Rutgers si altii, 1992).
Conform unui studiu mai vast, incluzind 902 pacienti cu DFSP, condus de Retgers si altii, 514 (57%)
pacienti erau barbati si 388 (43%) — femei [7]. Au fost descrise cazuri de aparitie a tumorii la copii
(Pappo si altii, 1997; Marcus si altii, 1998; Bowne si altii, 2000; Sjoblom si altii, 2001; Thornton si
altii, 2005) sau chiar in perioada prenatali (Weinstein si altii, 2003). In 10% cazuri se intilneste la
copii, foarte rar poate aparea la nou-nascuti [10].

In baza studiului stiintific ce a inclus pacientii cu diagnosticul confirmat morfologic, tratati
chirurgical in Institutul Oncologic din Moldova pe parcursul anilor 2004-2008, s-a dovedit ca
pacientii cu DFSP constituie 41,18% din totalul pacientilor cu tumori maligne de origine
mezenchimala. Inclusiv, in anul 2004 — au fost diagnosticati cu DFSP 6 pacienti din 22 pacienti cu
tumori maligne de origine mezenchimala (27,27%), in 2005 — 7 pacienti din 12 (58,33%), in 2006 —
5 pacienti din 18 (27,78%), 1n 2007 —9 pacienti din 17(53%), in 2008 — 8 pacienti din 16 (50%).

Lotul de studiu a cuprins pacienti cu virsta pind la 80 ani, cele mai afectate fiind
persoanele de 41-50 ani (25,71%) si 51-60 ani (25,71%) (tabel 1). Conform studiului efectuat,
DFSP afecteazd preponderent sexul masculin (71,43%) si mai putin cel feminin (28,57%),
raportul barbati:femei constituind 2,5 (tabel 2). Analizind localizérile tumorilor, s-a constatat, ca
cel mai afectat este trunchiul (40,0%), urmat de fata si git (28,57%), mai rar leziunile se
intilnesc pe membrele superioare (17,14%) si membrele inferioare (14,29%) (tabel 3).

Tabelul 1
Repartizarea pacientilor in functie de virsta si sex
Virsta (ani) Pina la 30 31-40 41-50 51-60 61-70 71-80
Cifre absolute 3 3 9 9 7 4
% 8,57 8,57 25,71 25,71 20,01 11,43

Barbati/Femei | B F B F B F B F B F B F

Cifre absolute 2 1 1 2 6 3 7 2 4 3 4 0

% 5,71 12,86 | 2,86 | 5,71 | 17,14 | 8,57 | 20,01 | 5,71 | 11,43 | 8,57 | 11,43 | O
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Tabelul 2
Repartizarea pacientilor in functie de sex

Sex Barbati Femei Total
Cifre absolute 25 10 35
% 71,43 28,57 100
Tabelul 3

Repartizarea tumorilor in functie de localizare anatomica

Localizare Cap si git Trunchi Membre Membere Total
superioare inferioare

Cifre absolute 10 14 6 5 35

% 28,57 40,0 17,14 14,29 100

Conform datelor lui Chang si colaboratorii (2004), DFSP se prezinta clinic in formd nodulara
sau de placa, cu localizare de obicei pe trunchi si membrele superioare, mai rar pe fata, partea piloasa
a capului, miini, plante, organe genitale externe. Din cauza progresarii lente, diagnosticul poate fi
deseori intirziat. Initial apare o papula asimptomatica, care mai des este ignoratd. Tumoarea se poate
mari treptat pind la nodul proieminent sau se poate transforma intr-o placd atrofica sau sclerotica.
Este caracteristica tendinta de infiltrare in stratul adipos subcutanat. Pot fi evidentiate doud stadii
clinice ale neoformatiunii. Stadiul de placa se caracterizeaza prin aparitia unei plici dure, dupa
structurd pare a fi cheloidald sau sclerodermald, cu forma asemanatoare unei farfurii, ce apare in
stratul superficial al dermei si creste la periferie [1]. Pielea deasupra ei este netedd, tensionatd, de
culoare variabila de la brun roscat pina la rosu cianotic, uneori cu teleangiectazii. Tumoarea e mobila
in raport cu straturile subadiacente. Acest stadiu tumoral poate dura citiva ani sau chiar zeci de ani.
Ulterior pe suprafata placii se formeaza noduli indolori cu diametrul 3-15 cm. Pielea ce acopera
tumoarea multinodulara este tensionatd, subtiata, violacee sau rosu-brund, frecvent cu teleangiectazii.
Uneori poate aparea ulceratie, hemoragie, durere. Totusi, deseori tumoarea de dimensiuni mari,
multinodulara ramine a fi indolora local si neinsotita de simptome generale [3].

DFSP se caracterizeaza prin invadare locald agresivd. Evolutia tumorii este lentd, nsa cu
sigurantd progresiva, cu aparitia multiplilor noduli sateliti si recidivare frecventa dupd interventie
chirurgicala. In 30-50% cazuri diagnosticarea tumorii are loc peste 10 ani de la aparitia ei pe piele
[9]. In pofida faptului ca e local agresiv, DFSP metastazeaza foarte rar, in special in cazul evolutiei
indelungate si recidivelor repetate. Metastazele pot afecta ganglionii limfatici regionali, plaminii,
tractul gastro-intestinal, creierul, oasele. Riscul metastazarii consituie 5%, inclusiv 1% in ganglionii
limfatici regionali si 4% - metastaze la distanta. Afectarea ganglionilor limfatici regionali reprezinta
un semn de pronostic nefavorabil si majoritatea pacientilor decedeaza timp de 2 ani. Plaminii sunt
cea mai frecventd localizare a metastazelor aparute pe cale hematogena. De obicei, metastazarea
tumorii este precedatd de multiple recidive locale.

Concluzii

DFSP afecteaza cel mai des persoanele de virstd medie, preponderent barbatii, fiind localizat
mai frecvent Tn regiunea trunchiului. Evolutia tumorii este lentd, nsd cu sigurantd progresiva. Din
cauza progresarii lente, adresarea la medic si stabilirea diagnosticului poate fi deseori intirziata. in
concluzie, studiul elucideaza o tendinta de crestere a frecventei dermatofibrosarcomului protuberans,
de aceea este importanta studierea acestei tumori In continuare, pentru sporirea vigilentei oncologice
si evitarea erorilor de diagnostic si tratament.
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